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Tirk Oftalmoloji Dernegi’nin sireli, bilimsel ve tek yayin organi olan
Tirk Oftalmoloji Dergisi, Ocak 1929 tarihinde yayin hayatina baslamistr.
Tirk oftalmologlarinin ¢alismalarini uluslararasi bilim dinyasina tanitmak
amaciyla ilk yillarda Tirkce ve Fransizea yayinlanan dergimiz, cesitli
olanaksizliklar nedeniyle bazi dénemlerde yayin hayatina ara vermek
zorunda kalmishr. 1971 yilindan itibaren kesintisiz olarak yayinlanan
Tirk Oftalmoloji Dergisi, oftalmoloji ile ilgili tim konularda, Tirkge ve
ingilizce dillerinde, bagimsiz ve onyargisiz giftkér hakemlik ilkeleri ile
degerlendirilerek kabul edilmis eserleri yaylar.

Dergi dizenli araliklarla yilda alh sayr olmak Gzere elektronik olarak
yaymlanir, gereksinim duyulur ise 6zel sayilar da cikartlir.

Tirk Oftalmoloji  Dergisi‘nin  hedefi, oftalmoloji konusunda uluslararasi
diizeyde, nitelikli ve 6zgiin arastirmalari dizenli araliklarla yaymlamaktir.
Bununla birlikte, derleme yazilari, olgu sunumlar, editér gérisi, editore
mektuplar, egitim yazilari ve kongre/toplanti duyurular da yayinlanir.

Go6z Hastaliklar alanlarinda ¢alisan hekimler ve bu konulara ilgi duyan
diger tim saglik profesyonelleri derginin hedef kitlesini olusturmaktadir.

Yayin  politikalari  “Recommendations  for the Conduct, Reporting,
Editing, and Publication of Scholarly Work in Medical Journals (ICMJE
Recommendations)” (2013,  http://www.icmje.org/) temel alinarak
hazirlanmistr.

Tirk Oftalmoloji Dergisi PubMed/MEDLINE, PubMed Central (PMC),
Web of Science-Emerging Sources Citation Index (ESCI), Scopus,
TUBITAK/ULAKBIM, Directory of Open Access Journals (DOAJ),
EBSCO Database, Gale, CINAHL, Proquest, Embase, British
Library, Index Copernicus, J-Gate, IdealOnline, Tirk Medline,
Hinari, GOALI, ARDI, OARE, AGORA ve Tirkiye Ahf Dizini
tarafindan indekslenir.

Acik Erisim Politikasi

Bu dergi, arastrmalari halka Gcretsiz olarak sunmanin daha biyik bir
kiresel bilgi alisverisini destekledigi ilkesine dayanarak agik erisim politikasi
vygulamaktadir.

Yazarlar ve telif hakki sahipleri Tirkiye Oftalmoloji Dergisi'nde yayinlanan
makaleler icin tim kullanicilara Gcretsiz olarak erisim saglanmasina izin
vermektedirler.

Acik Erisim Politikasi, Budapeste Agik Erisim Girisimi (BOAI) kurallarina
dayanmaktadir. Agik Erisim, “(hakem degerlendirmesinden gecmis bilimsel
literatiriin), internet araciligiyla; finansal, yasal ve teknik engeller olmaksizin,
serbestce erisilebilir, okunabilir, indirilebilir, kopyalanabilir, dagitlabilir,
basilabilir, taranabilir, tam metinlere baglant  verilebilir, dizinlenebili,
yazilima veri olarak aktarilabilir ve her tirli yasal amag icin kullanilabilir
olmasi”dir.

Bu calisma, Creative Commons Atf-GayriTicari-Tiretilemez 4.0 (CC BY-NC-
ND) Uluslararasi Lisansi ile lisanslanmistir.

Telif Haklka

Turkish Journal of Ophthalmology agik erisimli bir yayindir ve derginin yayin
modeli Budapeste Acik Erisim Girisimi (BOAI) bildirgesine dayanmaktadir.
Yayinlanan tim igeriklere http://www.oftalmoloji.org/ adresinden icretsiz
olarak ulasilabilir.

Derginin icerigi Creative Commons Atf-Gayriticari (CC BY-NC-ND) 4.0
Uluslararasi Lisansi ile lisanslanmishr. Bu Agik Erisim lisansi kapsaminda
yazarlar, yazar ve orijinal kaynaga uygun sekilde ahfta bulunulmasi
kosuluyla, herkesin makalenizin icerigini ticari olmayan amaglarla icretsiz
olarak kopyalayabilecegini, dagitabilecegini kabul etmektedirler.

