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Cocukluk Cagi1 Vazoproliferatif
Retina Dekolmanlari

H.Haluk AKBATUR!

Ret-vit 1996,2:520-25

Retinada vazoproliferasyona yol agan hasta-
Liklarin ¢ogunlugu, retinamn iskemiyle birlikte
olan damarsal veya olas1 bir iskeminin eglik
ettigi inflamatuar hastaliklar, herediter hasta-
Iiklar ve tiimdrlerdir. Vazoproliferatif hastalik-
lar sonucu eksudatif ve ¢ekinti dekolmanlar or-
taya ¢ikabilmektedir. Bu tip patolojiler tablo
1'de gosterilmigtir.

Bir ¢ok hastahkta neovaskiilarizasyona yol
acan uyarun kesin olarak bilinmemektedir. Co-
cukluk c¢afinda ortaya ¢ikan vazoproliferatif
hadisede gelisimini tamamlayamamig tempo-
ral periferik retina vaskiiler yapisida 6nemli bir
yer tutmaktadir. PRN'nun prototipi, orak hiic-
reli anemideki retinopatidir L.

Coats hastalifi, FEVR, retinoblastom bu pa-
nelde eksudatif retina dekolmanlar bagh# al-
tinda veya retina-vitreus dergisinin giincelles-
tirilen konularinda daha once irdelendiginden
(Bak Ret-Vit 4:433-41, 3:26-53) tablo 1'de
gosterilen hastaliklardan agirhkh olarak orak
hiicreli anemi bu derlemede ele alinmugtur.

Orak Ilicreli Hemoglobinopatiler:

Oraklagma hemoglobinopatileri, kirinuzi
kan hiicrelerindeki hemoglobinin (Hg) bir veya
birkag kombinasyonundaki anomaliden otiirii-
diir. Hg-A olarak bilinen normal Hg, 2-alfa ve
2 B-peptit zincirinden olugmaktadir ve beta
zincirinin 6. pozisyonunda glutamik asit yer-
legmistir. Genetik bir mutasyon sonucu he-
moglobinin beta zincirlerinde; aminoasit zinci-
rinin altinci pozisyonundaki glutamik asit yeri-
ne valin gelmesiyle Hg-S, yine glutamik asit
yerine lizin gelmesiylede Hg-C olugur 23
Anormal Hg.ler sadece bu tip veya bunlarin
normal veya birbirleri ile kombinasyonu gek-
linde olabilir ve Hg-AS (sickle cell trait), Hg-
SS (sickle cell disaease veya anemi), Hg-SC

(sickle cell hemoglobin C hastahif1) ve diferle-
ri seklinde ortaya ¢ikar. Genetik mutasyon, a-.

veya b peptit zincirlerinden birinde hatalt bir

1- Dog.Dr. LASER Goz Saghgi Merkezi, Ankara

tiretim seklindede kendini gosterebilir ve sick-
le cell thalassemia (S-Thal) hastahifina yol
acar. Kalitatif bozukluklar iceren grup hemog-
lobinopati, kantitatif farklilagmalar iceren
grup ise talesemi adi altinda toplanmaktadir.
Normal kirmuzi kan hiicreleri yuvarlak veya
oval, esnek, fleksibl, kapillerler icinde sikla-
sabilir ozelliktedir.. Hipoksi ve difer Orak
hiicrelerin sayis1 dolagmada arttikga, kan vis-
kositesi artar ve kan akumi agurlagir, eritrosit
agregasyonu ile kan damarinda tikanmalar ge-
lisir. Bu hastalarda floresein anjiografi (FA)
ile periferal retinada kan akiminin yavagladi-
#1 ve kan gecis zamanmin uzadif gosterilebi-
lir.

SS kombinasyonu ciddi sistemik kompli-
kasyonlara yol agmasina rafmen goz belirtile-
ri hafifken, SV ve S-Thal tipi daha hafif bir
anemi ve hafif sistemik degigiklere kargin da-
ha agur goz bulgularina yol agar 4-6. Oraklas-
ma olayi, vazookluzyon ve goziin tiim kan ya-
pilarinda sekonder doku degisikliklerine yol
acar. Konjonktivada konjonktival oraklagma
belirtisi,? iriste atrofi,® koroidde arka silier da-
marlarin okliizyonu,? optik disk ve retina bul-
gular ile tiim géz yapilan tutulmaktadir. Sik-
ling hemoglobinopatili olgularda %1-2 oranin-
da angioid streaks saptannustirl?.

