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SUMMARY

Anahtar Kelimeler:

Amag: Gézin herediter olmayan konjenital anomalileri sonucu

ortaya ¢ikan retina dekolmanlari, yetiskinlerde gérilen
primer retina dekolmanlarindan bazi yénleriyle farklilik
gosterirler. Genellikle teghis edilmeleri zorluk arz eder, altta
yatan konjenital anomali nedeniyle siklikla ilave sorunlar
eslik eder ve sonu¢ olarak ta anatomik ve fonksiyonel
basari oranlari cok daha dusiktir. Bu derlemede, herediter
olmayan konjenital anomalilerin eglik ettigi retina
dekolmanlarinin farkli ézellikleri ve tedavi yéntemleri
irdelenmektedir.

Konjenital géz anomalileri, retina

dekolmani.

Purpose: The characteristics of retinal detachments related to

non-hereditary congenital abnormalities of the eye are
different in some aspects from the characteristics of
primary retinal detachment. The diagnosis of such cases is
more difficult, and the anatomic and functional success is
poorer as a result of the additional congenital
abnormalities. In this review, the different characteristics
and treatment modalities of retinal detachments
associated with congenital eye abnormalities are
discussed.
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Herediter Olmayan Konjenital Anomaliler ve Retina Dekolmanlari

GiRig

Gozun konjenital anomalileri sonucu ortaya ¢ikan
retina dekolmanlari, yetigkinlerde gérilen primer retina
dekolmanlarindan bazi yénleriyle farklilik gésterirler.
Genellikle teshis edilmeleri daha zordur, altta yatan
konjenital anomali nedeniyle siklikla ilave sorunlar eglik
eder ve sonug olarak ta anatomik ve fonksiyonel basari
oranlari ¢ok daha dugiktor. Retina dekolmani (RD) ile
sonuglanabilen herediter olmayan konjenital anomaliler
iki ayri grupta incelenebilirler:

1. Vitreus kaynakli

- Persistan hiperplastik primer vitreus (PHPV) veya
persistan fétal vaskilatir.

2. Optik disk kaynakli (okuler kolobomlar)
- Optik pit

- Morning glory disk

- Retino-koroidal kolobomlar

PERSISTAN HiPERPLASTIK PRIMER VITREUS

Persistan hiperplastik primer vitreus (PHPV)
embriyolojik primer vitreus ve hiyaloid damarlarin
gerileme vyetersizligi sonucu ortaya ¢ikan konjenital bir
anomalidir'3. Primer vitreus, vitreusun en icte yer alan
kismidir ve lens ve retina kaynakli ektoderm ve hiyaliod
arteri ve tunica vasculosa lentis'i olugturan mezodermin
birlegiminden olusur. Fétal hayatin 3.-4. haftasinda
olusmaya baslar ve 6. haftada gelisimini tamamlar?.
Fatal hayatin 9. haftasinda olusmaya baslayan sekonder
veya kalici vitreus ise giderek genisler ve doguma yakin
primer vitreus optik diskle lensin arka yUzeyi arasinda
uzanan damarsiz bir yapi seklini alir (Cloquet kanali).
Primer vitreus tam olarak gerilemedigi durumlarda,
optik diskle 6n segment yapilari arasinda uzanan ve
PHPV'nin  bilinen bulgularina neden olan  bir
fibrovaskiler doku ortaya cikar. Bebegin gestasyonel
yasi ne kadar distkse (< 36 hafta), PHPV'un gérilme
ihtimali o kadar yuksektir. Her iki cinste esit siklikta
gorilir. Genetik gecis 6zelligi yoktur Hastaligin etyolojisi
bilinmemektedir. Olgularin %90'inda tek tarafli olarak
gorulorse.