Yazarlar, makalenin yayina kabul edilmesi durumunda telif hakkini Tirk
Oftalmoloji Dernegi'ne devretmeyi kabul ederler.

Abone islemleri

Derginin tim sayilarina icretsiz  olarak  https://www.oftalmoloji.org/
adresinden tam metin ulasilabilinir.

Yazisma Adresi
Bas Editor, Prof. Dr. Banu Bozkurt
E-posta: drbanubozkurt@yahoo.com

Tirk Oftalmoloji Dergisi
Avrupa Konutlari Kale, Maltepe Mah. Yedikule Cirpici Yolu Sk.
9. Blok No: 2 Kat:1 Ofis:1 Zeytinburnu-stanbul-Tirkiye

Sekreterya: Selvinaz Arslan

E-posta: dergi@oftalmoloji.org - sekreter@oftalmoloji.org
Tel: +90 212 801 44 36 Faks: +90 212 801 44 39
internet Sayfasi: www.oftalmoloji.org

Reklam
Reklam ile ilgili basvurular dergi editérine yapilmalidir

Yayinevi Yazisma Adresi
Galenos Yayinevi Tic. Ltd. Sti.

Adres: Molla Girani Mah. Kacamak Sk. No: 21, 34093 Findikzade-
Istanbul-Tirkiye

Tel.: +90 212 621 99 25 Faks: +90 212 621 99 27
E-posta: info@galenos.com.ir

Yazarlara Bilgi

Yazarlara Bilgi dergi sayfalarinda ve www.oftalmoloji.org web sayfasinda
yayinlanmaktadir.

Materyal Sorumluluk Reddi

Tirk Oftalmoloji Dergisi'nde yayinlanan tim yazilarda géris ve raporlar
yazar(lar)in gérisidir. Editér, Editérler Kurulu ya da yayincinin gérisi
degildir ve Editér, Editérler Kurulu ve yayinci bu yazilar igin herhangi bir
sorumluluk kabul etmemektedir.

OPEN ACCESS
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Tiirk Oftalmoloji Dernegdi'nin tek stireli yayin organi olan Turk
Oftalmoloji Dergisi, Tiirkge ve Ingilizce dillerinde yazilari
kabul eder. Her sayi Tiirkge ve ingilizce dillerinde elektronik
olarak yayinlanir.

Tiirkge yazilarda Turk Dil Kurumu'nun Tirkge Sozligu
ve Yazim Kilavuzu temel alinmali ve kelimelerin Tirkge
kullaniimasina 6zen gosterilmelidir.

Tiirk Oftalmoloji Dergisi makale bagvuru iicreti veya makale
islem ucreti uygulamamaktadir.

Dergiye kabul edilen eserlerin 6zgin ve daha dnceden
baska ortamlarda yayinlanmamis olmasi esas alinir.
Hakemler tarafindan kabul edilen yazilarin Tiirkge'den
ingilizce’ye ya da Ingilizce'den Tiirkge'ye gevirisi dergimiz
tarafindan profesyonel ceviri hizmeti alinarak yaptirilir.
Yayin dncesinde, gevirisi yapilan yazinin onay stireci 3 glin
icinde tamamlanir. Bu stre i¢inde sorumlu yazarindan yanit
gelmeyen yazilarin ceviri kontrolu editdrler kurulu tarafindan
yapllir.

Tiirk Oftalmoloji Dergisi'nin kisaltmasi TJO’dur, ancak
kaynaklarda kullanilirken Turk J Ophthalmol seklinde
belirtilmelidir. Uluslararasi indekslerde ve veri tabaninda,
derginin adi Turkish Journal Ophthalmology, ~ingilizce
kisaltmasi Turk J Ophthalmol olarak kaydedilmistir.
Yazilarin bilimsel ve etik sorumluluklari yazarlara, telif
hakki ise TJO'ya aittir. Yazilarin igeriginden ve kaynaklarin
dogrulugundan yazarlar sorumludur. Yazarlar, yayin
haklarinin - devredildigini belirten onay belgesini (Yayin
Haklari Devir Formu) yazilari ile birlikte gondermelidirler.
Bu belgenin tim yazarlar tarafindan imzalanarak dergiye
gonderilmesi ile birlikte yazarlar, gonderdikleri calismanin
baska bir dergide yayinlanmadi§i ve/veya yayinlanmak
lizere incelemede olmadigi konusunda garanti vermis,
bilimsel katki ve sorumluluklarini beyan etmis sayilirlar.
Dergiye yayimlanmak Uzere gonderilen tim yazilar
‘iThentcate’ programi ile taranarak intihal kontroliinden
gecmektedir. intihal taramasi sonucuna gére yazilar red ya
da iade edilebilir.