Mersin, Tarsus, Hatay bdlgesinde yagayan
Eti Tiirklerinde %13.2-16.8 oranmda Hb-S
bulundugu bildirilmigtir 511, Tiirkiye'de yapi-
lan aragtirmalarda damar obstriiksiyonla-rina
rastlanmadigl, %49 oranmda konjonktiva bul-
gusu, %25.4 oraninda retina damarlarinda tor-
tiosite artig, Hb-SF olgularimin %32'sinde
segmenter dilatasyon, bildirilmektedir .11,

Goldberg 1971 yilinda asagidaki klasifi-
kasyonu dnermig ve hastalifa bagh retinopati-
yi 5 evreye ayirmistir.

-Evre-1: Periferal retinal arterioler tikaniklik

-Evre-2: Arterioler-veniiler anastomozlar

-Evre-3: Retina neovaskiilarizasyonu

-Evre-4: Vitreus kanamasi

-Evre-5: Retina dekolmant
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A- Iskemiyle birlikte olan damarsal hasthiklar

-Prematiire retinopatisi

-Karotid-kaverndz fistiil
-Kii¢iik damar hiyalinozisi
-Diabetik retinopati

-Orak hiicreli anemi (SC- SS- SB thalessemia, SO Arab)
-Diger Hemoglobinopatier (AC- AS- Beta thalessemia)
-Hiperviskozite sendromlar:

-Ailevi eksudatif vitreoretinopati
-Okiiler iskemik sendromlar

B- Iskemiyle birlikte olabilen inflamatuar hastaliklar

-Uveitler
-Toksoplazmozis
-Sarkoidoz

C- Idyopatik

-Coats hastalifi

-Uveal eflizyon sendromlari
-Vogt-Kayanagi-Harada sendromu

D- Konjenital ve herediter nedenler

-Inkontinentia pigmenti

larizasyon ve ¢ekinti retina dekolman

-Nanoftalmus
-Retinisit pigmentoza
-Retinozkizis

-Familyal telenjiektazi, spondiloepifizyal displazi, hipotiroidizm, neovaskii-

-Herediter retinal vendéz tespihlenme
-Otozomal dominant vitreoretinokoroido pati
-Otozomal dominant neovaskiiler inflamatuar vitreoretinopati

E-Diger nedenler

-Radyasyon retinopatisi

Tablo-1: Retina Dckolmanina neden olan Vazoproliferatif hastaliklar

Evre fundus periferinde izlenen en erken
oftalmoskopik anomalidir ve PSR'nin diger
bulgular olmaksizin ¢ocuklarda dahi izlenebi-
lir. Bu titkaniklik veniillerden ziyade arterioler-
dir. Bu tikaniklig1 takiben baglayan olaylar bir
kisim arterioller tikanik kalhirken bir kisminin
tamamen agilmasiyla yeni bir damar modellen-
mesi baglar, Tikalt arteriollerden en yakm ve-
niillere kan akimi oldukg¢a arterioler-ventiiler
anastomozlar geligmesi ile ikinci evre baglar,
FA'de bu anostomozlardan hi¢bir boya kacagt

izlenmez. Bu anastomozlardan, preekvatoryal
vaskiiler ve postekvatoryal avaskiiler retina
arayliziinde yeni damarlar geligir ve en sik
temporal preekvatoryal iskemik retinanin peri-
ferine doZru biiyiirler. Baglangicta kiiglik ve
s1g olarak retina ylizeyinde uzanan bu NV'lar
mikroanevrizma veya telanjiektaziler ile kar-
silastirnilirken zamanla biiyliyerek deniz yel-
puazesi (sea fan) seklinde neovaskiilarizasyon
geligir. Bu durumda hastalik proliferatif orak
hiicreli retinopati olarak adlandimlir. Baglan-
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gicta deniz yelpazesi seklinde i¢ limitan mem-
baran boyunca ilerler ve diizdiir. Tek bir besle-
yici arteriolii ve drene eden veniilii vardir. Za-
manla biiyiidiikge ve sayica ¢ofaldikga besle-
yici damarlar artar ve vitreusa dogru uzanirlar.
Vitreusta gelisen beyaz glial ve fibrotik zarfin
gelismesi ve zayif damarlar {izerine ¢ekinti ya-
parak kanamaya neden olmasi 4. evreye gegi-
se neden olur. FA'de bu damarlar sizint1 gos-
terirler ve vitreusta yaygin fléresein birikimine
neden olurlar 2.3,