Olgularin % 25'inde saf 6n segment tutulurken,
%12'sinde saf arka segment tutulumu, % 63'Unde ise 6n-
arka segment tutulumu birlikte gérilor’. Olgular tipik
olarak l8kokori ve/veya mikroftalmi ile bagvururlar. Yine
bu yaslarda sik gérilebilen ve I8kokoriye yol acabilen
retinoblastomla ayirici tanisi mutlaka yapiimahidir. On
segment bulgulari olarak lens arkasi fibrovaskiler doku,
ortaya cekilmis siliyer procesler, katarakt, dar &n
kamara, ag kapanmasi glokomu ve lens i¢i kanama
sayilabilir. Tedavisiz birakilan gézler, 6n segment
bulgulari nedeniyle ortaya c¢ikan agrili glokom veya
fitizis nedeniyle tipik olarak ilk 3 ylda enikleasyona
gider?8. Arka segment tutulumunda retinal katlanma (%
70), retina énU zarlar, traksiyonel veya yirtikli RD, vitre
icinde éne uzanan sap (stalk), retinal displazi, hipo veya
hiperpigmente makula ve optik disk hipoplazisi

gorilebilen bulgulardir. Hiyaloid stalk'in kontraksiyonu
sonucu olusan peripapiller traksiyonel RD arka segment
tutulumu igin tipiktir ve kétd prognoz isaretidir?. Retina
dekolmaninin agirhigi olgudan olguya farkhlik gdsterir.

Tedavi

On segment tutulumunun erken belirti vermesine ve
belirli cerrahi girisimler ile oldukca iyi sonuclar elde
edilebilmesine kargin, arka segment tutulumu tedavi
acisindan giclikler arz eder ve kabul gérmis belirli
tedavi kriterleri yoktur?. On segmenti stabil olan
olgularda arka segment cerrahisi endikasyonlari
asa@idaki gibi siralanabilir®12:

1. Basit traksiyonel RD: makila etkilenmis ve
anatomik yatisgmanin kolay saglanabilecegi olgular
cerrahi tedavi icin en uygun adaylardir.

2. Yirtikh RD'nin geligmesi: gézin anatomik
devamliligini tehdit ettiginden, yirtikla komplike olmusg
RD mutlaka tedavi edilmelidir.

3. iki tarafli tutulum: bu olgularda tutulum ve
prognoz daha a@ir oldugundan elde edilebilecek en
kicUk anatomik ve fonksiyonel kazang degerli olabilir.

Bazi durumlarda ise arka segment cerrahisi
kontraendikedir8-'2:

A. Agrr tek tarafli traksiyonel RD: diger gézin iyi
fonksiyonel durumu nedeniyle tutulan géz risk altina
sokulmamalidir.

B. Fovea ve disk hipoplazisi, agir mikroftalmi,
belirgin afferent pupil defekti ve olumsuz gérsel
uyarilmis potansiyel cevabi olan olgular: bu olgularda
fonksiyonel kazang beklentisi yoktur.

n 2 20/400
Karr ve Scott's, 1986 15 % 35
Pollarde, 1991 28 % 20
Cheung', 1997 15 % 30
Mittra’s, 1998 14 %71
Dass ve Trese'?, 1999 19 % 21
Alexandrakis 7, 2000 26 % 47

Tablo: Literatirde posterior tutulumun eslik ettigi primer hiperplastik
persistan vitreus serilerinde fonksiyonel basari oranlari.

Cerrahi tedavide lensin ve 6n retinanin durumuna
godre én (trans limbal / trans pupiller) veya arka (pars
plana / pars plikata / arka limbal) yaklagim ile total pars
plana vitrektomi (PPV) ve membranlarin eksizyonu ile
optik aksin temizlenmesi, c¢ekintilerin ortadan
kaldinlmasi ve retinanin yatighrilmasi amaglanmak-
tadir®®. Goérsel prognoz saf anterior PHPV'de en iyi iken,
posterior ve anterior-posterior tutulumda oldukca
kotodor. Literatirde prospektif randomize calismalarin
olmamasi, serilerdeki olgu sayilarinin azh@ ve farkl
agirlikta olgular icermeleri nedeniyle, cok farkli
fonksiyonel basari oranlari ile kargilagmak mimkindor
(Tablo). Prognozda erken tani ve ilk 3 ay icinde etkin bir
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Resim 1: Yirmi iki yagindaki erkek bir olguda temporal optik pit,
lameller makila deligi ve makiler alandaki serdz retina
dekolmani izlenmektedir.