Tirk Oftalmoloji  Dergisinde yayinlanmak amaciyla
gonderilen ve etik kurul onayi alinmasi zorunlulugu olan
deneysel, klinik ve ilag arastirmalari igin uluslararasi
anlagsmalara ve 2013'de gbzden gegirimis Helsinki
Bildirisi'ne uygun etik kurul onay raporu gereklidir (https:/
www.wma.net/policies-post/wma-declaration-of-helsinki-
ethical-principles-for-medical-research-involving-human-
subjects/). Etik kurul onayi ve “bilgilendirilmis gondilli onam
formu” alindi§i arastirmanin “Gereg ve Yontem” bolliminde
belirtiimelidir. Deneysel hayvan calismalarinda ise yazarlar,
“Guide for the care and use of laboratory animals” (http://
oacu.od.nih.gov/regs/guide/guide.pdf) dogrultusunda
hayvan haklarini koruduklarini belirtmeli ve kurumlarindan
etik kurul onay raporu almalidir.

Yayin, dogrudan ya da dolayll olarak ticari baglanti
iceriyorsa veya calismaya materyal destegi veren bir kurulug
varsa, yazarlar kullanilan ticari trtin, ilag, firma vs. ile ticari
higbir iliskisinin olmadigini ya da var ise nasil bir iligkisinin
oldugunu (konstiltan, diger anlagmalar), editdre sunum
sayfasinda belirtmek zorundadir.

Arastirmalara yapilan her tirlii yardim ve diger desteklerin
alindi§i kisi ve kuruluslar beyan edilmeli ve gikar gatismasiyla

ilgili durumlari agiklamak amaciyla Cikar Catismalari Bildirim
Formu doldurulmalidir.

Tim vyazilar, editér ve editor yardimcilari ile bagimsiz
hakemler tarafindan incelenir.

Turk Oftalmoloji Dergisi bagimsiz, onyargisiz ve gift-kdr
hakemlik ilkeleri gercevesinde yayin yapan streli yayin
bir organidir. Makale bas editore ulasinca degerlendirilir
ve bolim editériine gonderilir. Bollim editori makaleyi 3
hakeme gonderir. Hakemler, yazinin konusuyla ilgili dergide
belirtilen hakemler ve yurt igi/disi konu ile ilgili uzmanlar
arasindan secilmektedir. Hakemler 2 hafta icinde makaleyi
degerlendirmeyi  kabul veya reddeder. Kabul etmeleri
durumunda 3 hafta icinde kararlarini belirtmelidirler.
Yardimci editér hakem kararlarina kendi degerlendirme ve
Onerisini ekleyerek bas editdre gonderir. Ve son karari basg
editdr verir. Hakemlerin kararlari gatisiyorsa dergi editori
yeni hakem atayabilir.

Yazarlar, yayina kabul edilen yazilarda, metinde temel
degisiklik yapmamak kaydi ile editor, editér yardimcilari,
biyoistatistik uzmani ve Ingilizce dil uzmaninin diizeltme
yapmalarini kabul etmis sayilir.

incelemeye sunulan aragtirmada olasi bir bilimsel hata,
etik ihlal sliphesi veya iddiasiyla karsilasilirsa, bu dergi
verilen yaziyl destek kuruluslarin veya diger yetkililerin
sorusturmasina sunma hakkini sakli tutar. Bu dergi sorunun
dlizgin bicimde takip edilmesi sorumlulugunu kabul eder
ancak gercek sorusturmay! veya hatalar hakkinda karar
verme yetkisini tstlenmez.

Yayin Politikasi ve Makale Yazim Kurallari agagida belirtilen
maddeler “Recommendations for the Conduct, Reporting,
Editing, and Publication of Scholarly Work in Medical
Journals (ICMJE Recommendations)” (2013, http://www.
icmje.org/) temel alinarak hazirlanmistir.

Arastirma makalelerinin hazirlig, sistematik derleme, meta-
analizleri ve sunumu ise uluslararasi kilavuzlara uygun
olmalidir:

Randomize calismalar igin; CONSORT (Moher D, Schultz
KF, Altman D, for the CONSORT Group. The CONSORT
statement revised recommendations for improving the
quality of reports of parallel group randomized trials. JAMA
2001; 285:1987-91) (http://www.consort-statement.org/),
Sistematik derleme ve meta-analizlerin raporlamalari igin;
PRISMA (Moher D, Liberati A, Tetzlaff J, Altman DG, The
PRISMA Group. Preferred Reporting Items for Systematic
Reviews and Meta-Analyses: The PRISMA Statement. PLoS
Med 2009; 6(7): €1000097) (http://www.prisma-statement.
org/),