Elektroretinografide periferik retinal neo-
vaskiilarizasyon (PPN)'u olan hastalarda nor-
mal kisilere ve neovaskiilarizasyonu olmayan
hastalara kiyasla hem a dalgasi, hem b dalgasi
amplitlidiinde azalma oldufu saptanmugtir!2,
Vitreus traksiyon bandlar ve membranlarinin
traksiyonu sonucu gekinti retina dekolmani
(CRD) veya traksiyonel retinoskizis ortaya ¢i-
kabilir. CRD stasyoner kalabilecegi gibi arka-
ya dogru ilerleyebilir. Cekinti sonucu yirtiklar
gelisebilir ve total regmatojen dekolman olu-
sabilir. Optik disk degisiklikleri Optik disk
izerindeki kiiciik damarlarda kendini oftal-
moskopik olarak koyu kirmmzi intravaskiiler
spot olarak gdsteren tikanma ortaya ¢ikar ki bu
konjonktival damarlarda izlenenle ayri goriin-
tiidiir. FA, linear ve Y seklinde bu kurnuzi
spotlara karsilik gelen hipofloresan segment-
ler gosterir. Bu tikanmalar gecicidir ve herhan-
gi bir gbrme azalmasina neden olmazlar. Tiim
Hg tiplerinde goriilmekle birlikte en sik Hg-SS
hastalifinda izlenirler.

Sickling makdilopati nadir olmakla birlikte
ani ana damar titkanmalar: bildirilmistir 13, Bu
titkanmalar santral ve parasantral skotomlar ve-
ya gérmenin tam kaybina yol agabilirler. Kro-
nik makiiler okliizyon daha siktir ve sickle cell
hastahfinda yaklagitk %30 olarak bildirilir
2,14. Bu okliizyonlar: klinik olarak tesbit etmek
daha zordur ve makulann, perimakiiler bolge-
nin ve makulanin temporalinde uzanan hori-
zontal raf bélgesinin ince damar yapisinin nor-
mal mimarisinin degisikliginden ibarettir. Bu
makiiler degisiklikler sinsi ilerleyici bir seyir
gosterirler. Nokta geklinde nikroanevrizmalar,
terminal arteriollerin koyu ve geniglemis seg-
mentleri, U seklinde vaskiiler luplar, anormal
FAZ, patolojik avaskiiler zonlar ve retinal dep-
resyon alan baglica izlenen mikrovaskiiler de-
gisikliklerdir. U seklindeki vaskiiler luplarin
cevresinde kapiller nonperfiizyon alanlar oldu-
gu FA ile ortaya konulur. Retinal depresyon,
en iyi direkt oftalmoskopi ile izlenir ve kapiller
titkanmalara sekonder olarak i¢ retina katlari-
nin incelmesi veya atrofisi sonucudur.

Nonproliferatif retinal degisiklikler Back-
ground sicle retinopati vendz tortusutu; sarim-
si-pembe  (salmon-patch) hemorajiler, skizis
kaviteleri, yanardoner spotlar; siyah sunburst;
bastirmadan beyaz benzeri periferal retina be-
yazlagmasi, anjioid streaks'tekine benzer be-
nekli kahverengi alanlar bildirilmis lezyonlar-
dir.

