Retinitis Pigmentosali Bir Olguda Makiiler Delik ve
Cerrahi Tedavisi

Macular Hole and Surgical Treatment in Retinitis Pigmentosa
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ABSTRACT

Olgu Sunumu: Makiiler delik retinitis pigmentosada merkezi gérme

kaybina yol agan sik rastlanmayan bir komplikasyondur.
Etyolojide cesitli mekanizmalar tarif edilmekle birlikte
genellikle kistoid makila édemine sekonder gelismektedir.
Olusan makdler deligin tedavisi icin tek yéntem cerrahidir ve
tedavi sonuclari ile ilgili az sayida yayin bulunmaktadir. Bu
calismada, tam kat makiler delik gelisen bir retinitis
pigmentosa hastasi ve cerrahi tedavi sonucu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Retinitis pigmentosa, makula deligi, pars plana

vitrektomi.

Case Report: Macular hole is a rare complication of retinitis

pigmentosa which leads to central visual loss. Altough several
etiological mechanisms were defined, it usually develops
secondary to cystoid macula edema. The only treatment
modality for macular hole is surgery and there are only few
published data about the results of the surgery. Here we report
a case of macular hole and result of surgical treatment in a
case of retinitis pigmentosa.
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GIRig

Retinitis pigmentosa (RP) terimi bir grup kalitimsal,
progresif retina hastaligini tanimlamakta olup gece
kérlogo, retinal fotoreseptér hiicre dejenerasyonu,
periferik gérme alani daralmasi ve retinanin pigmente
dejenerasyonu ile karakterizedir. Santral gérme kaybi
kistoid makila édemi (KMO), selofan makilopati veya
atrofik makilopati gibi makulanin ¢esitli sekillerde
tutulmasi  neticesinde gelisebilmektedir'. Tam kat
makdler delik ise seyrek rastlanan bir merkezi gérme
kaybi nedeni olup RP'li hastada bu komplikasyonun
olugumunu bildiren oldukca az sayida yayin mevcuttur.
Burada geng bir RP'li olguda gelisen makaler delik ve
cerrahi tedavisinin sonucu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Daha 8nce bagka bir klinikte RP tanisi ile izlenmekte
olan 32 yasinda bir bayan hasta her iki gézinde
gérmede azalma sikayeti ile klinigimize bagvurdu.
Hikayesinden sagd gézde son 2-3 aydir gérmede belirgin
azalma oldugu ve bu azalmanin hastanin ifadesiyle
merkezi gérme kaybi seklinde oldugu &grenildi.
Oftalmolojik muayenesinde, gérme keskinlikleri sag
gbzde 0.3, sol gdézde 0.15 oldugu ve okiler motilite, 6n

segment muayenesi ve intraokiler basing degerlerinin
normal oldugu saptandi. Fundus muayenesinde her iki
gdzde midperiferal kemik spikilleri tarzinda tipik retina
pigment epitel hipertrofisi ve arterlerde atenUasyon
mevcut olup optik sinirler normal izlenmekteydi. Sag
gozde tam kat (Evre 4) makiler hol ve etrafinda
subretinal sivi, sol géz makulada ise kistoid &dem
sekeline bagl oldugu disinilen pigment degisiklikleri
tespit edildi (Resim 1). Fléresein anjiografide her iki
gdzde midperiferde hiperpigmentasyonlara  bagli
blokaj, arkuatlar icinde kalan bélgede ge¢ dénemde
belirginlesen diffoz hiperfléresans (dig kan retina
bariyerinin bozulmasina bagl) ve fovea santralinde
retikiler tarzda hafif hiperfloresans izlendi (Resim 2).
Yapilan OCT incelemesinde sag gézde tam kat makila
deligi oldugu, solda ise santral fovea kalinhiginin 330u
oldugu ve kistik degisiklikler oldugu izlendi (Resim 3).

Hastaya makuler delik tedavisine yénelik pars
plana vitrektomi, arka hyaloid ve internal limitan
membran soyulmasi ve sivi-hava-gaz (%16 C3F8)
degisimi cerrahisi uygulandi. lki haofta sireyle yizisti
pozisyon onerildi. Postoperatif kontrollerinde makiler
delik kapali olarak gézlendi ve postoperatif 25. ayda
yapilan son muayenesinde gérme keskinliginin 0.5
oldugu izlendi (Resim 4).