Tanisal degerli ¢alismalar igin; STARD (Bossuyt PM,
Reitsma JB, Bruns DE, Gatsonis CA, Glasziou PP, Irwig LM,
et al, for the STARD Group. Towards complete and accurate
reporting of studies of diagnostic accuracy: the STARD
initiative. Ann Intern Med 2003;138:40-4) (http://www.stard-
statement.org/),

Gozlemsel caligmalar icin; STROBE (http://www.strobe-
statement.org/),

Meta-analizlerin ve gdzlemsel calismalarin sistematik
derlemeleri i¢in; MOOSE (Stroup DF, Berlin JA, Morton SC,
et al. Meta-analysis of observational studies in epidemiology:
a proposal for reporting “Meta-analysis of observational
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Studies in Epidemiology” (MOOSE) group. JAMA 2000; 283:
2008-12).

GENEL KURALLAR

Yazilar sadece ¢evrim-i¢i olarak kabul edilmektedir.
Yazarlarin makale gdnderebilmesi igin Journal Agent
web sayfasina (http:/journalagent.com/tjo/) kayit olup,
sifre almalari gerekmektedir. Bu sistem cevrim-igi yazi
gonderilmesine ve degerlendirilmesine olanak tanimaktadir.
Bu sistem ile toplanan makaleler ICMJE, PubMed ve
Ulakbim-Tirk Tip Dizini kurallarina uygun olarak sisteme
alinmakta ve arsivlenmektedir.

Sayfa diizeni: Makaleler, A4 sayfasinin iki yaninda
2,5 cm bosluk birakacak sekilde, Arial yazi stilinde, 12
font biyiikliginde, 1,5 satir araligiyla, Microsoft Word
programinda yazilmalidir.

Kisaltmalar: Kelimenin ilk gectigi yerde parantez iginde
ve tim metin boyunca kullanilir. Uluslararasi kullanilan
kisaltmalar icin “Bilimsel Yazim Kurallar” kaynagina
basvurulabilir.

Editére sunum sayfasi: Gonderilen makalenin kategorisi,
daha énce bagka bir dergiye gonderiimemis oldugu, var
ise galismayr maddi olarak destekleyen kisi ve kuruluglar
ve bu kuruluglarin yazarlarla iligkileri, makale ingilizce ise;
ingilizce yéniinden kontroliiniin ve aragtirma makalesi ise
biyoistatistiksel kontrolintn yapildigi belirtimelidir.

KAYNAKLAR

Kaynaklarin gergekliginden yazarlar sorumludur.

Metin icinde: Kullanilan kaynaklar, ilgili cimlenin sonunda
noktadan hemen sonra (st simge olarak belirtimelidir.
Eger, kullanilan kaynadin yazar/yazarlari cliimle basinda
belirtiliyorsa, kaynak isimden hemen sonra gelecek sekilde
Ust simge olarak yazilmalidir. Tirkge kaynak var ise,
belirtiimesine 6zen gosterilmelidir.

Kongrelerde sunulan bildiriler, basiimamis yayinlar, tezler,
internet kaynakli adresler, kisisel gériisme ya da deneyimler
kaynak olarak belirtiimemelidir. Adi gegen kaynaklardan
bahsedilmek isteniyorsa, yazida gectigi climlenin sonunda
kaynak numarasi belirtiimeden, agik yazi ile parantez igine
alinarak kaynagin niteligi belirtilmelidir.

Kaynaklar boliimiinde: Kaynaklar metin igerisinde gegis
sirasina gore numaralandirimalidir. Kaynaklarda tim
yazarlar belirtimelidir. Dergilerin isimleri Index Medicus'ta
kullanilan stillere gére kisaltimalidir.

Kaynak yazilimi igin 6rnekler:

Dergi: Yazar(lar)in soy isim(ler)i ve yazar isim(ler)inin ilk
harfi, makale baglgi, dergi adi (dergide belirtilen orijinal
kisaltmasi), yil, cilt ve sayfa numaralari.

Ornek: Coliin JR, Rathbun JE. Involutional entropion: a
review with evaluation of a procedure. Arch Ophthalmol.
1978;96:1058-1064.

Kitap: Yazar(lar)in soy isim(ler)i ve yazar isim(ler)inin ilk
harfi, bolim basligi, editorin(lerin) ismi, kitap ismi, kaginci
baski oldugu, basildigi sehir, basim yeri, yayinevi, basim yili
ve sayfa numaralari.

Ornek: Herbert L. The Infectious Diseases (1st ed).
Philadelphia; Mosby Harcourt; 1999:11;1-8.
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Kitap bolim: Yazar(lar)in soy isim(ler)i ve yazar isim(ler)inin
ilk harfi, bollim ve kisim, editériin(lerin) ismi, kitap adi, basim
yeri, yayinevi adi, basim yili, sayfa numaralari.