Sarimsi-pembe hemorajiler esas olarak,
midperiferal retinada, retinal arteriollere kom-
su olarak olugur ve periferik yerlegimlerinden
dolayr herhangi bir gérme semptomuna neden
olmazlar. Ani arteriolar tikanmalar sonucu da-
mar duvarlarmin iskemik nekrozlar takiben
olugurlar. Yuvarlak veya oval ve baglangicta
parlak kirnmuzi renktedir. Birka¢ giin iginde
portakal kirmizisi renge doniigiirler. Histolo-
Jjik ¢ahgmalar bunlarin internal limitan memb-
randa sinuly olduklarini géstermigtir, ancak
vitreus kavitesine veya retina iclerine hatta
subretinal alana ilerleyebilirler. Hemorajinin
emilmesiyle bu alan normal gériiniime dénebi-
lir veya ¢ok sayida sart spotlar seklinde sikitik
kaviteler gosterir. Bu kavitelerin demir ve kan
yikilim iiriinleri ile dolu makrofajlar kapsama-
st yanardoner, refraktil spot goriiniimii yaratir,

0.5-2 disk ¢apinda ve tipik olarak ekvator-
yal retinada yarlesen yuvarlak veya ovoid si-
yah korioretinal skarlar siyah sunburst olarak
adlandirihirlar ve perivaskiiler yerlesimden re-
tinaya olan RPE hipertrofisi, hiperplazisi ve
migrasyonu ile hemosiderin depozitleridir 13
Perivaskiiler pigment birikiminden otiirii ge-
nellikle yildizimst veya ignemsi sinirlar var-
dir. Bazen yanardéner spotlarla birliktedir. Pe-
riferal yerlesimlerdinden dolayr gérme semp-
tomuna neden olmazlar. FFA'da PE degisiklik-
lerine parelel olarak hipo ve hiper floresans
alanlar olurak izlenirler. Histolojik olarak bu
skarlar RPE hipertrofisi, hiperplazisi ve mig-
rasyonunun fokal alanlarina tekabiil eder. Ani
arteriol okluzyona sekonder genig intraretinal
hemorjilerin  sonucunda olugtuklart kesinlik
kazanmanugtir 15,16,

Proliferatif retinal degisiklikler (Proliferatif
Sickle Retinopati) (PSR) Disk ve temporal ma-
kula boyunca NV bildirilmekle birlikte PSR'de
periferal retinal NV ¢ok baskindir, PSR he-
moglobin C hastalifi'nda en sik izlenmekte ve
15-29 yas arasinda goriilmektedir.Sickle cell
hastalifn  olanlarmm  %7sinde ilk muayene-
dePSR mevcutken, Hb-C hastahifinda ilk mua-
yenede% 17 oramindadir.Yine takipler esnasin-
da, Hb-C hastalif1 olanlarin %11'inde PSR ge-
lismektedir 17. Neovaskiilarizasyonun otoin-
farkt1 ilk muayenede sikle cell hastalig1 olanla-
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nin %63'iinde, Hb-C olanlarin ise %40'nda iz-
lenmis,takipler esnasinda ise %45've %37 oto-
infarkt geligtigi saptannustir. Periferik retina-
da damar tikanmasi ve proliferatif retinopati
SS hemoglobinopatiye kiyasla SC hemoglobin
S-thal hastahginda daha siktir. 6 Hemoglobin
AS ve AC ise en hafif formu olup tagiyic has-
ta grubunu olugturur ve sistemik hastaliga yol
agmaz ve nadiren retina neovaskiilarizasyonu
na neden olur.(12) Retina iskemisi ve neovas-
kiilarizasyonunu uyaran diger hastaliklarla bir-
likteyken (6rn. Diabet) PRN gelisimini arttir-
difx diisiiniilmektedir. SC hemoglobinopatili
hastalarda periferik retina iskemisinin nedeni
kesin degildir. Tiim kan viskozitesindeki artig-
la birlikte normale yakin hematokrit diizeyi pe-
riferik kapillerdeki kan akimini yavaglatabilir.
Yavas akim retinanin yiiksek oksijen alimina
yol agar ve kapillerdeki kan deoksijene eder.
Oksijen desatiirasyonu ve yavag akim damar
icinde oraklagmaya yol agmak icin yeterlidir.
PSR siklikla yavas ilerlemekle birlikte bazen
hizli ilerleme gosterebilir. Neovaskiiler tuftun
fibroglial doku ile strangiilasyonu sonucu oto-
infarkt ve gerileme olabilir.