6n ve arka segment cerrahisi, ameliyat sonrasinda iyi
optik dizeltme, etkin kapama tedavisi ve anne-babanin
bilinglendirilmesi dnemli olan unsurlardir®®'2. Olgularin
dénemli bir kisminda niks RD, glokom, vitre hemoraijisi

veya sasilik nedeniyle tekrar ameliyat
gerekebilmektedir'?. Bu nedenle olgular ameliyat
sonrasi dénemde bu komplikasyonlar yéninden

yakindan takip edilmelidirler.

OPTIK PIT
Optik pit, histolojik olarak displastik retina
dokusunun lamina cribrosadaki  bir  defektten

subaraknoid bosluga uzanan bir kollajen cep icine
herniasyonudur'® 7. Konjenital bir anomali olmasina
ragmen, belirtilerinin daha ¢ok 3.-4. on yilda ortaya
¢ikmasi nedeniyle cocuklardan ziyade yetigkinleri
ilgilendirmektedir. Oftalmik hasta populasyonda

Resim 2-A: Ondokuz yaginda bayan hastada optik pit, seréz makiler
retina dekolmani ve lameller makila deligi izlenmektedir.
Gorme keskinligi 20/400.

insidansi 1 / 10 000 olarak bildirilmistir'®. Olgularin %
90'inda tek taraflidir. Klinik olarak olgularin %70'inde
temporal, % 30'unda ise santral disk gukurlugu olarak
gorilmektedir. Eslik edebilen veya sonradan eklenebilen
sorunlar arasinda gérme alani defektleri (%60), RD
(%25-75) ve cok nadiren de peripapiller koroid
neovaskiler membran  yer almaktadir’®.  Retina
dekolmanina ilerleyen stre¢ o&ncelikle retinanin dig
pleksiform tabakasinda édem ile baglamaktadir. Bu
sUreci retinosizis ve olgularin %25'inde de dig lameller
makUler delik olugumu izlemektedir (Resim 1). Makila
deligine yol acan sire¢ basglica retinanin dig katlarini
etkilemesi nedeniyle, bu olgularda idiyopatik makula
deliginden farkl olarak i¢ limitan membran saglamdir.
Hastay hekime getiren tablo sonugta ortaya ¢ikan
makdler RD olmaktadir?°.

Vitreus ve subaraknoid aralik retina alti sivinin
muhtemel kaynaklari olarak ileri strdlmuslerdir!?-22.
Yakin zamanda yayinlanan bir seride, basarili cerrahi
muidahaleler sonrasinda géz igi tamponad olarak
kullanilan gaz ve silikon yaginin retina altina gectigi
gosterilmistir??2. Cok daha biyUk retinal yirtiklarda bile
tamponad etkisini devam ettirebilen bu maddelerin
nispeten kigik olan pit yerinden retina altina kolayca
gd¢ edebilmesi, pitin igleyis tarzini daha iyi agiklayan bir
hipotezin ileri sUrGlmesine sebep olmustur. Yazarlara
gore, ilerleyen yasla birlikte likefiye olan vitreus
displastik  retinadaki  bir defektten pit cebine
gecmektedir. Daha sonra ise beyin omurilik sivisindaki
basing degisiklikleri sonucunda pit cebi bir emme-
basma tulumba gibi calisarak vitreus kaynakli siviyi
retina igine ve altina pompalamaktadir. Bazi olgularda
retina dekolmani beklenenden daha erken yasta ortaya
¢tkabilmektedir ve daha yaygin olmaktadir. Yazarlar bu
olgularda pit cebinindeki defektten dolayi subaraknoid
bosluktaki sivinin basing degisiklikleri ile dorudan
retinaya ulasabildigini ifade etmektedirler.