Ornek: O'Brien TP, Green WR. Periocular Infections.
In: Feigin RD, Cherry JD, eds. Textbook of Pediatric
Infectious Diseases (4th ed). Philadelphia; W.B. Saunders
Company;1998:1273-1278.

Yazar ve editoriin aym oldugu kitap: Yazar(lar)in/
editor(ler)in soy ismi ve isim(ler)inin ilk harfi, b6lum bashgr,
editdrlin(lerin) ismi, kitap ismi, baski sayisi, sehir, yayinevi,
yil ve sayfalar.

Omek: Solcia E, Capella C, Kloppel G. Tumors of the
exocrine pancreas. In: Solcia E, Capella C, Kloppel G, eds.
Tumors of the Pancreas. 2nd ed. Washington: Armed Forces
Institute of Pathology; 1997:145-210.

RESIM, TABLO, GRAFIK VE SEKILLER

Tim gérsel materyaller metnin sonunda ayri birer sayfa
olarak hazirlanmalidir. Sekil, resim, tablo ve grafiklerin
aciklamalari makale sonuna eklenmelidir.

Resimler: Resimlere metindeki gegis sirasina gére numara
verilmeli ve kisa birer baslik yazilmalidir. Bagka bir yayindan
alinti yapiliyorsa yazili baski izni birlikte yollanmalidir.
Fotograflarin ayrintilari segilmeli, JPEG formatinda ve en az
300 pikselfing olarak kaydedilmelidir.

Tablolar, Grafikler, Sekiller: Tiim tablolara, grafiklere ve
sekillere metinde gegis sirasina gdre numara verilmeli ve kisa
birer baslik yazilmalidir. Kullanilan kisaltmalar alt kisimda
mutlaka agiklanmalidir. Ozellikle tablolar metni agiklayici ve
kolay anlasilir hale getirme amaci ile hazirlanmali ve metnin
tekrari olmamalidir.

BIYOISTATISTIK

Arastirma bulgularinin denetlenebilirligini saglamak igin,
arastirma diizeni, orneklem, yéntem, bilimsel yaklagimlar
ve uygulamalar tanimlanarak kaynaklari sunulmalidir.
Anlamlilik siniri olarak segilen “p” degeri ile birlikte uygun
hata ve belirsizlik paylari (gliven araliklari, vs) belirtiimelidir.
Kullanilan istatistiksel terimler, kisaltmalar ve semboller
tanimlanmali, kullanilan yazilim (software) belirtiimelidir.
istatistik terminolojisi (random, signifikant, korelasyon, vs.)
istatistik disi anlamlarda kullaniimamalidir.

Verilerin ve analizin tim sonuglari tablo, sekil veya grafik
olarak “Bulgular” bolliminde, kullanilan biyoistatistiksel
yontemler ve uygulama ayrintilar yazinin “Gereg ve
Yéntem” boliminde veya ayri bir baslik altinda sunulmalidir.

YAZI GESITLERI

Ozgiin Aragtirmalar

Klinik arastirma, klinik gézlem, yeni teknikler, deneysel
ve laboratuvar galismalarini kapsar. Ozgiin aragtirmalar;
baslik, 6zet, yazinin ana konusu ile ilgili anahtar kelimeler,
giris, gere¢ ve yontem, bulgular, tartisma, calismanin
kisitliliklari, sonug, tesekkir, kaynaklar, tablolar, grafikler,
resimler///| bolumlerini icermelidir. Baslik, 6zet ve anahtar
kelimeler Tirkge ve ingilizce olarak yazimalidir. Makale
yukarida belirtilen yazim kurallari ile yazili 16 A4 sayfasini
asmamalidir.

Baslik sayfasi: Makalenin baslig, kisa baslik, yazar isimleri
ve yazar bilgilerini kapsayan sayfadir. Sirasiyla su tanimlar
yapiimalidir;

1. Makalenin baglgi (Tirkge ve Ingilizce) miimkiin
oldugunca kisa ve aciklayici olmali, bosluklar dahil 135
karakteri gegmemeli, kisaltma icermemelidir.

2. Kisa baslik (Tiirkge ve Ingilizce), en fazla 60 karakterden
olusmalidir.

3. Yazar isimleri (yazarlarin isimleri tam olarak kisaltiimadan
yazilmalidir, yazarin akademik gorevi yaziimamalidir) ve
bagli bulundugu kurumlar.

4. lletisim kurulacak yazarin ismi, adresi, telefon ve faks
numarasi ile e-posta bilgileri.