Tedavi:

Nonproliferatif retinopati déneminde tedavi
endike degildir. PSR, periferik hipoksik retina-
nin, diatermi, krioterapi veya giincel olarak pe-
riferik sagilmigsik koagiilasyonu ile tedavisi
sonucu gerileme gosterir 18,19,

Krioterapi vitreus hemorajisi mevcut oldu-
gunda, NV tuft gorilemedifinde faydalidir.
Ug kez dondurup-birakma seklindeki uygula-
malarda komplikasyon oranlarinin yiiksek bu-
lunmasi, bu uygulanmanm terkedilmesine ne-
den olmustur. NV'lerden ziyade iskemik reti-
namn krioablasyonu oOnerilmektedir 18. 151k
koagiilasyonu birincil olarak besleyici arteriol-
lerin ve ikincil olarak tiim neovaskiiler lezyo-
nunun kapatilmas: seklinde yapilabilir 20.

Besleyici damar, drene eden veniilden daha
kiviimlt olmasi ile klinik olarak ayirtedilebi-
lir.

Besleyici damar fotokoagiilasyon'u 21.22,
yiiksek komplikasyon oranlarindan &tiirii buzt
arastiricilar tarafindan dnerilmemektedir 17,

Deniz yelpazesi yakimindaki retina lizerinde
nisbeten yogFun gri renk defisimi yaratan ya-
nik olacak sekilde, esik enerji seviyesi tespit
edildikten sonra deniz yelpazesi arkasindaki
besleyici arteriol, efer retina yatigiksa, bu
esik deferin 2.5 misli fazla enerji ile 0.1-0.2

sn siire ve 500 (m) luk spot kullamlarak yapi-

ir. (Orn.esik enerji seviyesi 200 mw olarak

tespit edilmigse damar fizerine uygulanacak
enerji 500 mw olacaktir)

Tedavi; besleyici arterioliin segmentasyonu
ve bunu takiben drene eden veniillerin segmen-
tasyonun izlenmesi ile sonlandirilir. Eger arte-
riol iizerine iyi yerlestirilen bir veya 2 spot ile
segmentasyon saflanamazsa glic seviyesi 50-
100mW araliklarla segmentasyon saglaninca-
ya kadar veya ¢ok yogun beyaz yanik elde edi-
linceye kadar artirllmalidir. Cok kiigiik s18 sea
fan mevcudiyetinde lezyonun kendisi spotlana-
bilir. Ancak biiyiik veya kalkik lezyonlarda he-
moraji olabilecefinden lezyon iizerine FK ya-
pilmalidir. Besleyici damarin tedavisi sadece
damarda spazm olugturabilir. Enerji seviyesi-
nin arttiritimasiyla kan kolununda tam segmen-
tasyon saflanir. Bu agamadan sonra venler
benzer sekilde tedavi edilir.

Efer siddetli yaniga ragmen segmentasyon
saflanamazsa yapilacak en iyi sey FK'unu 2-3
hafta sonra FK spotlart pigmentlendikten sonra
yenilemektir. Bu iki haftalik stirede FK alanin-
da retina incelecek ve intraretinal perivaskiiler
pigment migrasyonu tamamlanacaktir. Yeni
FK, bu pigmente FK skarimn iizerine, daha
diisiik enerji seviyesinde (6rn. 100mW, 0.2 sn)
spotlarin dogrudan atilmasi geklinde uygula-
nir. Bu ikinci tedavi esnasinda arteriol ve ve-
niillerin segmentasyonu ¢ok daha kolaydur. Te-
daviyi bu sekilde iki kisma bdlmek ayni za-
manda, Bruch membran perforasyonu gibi
komplikasyonlarda azaltacaktir.

Besleyici damar FK ile bagari orani %95
civarinda bildirilmektedir 2L.Yogun laser spot-
lar Bruch membarnin delerek koroidal hemo-
rajiye neden olabilir. Bu &zellikle kii¢iik spot
(50-100w) bilyiikliigi kullamldifinda daha da
sik kargilagilan bir komplikasyondur. Onun
i¢in biiyiik (500) spotlar &nerilmektedir. Koroi-
dal hemoraji kontakt lensle gdze basi yapilma-
st veya hemoraji odaginin FK ile kontrol edi-
lebilir.

Besleyici damar FK ile goriilebilen bir di-
ger komplikasyon arka silier arterlerin okliiz-
yonudur 23, Oftalmoskopik olarak tedaviden
24 saat sonra beyaz veya gri kama seklinde
periferal koroidal iskemi izlenir ancak hasta-
lardaki kisith gérmeden &tiirii pek belirti ver-
mez. Birkag haftada bu alan pigmentlenir 9.

