Leber'in Herediter Optik Noropatisi'nde Retinal Arter
Dallanma Anomalisi

Abnormal Branching Pattern of Retinal Arteries in Leber’s Hereditary
Optic Neuropathy
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ABSTRACT

Peripapiller retinal damar telenjiektazileri Leber’in Heredi-
ter Optik Néropatisi (LHON) icin patognomoniktir. Bu yazi-
da, bilateral inferior temporal arterin fovea etrafindan do-
lagsarak superior temporal kadrani besleyen biytk bir dal
vermesi seklinde retinal arter dallanma anomalisine sahip,
11778 mutasyonu ile LHON tanisi konulan bir hasta sun-
duk. LHON'ne bu retinal arter dallanma anomalisinin eglik
ettigi daha énce bildirilmemistir.

Anahtar Kelimeler: Leber'in Herediter Optik Néropatisi, reti-
nal arter dallanma anormalligi.

Anomalies of retinal arteries can be observed in Leber’s
Hereditary Optic Neuropathy (LHON). In this report, we
present a patient with retinal artery branching anomaly in
which each inferior temporal artery had a large branch
passing around the fovea to supply the superior temporal
quadrant, and 11778 mutation revealed the diagnosis of
LHON. This abnormal pattern of the retinal arteries has
not been reported in LHON before.
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GiRiS

Leber'in Herediter Optik Néropatisi (LHON) ¢ogun-
lukla genetik olarak hassas geng erkeklerde akut veya
subakut olarak ortaya ¢ikan, gérme prognozunun kéti
oldugu bilateral optik néropatidir. Riordan-Eva ve ark.
11778 mutasyonu tasiyan hastalarin en két0 prognoza
sahip oldugunu bildirmiglerdir.! Peripapiller retinal da-
mar telenjiektazileri LHON akut evresi icin patognomo-
niktir ve hastahigin asemptomatik tasiyicilarinda da varligi
gosterilmistir. Bu yazida, bilateral, her bir inferior tempo-
ral arterin fovea etrafindan dolagarak superior temporal
kadrani besleyen biyUk bir dal vermesi seklinde retinal
arter dallanma anomalisine sahip, 11778 mutasyonu ile
LHON tanisi konulan bir hasta sunduk. LHON'ne bu re-
tinal arter dallanma anomalisinin eslik ettigi daha énce
bildirilmemistir.
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OLGU SUNUMU

On dért yasinda erkek hasta iki aydir varolan ag-
risiz gérme kaybiyla bagvurdu. Gérme kaybinin iki géz-
de birden ayni gin icinde basladigr ve 1 hafta icinde
giderek gérmesinin azaldig 6grenildi. Genel saghk du-
rumu iyi olup, sigara ve alkol kullanim 8ykisi yoktu.
Babasindan égrenildigi kadariyla akraba evliligi yoktu
ve akrabalarda benzer hastalik 8ykist mevcut degildi.
Gérme keskinligi sag gézde 2 metreden, sol gézde 1
metreden parmak sayma dizeyindeydi. Renkli gérme bi-
lateral 0/12 dizeyindeydi (ishihara ile). Relatif afferent
pupilla defekti saptanmadi. Gérme keskinligi dustk ol-
dugu icin otomatize gérme alani incelemesi yapilama-
di fakat konfrontasyon ile degerlendirildiginde bilateral
genig santral skotomlarinin oldugu saptandi. Fundus
muayenesinde, optik sinir bagi hiperemik ve Ust ve alt
arkuat bélgelerde sinir lifleri belirgin 6demliydi, bilateral
inferior temporal arterin genig bir dal fovea etrafindan
dénerek superior temporal kadrani beslemekteydi. Sag
ve sol gdzde benzer dallanma sekilleri izleniyordu (Resim
1,2). Fléresein anjiografide (FA) sizdirmayan peripapiller
telenjiektatik damarlar gérildu. Gérsel uyarilmig potan-
siyel (VEP) tetkikinde latanslar bilateral uzun (131 msn
ve 138 msn) ve amplitidler dosik (2.7 uv ve 1.2 uv)
olarak elde edildi. Nérolojik muayene, kraniyal manye-
tik rezonans gdéruntileme, serum vitamin B12 ve folat
dizeyleri normaldi. Hastaya; klinik, fundus muayenesi,
fléresein anjiografi ve VEP bulgulariyla LHON tanisi ko-
nuldu. Yapilan mitokondriyel DNA (mt DNA) analizinde
hastanin 11778 nukleotid pozisyonunda heteroplazmik
mt DNA mutasyonu tasidigi saptandi.?2 Dokuz ay sonra-
ki kontrolde hasta, son 2 haftadir gérmesinde dizelme
oldugunu bildirdi. Hastanin optik diskleri tamamen so-
luktu ancak genis santral skotomu kendisine daha iyi bir
gorme keskinligi saglayabilecek sekilde bir miktar acil-
migh. Aylar gectikce hastanin gérmesi dizelmeye devam
etti. Sonucta santral skotomdaki genig santral ve binazal

acilma hastaya binokiler 0.3 oraninda merkezi gérme
keskinligi saglamugtir.

TARTISMA

Normal retinal damarlanma bireyler arasinda cesit-
lilik gésterebilir. Temelde santral retinal arter superior ve
inferior retinal arter dallarina ayrilir ve bu arterlerin her
biri temporal ve nazal dallar verirler ve bu sekilde her
kadrana bir damar diser. Duke-Elder superior damar-
lardan herhangi bir dalin inferior kadrani beslemesinin
anormal oldugunu ve retinal damarlanma dizeninin
degisik sekillerde olabilecegini bildirmisglerdir.®> Awan
ve ark.nin 2100 saglikli gézde retinal arter damarsal
anomali insidansini belirlemek amaciyla yaptiklar bir
calisgmada, 11 gézde inferior temporal retinanin superi-
or temporal arterden gelen biytk bir dal ile beslendigi,
tersi durumun ise 8 gdézde varoldugu saptanmigtir. Bu
gdzlerde alt hemisferik retinanin normalde Ust retinaya
giden damarlardan, Ust hemisferik retinanin ise normal-
de alt retinaya giden damarlardan beslendigi belirlen-
mistir. Bu durumun tek tarafli veya cift tarafli oldugundan
bahsedilmemistir. Bu anormal damarlanmanin ilgili ar-
ter ttkanmasi ile ortaya ¢ikacak paradoksik gérme alani
defektlerinde klinik neminin olabilecegi bildirilmistir.

Hayasaka ve ark. 1753 normal fundus fotografin-
da nadir gérilen posterior retinanin temporal kadran
damar anormalliklerini arastirmiglardir.> Altr hastada
inferior temporal arterden ¢ikan 7 dalin superior kad-
rani besledigi, bir hastada ise bilateral simetrik anomali
bulundugu saptanmigtir. Anormal damarlanma ile ilgili
herhangi bir gorsel sikayet bildirilmemistir. Bu ¢alisma-
larinda inferior retinaya dallanan herhangi bir superior
temporal arter veya ven dali izlenmemistir.

Peripapiller retinal damar telenjiektazileri LHON'nin
akut evresi icin patognomoniktir. LHON tagiyicilarin-
da (11778 mutasyonlu) telenjiektatik retinal damarlar

Resim 1: Sag gdz inferior temporal retinal arterde anormal dallanma.
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Resim 2: Sol géz inferior temporal retinal arterde anormal dallanma.
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