Resim 1: a) Sag b) Sol géze ait fundus fotograflar. Sag gézde tam kat makula deligi izlenmekte.

Resim 2: Sag ve Sol gézin vendz faz floresein anjiografik gérinimleri.
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Resim 3: a) Sag ve b) Sol géz OCT gérinimleri. Sagda tam kat makula deligi, solda ise kistoid makula édemi izlenmekte.

Resim 4: Postoperatif 2. yilin sonunda sag gézin a) fundus gérinimi ve b) OCT gérinimi. Makula deligi kapali izleniyor.

TARTISMA

Retinitis pigmentosada gérme kaybi progresif ve
geri dénisimsizdir. Santral gérmede ortaya cikan
kayiplar, atrofik makilopatiye, selofan makilopatiye,
kistoid makiler degisikliklere veya makuiler delige bagli
olarak gelisebilir. Delik olusumuna yol agan esas
faktérin kronik KMO oldugu éne sUrilmistiur. Ancak
bazi diger mekanizmalar ile de agiklanmaya caligilmugtir.
Durlu ve ark. perisantral pigmenter retinopatili iki
hastada makuler delik olusumunu rapor etmislerdir?. Bu
olgularda makuler delik gelisimini iki teori ile
aciklamiglardir. ileri strilen bir mekanizma, muhtemel
hipertansif koroidal kan akim bozuklugunun retina
pigment epiteli ve foveada yol achd rélatif iskemiye
sekonder makila deligi olusumudur. Diger bir hipotez
ise, hastalarda gérilen bull's eye makilopatinin neden
oldugu perfizyon defekti ve buna sekonder makiler
delik olugumudur. Giusti ve ark. 236 RP hastasi Uzerinde
yaptigi bir calismada makiler hol olusumunun
vitreoretinal interfaz degisiklikleri, selefon makulopati ve
KMO ile birlikte kistik foveal dejenerasyon ile siki bir
korelasyon gésterdigini bildirmiglerdirs.

RP'da makdaler delik gelisimi zaten zor olan hastalig
hasta icin daha da zorlagtirmaktadir. Periferik gérmesini
kaybetmis bir RP hastasinin olusan makiler delik
nedeniyle santral gérmesini de kaybetmesi ciddi bir

problemdir. RP'de KMO insidansi cesitli serilerde %9-
%13 oranlarinda bildirilmektedir®4. Bu nedenle amag
oncelikle makiler delik olusumuna predispozisyon
yaratan KMO'nin tedavisi olmalidi. KMO'nin patoge-
nezi hentz net olarak anlagilabilmis degildir. Hecken-
lively ve ark.'in yaphgi bir calismada antiretinal antikor-
lar ile KMO arasindaki iliski ortaya konulmustur®.
Bilateral KMO bulunan 30 hastanin 27'sinde (%90)
dolasimda antiretinal antikor pozitifligi saptanirken
KMO bulunmayan 30 RP hastasinin 4'Gnde (%13),
saglikli 50 kisinin ise sadece 3'Unde (%6) pozitiflik
saptanmuistir. RP hastalarinda KMO ile antiretinal antikor
pozitifliginin  belirgin bir korelasyon g&stermesi
KMO'nin otoimmiUn bir mekanizma ile gelistigini
diusundirmekle birlikte bunu destekleyen direkt bir kanit
bulunamamugtir.

Kan-géz bariyerindeki patolojiler gelisen makiler
ddemin patogenezinde rol alabilecek bir bagka
faktérdor. Bunu ortaya koymak igin yapilan bir
calismada kan-humor akéz bariyerindeki degisiklikler
aragtinlmigtir®. Noninvaziv lazer metodu ile akéz flare
8lcilmis ve RP hastalarinda kontrol grubuna gére
anlamli bir yUkseklik bildirilmistir. Kan-humor akéz
bariyerindeki bozulmaya isaret eden bu yikseklik RP'de
gorilen KMO ile iligkilendirilmistir.