Ciddi PR'li hastalarda, FK'y1 takiben retinal
yirtk goriilmesi bildirilmigtir 24. Yirtiklar ge-
nellikle. FK skarlarina komsu olarak geligir.
FK'ya bagli koroidal NV %6-39 oraninda izle-
nir, xenon ile tedavi edilenlerde bu oran %81
argon ile %9 bulunmugtur 22.25-27, Korioretinal
neovaskiilarizasyonlart sadece izlemek yeterli
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iken, koriovitreal NV'ler daha ciddi vitreus he-
morajilerine ve RD'nina neden olabildiklerin-
den FK, diatermi veya kriopeksi ile tedavi edil-
melidir.

Xenon ark ve argon laser ile besleyici da-
mar kapatilmasina yonelik randomize c¢alig-
manin ge¢ sonuglar alinmig ve her ikisinde
Vl-gsgeligmcmesindc etkili oldugu gosterilmisg-
tir 28,

Ilk muayenede vitreus hemorajisi veya 60
den fazla perfiize NV olmasi veya Hb-C hasta-
Lifinin VH riskini arttirdifa bu randomize ¢a-
lisma ilede ortaya konulmustur. Argon FK ile
lokalize RD riskinde artma oldugu (%15) gos-
terilmigtir 22,27,

Sacilmug sektdr FK: Deniz yelpazelerinin 1
mm uzagindan 1l'er spot aralikla, 3-4 swra ha-
fif-orta derecede yanikla ¢evrelenir. Birkag
giin besleyici damar FA'da dolmaya devam
edersede, kiicikk ve s1g deniz yelpazelerinde
birka¢ haftada tam kapanma saglanir. Meka-
nizmasi bilinmemektedir. S1g deniz yelpazele-
rinin %86'sinda, kabariklarin %24'iinde tam
regresyon bildirilmigtir 29.

Sirkumferansiyel sagilmug  FK:  200-
500w'luk spotlar 0.1 sn siire ve orta derecede
yaniklar yapmak {izere birer spot aralikla 360
kapiller nonperfiizyon alanlarina ve ora serrata
Oniine kadar yapilir. Periferal NV direkt olarak
tedavi edilmez. %33 tam regresyon, %46 par-
siyel regresyon, %19 stabilizasyon, %2 prog-
resyon ve 44 hastadan birinde yeni deniz yel-
pazesi geligmigtir 30,

Krioterapi: Yiiksek komplikasyon oranla-
rindan &tiirli ortam opasiteleri FK yapilmasini
engelledifinde Onerilmektedir. -60-80 tek don-
durma veya ii¢li dondurma transkonjonktival
uygulanir.

Vitrektomu ve skleral ¢cevreleme:

Ameliyat sonrasi donemde pek ¢ok kompli-
kasyon ortaya ¢iktifindan vitreoretinal cerrahi
endikasyonu konulmasindan genellikle ¢ekini-
lir. Cekilmeyen vitreus kanamasi, retinada ge-
kinti, epiretinal membranlar, retina dekolmani
gelistifinde vitrektomi endikasyonu kaginil-
maz olmakla birlikte, cerrah 6n segment iske-
misi, eritrositlerin géz i¢i oraklagmasina ikin-
cil glokom, iyatrojenik yirtitk gibi operasyon
sonrast komplikasyonlara hazirhkli olmahdir
31.

On segment iskemisinin profilaksisi ig¢in
exchange transfiizyon hala tartigmalidir 3L
Perioperatif hasta hidrasyonu, ek olarak oksi-
jen, lokal anesteziklerin sempatomimetikler-
den yoksun secilmesi, minimal ekstraokiiler

kas maniplasyonu, retinal yuwtiklara uygula-.

nan krionun minimal seviyede yapilmasi, post
op GIB kontrolii, genig ve yiiksek gevreleme
materyallarinden kaginmak, karbonik anhidraz
inhibitorlerini kullanmamak bu riski azaltabilir
17.

Proliferatif orak hiicreli retinopatide vitreus
bantlarinin Nd-YAG laser ile tedavisi denen-
migse de gormeyi tehdit eden ciddi komplikas-
yonlara yol agabildigi bildirilmistir 32,
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