Resim 2- B: Pars plana vitrektomi, arka hiyaloid ve i limitan membran
soyulmasi, peripapiller endolazer fotokoagilasyon ve gaz
tamponad sonrasi 3. ay fundus gérGnimi. Serér makila

dekolmaninin  ve makila deliginin  tamamen
izlenmektedir. Gérme keskinligi 3. ayda 20/25.

iyilestigi
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Tedavi yapilamadigi damarlardan ibarettir?3!  (Resim  3).
Nadiren spontan iyilesme gorilebilir'?. Optik pite ~ Hastaliga  bazen  bazal ansefalosel, midfasyal

bagh makilopatide farkli tedavi yéntemleri denenmistir.
Literatirdeki farkh tedavi serilerine bakildiginda
ortalama  anatomik  basari  oranlarini  lazer
fotokoagilasyon ile %37 (16/43 gbz), pnématik
retinopeksi ile %44 (7/16 gdéz) 21, makiler skleral
cokertme ile %93 (28/30 gdéz) 23,24 ve PPV ile
(tamponadla birlikte veya tek bagina) %97 (41/42) 2125
olarak bildirilmigtir.  Ginimizde PPV, endolaser
fotokoagilasyon ve gaz tamponad en sik tercih edilen
yontemdir?>-?’. Vitrektomi sirasinda hemen disk kenarina
papillomakiler demet Uzerine uygulanan lazer
fotokoagilasyonun beklenildiginin aksine ciddi sorun
olusturmamaktadir ~ (Resim  2).  Retina  altina
gecebilmeleri nedeniyle, cerrahi sirasinda
perflorokarbon sivi ve tamponad olarak da silikon
kullanimindan kaginilmalidir.  Ayrica pitli olgularda
retina alti sivinin rezorbsiyonu bazi olgularda 3-6 ay
kadar surebildiginden, tekrar ameliyat karari icin acele
edilmemelidir??25. Bir diger cerrahi yéntem olan
makiler skleral ¢ékertme ile basarih  sonuclar
bildirilmisse de, ¢ok yaygin uygulama alani
bulamamigtir?®24. Muhtemel nedenler teknigin zor
olmasi, hiperopik kaymaya neden olmasi, ¢cékertmenin
repozisyon gerektirebilmesi ve bitin olgularda tam
retinal yatisma saglanamamasi olarak siralanabilir.

MORNING GLORY DisK

Hemen her zaman tek tarafli olarak gérilen bu
konjenital anomali, fétal hayatin 5. haftasinda fétal
yangin kapanma kusuruna bagl olarak disk ve
retinanin  fitklagmasi  sonucu  ortaya  c¢ikhig
diUsinilmektedir?¢2?. Olgularin %90'indan  fazlasinda
gérme 0.1 ve altindadir 30. Klinik gérinim boytk ve
canak seklinde gukurlasma gésteren bir optik disk, diski
cevreleyen pigmente ve hiperplastik bir halka, diskin
Uzerinde yer alan glial doku ébegdi ve optik diski radyal
tarzda terk eden ve arteriol-venGl ayiriminin kolay

Resim 3: Morning-glory disk olan bir olgunun tipik gérinmu. Diskin
temporal sininnda peripapiller sig retina dekolmanina yol acan
retinal delik izlenmektedir.

anomaliler ve kafa kaidesi kusurlar gibi sistemik
bozukluklar da eslik edebilmektedir.