5. Bilimsel toplantilarda sunulan ve 6zeti kongre kitabinda
yer almis eserlerin toplanti yeri ve tarihi.

6. Baski dncesi (preprint) arsivierinde yayinlanmis makaleler
icin online erigim linki ve tarihi verilmelidir.

Ozet: Yazinin ana hatlarini igeren, en fazla 250 kelimeden
olusan Turkge dzet ve %15 fazlasini gegmeyecek sekilde
ingilizce ozet olarak hazirlanmalidir. Ozet bélimiinde
kaynak gosteriimemeli, kisaltmalardan miimkiin oldugunca
kaginiimalidir. ~ Yapilacak  kisaltmalar  metindekilerden
bagimsiz olarak ele alinmalidr.
Arastirma makalelerinde  6zet
hazirlanmalidir:

Amag: Calismanin amaci agikga belirtimelidir.

Gereg ve Yontem: Calisma tanimlanmali, standart kriterleri,
randomize olup olmadigl, retrospektif veya prospektif oldugu
ve varsa istatistiksel yontem belirtilmelidir.

Bulgular: Calismanin detayli sonucu verilmeli, istatistik
anlamlilik derecesi belirtimelidir.

Sonug:  Calismanin  sonuglarini  yansitmali,  klinik
uygulanabilirligi tanimlamali, olumlu ve olumsuz ydnleri
gosterilmelidir.

Anahtar kelimeler: En az 3, en gok 5 anahtar kelime 6zetin
sonunda yer almalidir. ingilizce anahtar kelimeler “Medical
Subject Headings'e (MESH) uygun olarak verilmelidir (www.
nim.nih.gov/mesh/MBrowser.html). Tlirkge anahtar kelimeler
ise MESH terimlerinin aynen gevirisi olmalidir.

Arastirma makalelerinde ana metin asagidaki basliklari
icermelidir;

Girig: Konu hakkinda kisa ve 6z bilgi verilmeli, galismanin
amaci belirtilmeli, bunlar literatir bilgisi ile desteklenmelidir.
Gereg ve Yontem: Calisma plani verilmeli, randomize olup
olmadigi, retrospektif veya prospektif oldugu, denek sayisi,
ozellikleri, galismaya dahil edilme ve dislanma kriterleri,
kullanilan istatistiksel yontem belirtilmelidir.

Bulgular: Elde edilen sonuglar belirtiimeli, tablo ve
resimler numara sirasiyla verilmeli, sonuglar uygulanan
istatistiki analiz yontemine gore degerlendirilmelidir. Gérsel
materyallerin yazim kurallari hakkinda gerekli bilgi “Genel
Kurallar” basligi altinda bulunan “Resim, Tablo, Grafik ve
Sekiller” bélimiinde bulunmaktadir.

5 alt baslk olarak
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Tartigma: Elde edilen degerler olumlu ve olumsuz yonleriyle
tartisiimali, literatiir ile karsilastinimali, calismadan elde
edilen sonug vurgulanmalidir.

Gahgmanin kisithliklari: Bu bolimde galisma sirecinde
yapilamayanlar ile sinirlar ifade ediimeli ve gelecek
calismalara iliskin 6neriler sunulmalidir.

Sonug: Calismadan elde edilen sonug vurgulanmalidir.
Tesekkiir: Her tirlli ¢ikar catismasi, finansal destek,
bagis ve diger editoryel (istatistik analiz, Ingilizce/Tiirkge
degerlendirme) vel/veya teknik yardim var ise metnin
sonunda sunulmalidir.

Kaynaklar: Kaynaklarin gergekliginden yazarlar sorumludur.
Kaynaklarin yazim kurallari hakkinda gerekli bilgi “Genel
Kurallar” baghgi altinda bulunan “Kaynaklar’ bélimiinde
bulunmaktadir.

Olgu Sunumlari

Nadir gérilen, tani ve tedavide farklilik gosteren, mevcut
bilgilerimize yenilerini ekleyip, katki sadlayan olgulari
icermelidir. Tirkce ve Ingilizce baglk, 150 kelimeyi
asmayan, yapilandiriimamis Turkce dzet ve %15 fazlasini
gegmeyecek Ingilizce ézet ve anahtar kelimeler ilk sayfada
yer almalidir. Sunum metni, giris, olgu sunumu, tartisma ve
kaynaklardan olusmalidir. Metnin timu yukarida bahsedilen
yazim kurallar gercevesinde 5 (A4) sayfayl gegmemelidir.