KMO tedavisinde karbonik anhidraz inhibitéri
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olarak oral asetazolamid ve topikal formu olan
dorzolamid kullanilmig ve asetazolamid'in faydali
oldugu cesitli serilerde bildirilmistir’. Intravitreal
triamsinolon asetonid ve Uginci kusak bir sentetik
glukokortikoid olan deflazakort KMO tedavisinde
kullanilan diger ajanlardir®?. Vitreoretinal cerrahi bir
baska tedavi secenegi olarak denenmistir. Sekiz RP
hastasinin KMO saptanan 12 gdzine vitrektomi, ig
limitan membran soyulmasi ve gaz tamponad
uygulanmis ve hastalarda ortalama 3 siralik bir gérme
artigt saglanmghir'®.

Retinitis pigmentosada bir kez makuler delik olus-
tuktan sonra tek tedavi segenegi cerrahidir. RP'de ma-
kuler delik igin uygulanan vitrektomi-sivi/gaz degisi-
minin basarili sonuclar verdigi bildirilmistir. Saperstein
63 yasinda RP hastasina makuler delik icin uyguladig
cerrahi sonrasi deligin kapandigini ve gérme keskinli-
ginin 20/200'den 20/30'a yukseldigini bildirmistir''.
Yirmi doért yasinda bir baska hastaya yapilan cerrahi
sonrasi deligin kapandigi ve gérme keskinliginin 0.2'den
0.7've yUkseldigi bildirilmigtir'?2. Bizim hastoamizda da
cerrahi ile bagarili sonu¢ alinmis ve gérmede 2 siralik
artig saglanmigtr.

Sonug olarak bu olgu, RP'li olgularda gérilebilen ve
santral gérme kaybina neden olan makoler deliklerin
cerrahi tedavi ile basariyla kapatilabilecegi ve anatomik
basarinin yaninda gérsel sonuclarin da tatmikar
olabilecegini disindirmektedir.

KAYNAKLAR

10.

11.

12.

Fishman GA, Fishman M, Maggiano J.: Macular lesions
associated with retinitis pigmentosa. Arch Ophthalmol. 1977;
95:798-803.

Durlu YK, Burumcek E, Devranoglu K, et al.: Associated ocular
findings in pericentral pigmentary retinopathy. Acta Ophthalmol
Scand. 1997;75:101-103

Giusti C, Forte R, Vingolo EM.: Clinical pathogenesis of macular
holes in patients affected by retinitis pigmentosa. Eur Rev Med
Pharmacol Sci. 2002;6:45-48.

Hirakawa H, lijima H, Gohdo T, et al.: Optical coherence
tomography of cystoid macular edema associated with retinitis
pigmentosa. Am J Ophthalmol. 1999; 128: 185-191

Heckenlively JR, Jordan BL, Aptsiauri N.: Association of
antiretinal antibodies and cystoid macular edema in patients with
retinitis pigmentosa. Am J Ophthalmol 1999;127:565-573.

Kuchle M, Nguyen NX, Schalnus R, et al.: Quantification of
disorders of the blood-aqueous humor barrier in refinitis
pigmentosa-initial results. Klin Monatsbl Augenheilkd. 1994;
204: 211-216.

Grover S, Fischman GA, Fiscella RG, et al.: Efficacy of
dorzolamide hydrochloride in the management of cystoid
macular edema in patients with retinitis pigmentosa. Retina
1997;17:222-231.

Saraiva VS, Sallum JM, Farah ME.: Treatment of csytoid macula
edema related to retinitis pigmentosa with intravitreal
triamcinolone acetonide. Ophthalmic Surg Lasers Imaging
2003; 34:398-400.

Giusti C, Forte R, Vingolo EM.: Deflazacort treatment of cystoid
macular edema in patients affected by retinitis pigmentosa: a
pilot study. Eur Rev Med Pharmacol Sci. 2002; 6: 1-8

Garcia-Arumi J, Martinez V, Sararols L, et al.: Vitreoretinal
surgery for cystoid macular edema associated with retinitis
pigmentosa. Ophthalmology 2003;10:1164-1169

Saperstein DA.: Sector refinitis pigmentosa with bitemporal visual
field defects and macular hole. Retina 2001; 21: 73-74

Amemiya K, Takahashi M, Nishida A, et al.: A macular hole in
the eye of a young patient with retinitis pigmentosa. Nippon
Ganka Gakkai Zasshi. 2002; 106: 236-242