Gérme azhgina yol agan esas nedenler arasinda
hastaligin esas sonucu olan optik disk ve makilanin
gelisim bozuklugu, olgularin %26-40''nda gérilen
retina dekolmani ve nadiren de katarakt yer almaktadir
203032 Retina dekolmani genellikle 1. ve 2. on yilda
ortaya ¢ikmaktadir. Etyopatogenezde optik diskten
retroaksiyel cekintiler, subaraknoid-subretinal aralik
iligkisi, likefiye vitreusun disk kenarindan retina altina
gecisi ve peripapiller koroid ve damarlardan sizinti
muhtemel nedenler olarak yer almaktadir®®32-34, Tipik
bulgu traksiyonel RD olmakla birlikte, nadiren tabloya
yirtikli RD de eklenebilir?3. Yirtikl RD durumlarinda
gorulebilen yirtiklar siklikla disk kenarinda veya
makilada yer almaktadirdé3’. Bazen ise ameliyat
dncesinde vyirtik tespit edilemez. Boéyle olgularda
ameliyat sirasinda glial doku soyulduktan sonra alttaki
retinada  yirtik  gérintr  hale  gelebilir  veya
perflorokarbonun veya silikonun retina altina gegmesi
sonucu yirhid saptamak mimkon olabilir$?:38, Optik sinir
kilf penceresi acilan bir olguda retinal yatisma
saglanabilmesi, biyopsi dokusunda az farklilagmis retina
dokusuna rastlanmasi ve gdéz icine verilen gazin
pencereden disari ¢ikmasi ile subaraknoid-subretinal
aralik iligkisinin g&sterilmesi, bu olgulardaki RD'nin
gelisiminde optik pite benzer sekilde peripapiller poréz
bir dokunun sorumlu olabilecegini akla getirmistir®?.

Tedavi

Morning glory diskli olgularda cerrahi tecribe sinirli
olmasina ragmen, RD gelisen olgularda sirasiyla PPV,
arka hiyaloidin ve glial dokunun soyulmasi, retina alti
sivinin bosaltimi, lazer fotokoagulasyon ve géz ici
tamponad uygulanmasi tercih edilen tedavi seklidir®>
8740, Cerrahi tedavide arka hyaloidin ve glial dokunun
iyi soyulmasi yirhgin tespit edilebilmesi, cekintilerin
rahatlatilmasi ve reoperasyonlarin azaltilmasi agisindan

Resim 4: Optik diskin biyuk bir kismini icine alan retino-koroidal
kolobom olgusu.
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énemlidir3®38, Ayrica bu olgularda ameliyat sirasinda
kullanilabilen perflorokarbon sivilar ve tamponad
amaciyla verilen silikon yagi retinal yirtiktan retina alt
aralhiga gecebilmektedir. Bu nedenle perflorokarbon
kullanimindan  kaginmak ve silikon yerine gaz
kullonmak tavsiye edilmektedir. Modern tekniklerle
istenilen oranlarda cerrahi bagariya ulasilabilmesine
kargin, gérsel prognoz yiz guldirict degildir.

RETINA-KOROIDAL KOLOBOMLAR

Fotal fissirin 5.-7. haftada kapanmamasi sonucu
ortaya cikarlar. Optik diskten irise kadara herhangi bir
yerde goérulebilirler 20,41. Okuler kolobomlarin
insidansi 10 000 dogumda 0.7'dir. Oftalmik
popUlasyondaki retino-koroidal kolobom sikhgi ise %
0.14 olarak bildirilmistir*2. En sik inferonazalde
yerlesmektedirler. Lezyonlarin histolojik &zellikleri
arasinda gézle gérilebilen sklera (stafilom eslik
edebilir), koroid yoklugu vaya hipoplastik olusu, RPE

Resim 5: Seréz makdler retina dekolmaninin eglik ettigi izole optik disk
kolobom olgusunun kirmizidan yoksun fundus gérionima.