Derlemeler

Derlemeler, klinik veya temel oftalmolojinin herhangi bir
konusunu ele alabilir. Bir bilgi ya da konunun klinikte
kullaniimasi igin vardigi son dizeyi anlatan, tartisan,
degerlendiren ve gelecekte yapilacak olan calismalara
yon veren bir formatta hazirlanmalidir. Derlemelerin gogu
davet ile hazirlanmaktadir ancak davetli olmayan derleme
bagvurulari da kabul edilmektedir. Derleme bagvurusu
yapiimadan 6nce konunun editér ile gériigtiimesi 6nerilir.
Glincel bir konuyu, bagimsiz, higbir farkli gorlsi oéne
¢ikarmadan derinlemesine inceleyen yazilardir. Yazinin
ilk bolimiinde Tirkge ve Ingilizce baglk, 6zet, anahtar
kelimeler bulunmalidir. Ozet bdlimii yapilandiriimamalidir.
Konuda gegen her alintinin kaynagi mutlak gosterilmelidir.
Timu 25 A4 sayfayl gegmemelidir.

Editore Mektuplar

Oftalmoloji alaninda giincel gelismeleri, bilimsel ve sosyal
yonden irdeleyen veya ézellikle Turk Oftalmoloji Dergisi'nde
yayinlanan yazilarlailgili soru veya katki igerikli 1000 kelimeyi
gegmeyen ve kaynak belirten yazilar olmalidir. Baglk ve
6zet bollimleri icermez. Kaynak sayisi 5 ile sinirlidir.

YAZISMA

Tim yazismalar dergi sekreterliginin asagida bulunan posta
veya e-posta adresine yapilabilir.

Tiirk Oftalmoloji Dernegi

Avrupa Konutlari Kale, Maltepe Mah. Yedikule Girpici Yolu
Sk. 9. Blok No: 2 Kat:1 Ofis:1 Zeytinburnu-istanbul-Tiirkiye
Tel.: +90 212 801 44 36/37 Faks: +90 212 801 44 39
internet Sayfasi: : www.oftalmoloji.org

E-posta: dergi@oftalmoloji.org / sekreter@oftalmoloji.org
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] Serebral Gérme Bozuklugu Olan Bebeklerde Gérsel Uyaranlara Karsi Olusan Davranissal Karakteristik Ozelliklerin
Degerlendirilmesi
Deniz Altinbay, Ibrahim Taskin; Adana, Mersin, Ankara, Tirkiye

8  Prostaglandin lliskili Periorbitopatinin Tedavi Kesildikten Sonra Gerilemesi

Jose Manuel Abalo-lojo, Pedro Vézquez Ferreiro, Maria Knight Asorey, Aida Estévez Colmenero, Francisco Gonzalez; Santiago de Compostela, A Corufia, Ispanya

13 Kafa lgi Basing Artisi Olan Hastalarda Optik Sinir Kilif Fenestrasyonunun Etkinligi

Sait Coskun Ozcan, Nedime Deveci, Deniz Ozarslan Ozcan, Feyza Onder; Hatay, Istanbul, Tirkiye

18 Duane Sendromu'nda Pupilla Etkilenmis Olabilir mi@ Statik ve Dinamik Pupillometri Ozellikleri
Hande Taylan Sekeroglu, Mehmet Ali Sekeroglu, Meltem Ozgiil Yilmazoglu, Jale Karakaya; Ankara, Tirkiye

23 Sempatik Oftalmi: Demografik Ozellikleri, Klinik Bulgular ve Tedavi Sonuglar
Kibra Ozdemir Yalginsoy, Yasemin Ozdamar Erol, Pinar Cakar Ozdal; Ankara, Turkiye

30  Diyabetik Makila Odemli Tedavi Naif Gézlerde Ranibizumab veya Aflibercept Monoterapileri: Gercek Yasam Deneyiminde
Birebir Karsilastirma
Mahmut Kaya, Taylan Oztisrk, Nilifer Kocak, Betiil Akbulut Yagci, Ferdane Atas, Sileyman Kaynak; izmir, Tirkiye

37  Koryokapillaris Akim Bosluklarinin Artefakt Cikanlmis Kantitatif Analizi
M. Giray Erséz, Mimin Hocaoglu, Isil Sayman Muslubas, Serra Arf, Erdost Yildiz, Murat Karagorlu; istanbul, Tirkiye

Davetli Derleme

44 Infantflarda Avaskiler Periferik Retina
Sengil Ozdek, Ece Ozdemir Zeydanli, Caroline Baumal, Sandra Hoyek, Nimesh Patel, Audina Berrocal, Ashley Lopez-Cafiizares, Hasenin Al-Khersan,

Shunji Kusaka, Fukutaro Mano, Subhadra Jalali, Domenico Lepore, Solmaz Akar; Ankara, Istanbul, Tirkiye, Boston, Miami, Amerika Birlesik Devletleri,
Osaka, Japonya, Haydarabad, Hindistan, Roma, italya