yoklugu, nérosensoriyel retinanin  yoklugu veya
hipoplastik olusu (damarlar eglik edebilir) siralanabilir*!.
Optik diskin kolobomla iligkisi gérsel prognoz agisindan
énemlidir (Resim 4). Bu iligkiyi ortaya koymak icin Gopal
siniflandirmasi ( |, optik disk kolobomun diginda;VI,
optik disk tamamen kolobomun icinde)
kullanmilabilmektedir#3.  Disk  tutulumu  disinda,
mikroftalmi ve mikrokorneanin eglik etmesi, makdlanin
tutulumu, katarakt ve retina dekolmani da gérsel
prognozu olumsuz yénde etkileyen faktdrlerdir2o4T.

Retina  dekolmani  retino-koroidal  kolobom
olgularinin % 2.4 - 43'Gnde bildirilmistir*445. Genellikle
sonradan ve yirtikli RD seklinde ortaya cikar. Yirtik
siklikla  kolobomun icinde veya kenarinda yer
almaktadir. Etyopatogenezde RPE pompa yoklugu,
miyopi ve vitreal sinerezisin kolaylaghrdig vitreo-retinal
cekintiler suclanmaktadir?o43,
edici

izole disk kolobomu ise bazi ayirt

dzelliklerinden dolayi retino-koroidal kolobomlardan
ayri bir hastalik olarak tanimlanmaktadir. Herediter sekli
otozomal dominant gegis gdstermekte, iki tarafli olarak
gorilmekte ve olgularin ¢ogunda retina dekolmani
bebeklik caginda ortaya ¢kmaktadirte4’. Herediter
olamayan seklinde ise tutulum tek taraflidir ve RD daha
gec ortaya cikar?*® (Resim 5). Her iki formda da RD
yirtikli degildir. izole disk kolobomunda siklikla teshis
ge¢ konuldugundan, gérsel prognoz oldukca kétGdor
2046 Optik pit gibi tedavi edilir.
Tedavi

Kolobomun etrafina profilaktik lazer fotokoagi-
lasyon, mevcut gérme alani kusurunu daha da
arthracagindan énerilmemektedirt’#8. Arka pole yakin
yirtiklarda pnématik retinopeksi ile birlikte lazer
fotokoagilasyon etkili olabilir?®.  Bununla birlikte
olgularin genellikle ¢ocuk oldugu disintldiginde,
pnématik retinopeksi siklikla uygun olmamaktadir.
Perifere yakin yirtiklarda skleral ¢dkertme etkili
olabilmesine ragmen??, basari oranlari genel olarak yiz
gUldiroct olamamigtir*24. Son yillarda PPV ile birlikte
retina alti sivinin drenaiji, lazer fotokoagilasyon ve géz
ici tamponad verilmesi tercih edilen tedavi yéntemidir
435051 Gopal ve ark.®® olgularin %72'sinde disk ve
makslanin - tutuldugu 85 géze PPV ve lazer
fotokoagilasyon uygulamiglardir. Géz ici tamponad
olarak 80 gdézde silikon, 5 gézde ise C3F8
kullanmuglardir.  Silikon kullanilan gézlerin 13'Unde
(%26) ve C3F8 kullanilan gdzlerin 3 'Gnde (%60) niks
RD ortaya ¢cikmigtir. Ortalama 13.5 aylik izlem sonunda
olgularin %81'inde anatomik basari saglanabilmigtir.
Ameliyat &ncesi olgularin %80'ninde gérme parmak
sayma veya daha az iken, izlem sonunda olgularin
%70'inde 10/200 veya daha iyi bir gérme keskinligi elde
edilmigtir. Yazarlar, bu olgularda kicik yas ve ameliyat
sonrasi uyumsuzlugu da dikkate alarak, gaz yerine
tamponad etkisini daha uzun sure sirdirebilen silikonun
kullanilmasiyla daha iyi anatomik ve gérsel sonuclar
elde edilebilecegini ifade etmektedirler.
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