Olgu Sunumlari

58  Argus Il Retinal Protez Implantasyonu Yapilan 3 Olgunun Uzun Dénem Klinik Bulgularinin Degerlendirilmesi
Dilek Giiven, Eyiip Dizgiin, Oguz Kaan Kutucu, Cengiz Giil; Istanbul, Tirkiye

67 Otogrefili Prerjiyum Cerrahisinde Greft Tasimada Cift Takla Teknigi
Emrah Oztirk, Abuzer Giindiiz; Malatya, Tirkiye

70 Sfenoid Kemik Diplazisi: Glokomu Taklit Eden Kompresif Optik Néropatilerin Nadir bir Nedeni
Pelin Kiyat, Dilek Top Kart, Ozgijr Esen, Omer Karti; Izmir, Tirkiye
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Degerli Meslektaslarimiz,

6 Subat Pazartesi gini meydana gelen iki biyuk depremle sarsildik.
Aralarinda  ¢ok degerli  meslektaslarimizin da  bulundugu  binlerce
insanimizi kaybettik. Yaramiz biyik. Depremde hayatlarini kaybeden
vatandaslarimiza Allah'tan rahmet, ailelerine bas sagligi ve yaralilara
acil sifalar diliyoruz.

Tirk Oftalmoloji Dergisi 2023 yilinin  birinci sayisinda, 7 zgin
arastirma, 1 derleme ve 3 olgu sunumu yer almaktadir.

Altinbay ve Taskin’'nin dizenledigi “Serebral Gérme Bozuklugu Olan
Bebeklerde Garsel Uyaranlara Karsi Olusan Davranissal Karakferistik
Ozelliklerin Degerlendirilmesi” baslikli refrospektif calismada serebral
goérme bozuklugu olan bebeklerde gérsel uyaranlara karsi davranissal
karakteristik dzellikler ve bu &zelliklerin gérilme sikhgi degerlendirilmis
ve olgularin %84'inde uzadi goérmede zorluk, %72'sinde gorsel
gecikme, %69'unda hareket ihtiyaci, %69'unda gérme kilavuzlugunda
ulasmanin yoklugu, %66'sinda gérsel karmasiklikta zorluk, %50'sinde
gorsel yenilikte zorluk, %50’'sinde amagsiz bakis ve %47’sinde atipik
gorsel refleksler gozlenmisti.  Olgularin - %25'inde  fiksasyon tespit
edilemezken, beyin plastisitesi sayesinde gdrsel rehabilitasyona iyi
cevaplarin alinabildigi ve bu kritik dénemin kacirlmamasi agisindan,
bebeklerde gérsel uyaranlara karsi olusan davranissal karakferistik
dzelliklerin tespitinin énemli oldugu vurgulanmistir. (bakiniz sayfa 1-7).

Abalolojo ve ark, “Prostaglandin lliskili Periorbitopatinin  Tedavi
Kesildikten Sonra Gerilemesi” baslikli  calismasinda  prostaglandin
iliskili periorbitopati gelisen glokom hastalarinin prostaglandin analogu
géz damlasinin kesilmesinden sonraki  klinik seyirleri incelenmistir.
Calismaya dahil edilen hastalarin hepsinde tedavi edilen géz ile diger
g6z arasinda periokiler bolgede basta ist géz kapagi sulkusunun
derinlesmesi ve goz kapag yag yashginin kicilmesi olmak Uzere
belirgin farkliliklar tespit edilirken, ilacin kesilmesinden bir yil sonra bu
bulgularda iyilesme gézlenmistir. (bakiniz sayfa 8-12).

Ozcan ve ark'nin, “Kafa ci Basing Arhisi Olan Hastalarda Optik
Sinir Kilif Fenestrasyonunun Etkinligi” baslikli ¢alismasinda, idiyopatik
infrakraniyal hipertansiyon, serebral vendz sinls trombozu veya
intrakraniyal kist nedeniyle kafa ici basing artisi gelismis olan ve optik
sinir kilif fenestrasyonu (OSKF) uygulanan 17 hastanin 24 géziine ait
tibbi kayitlar incelenmis, tedavi 6ncesi degerlerle karsilastirildiginda
tedavi sonrasi 3. ayda, en iyi dizeltilmis gérme keskinliginde 20
(%83,3) gozde iyilesme gdzlenmist. Gérme alani ortalama standart

sapmasinda 10 gézde (%90,9) iyilesme tespit edilirken, tim gdzlerde
optik disk 8deminin geriledigi izlenmistir. Yazarlar OSKF'nin artmis
kafa ici basinci nedeniyle ilerleyici gérme kaybi olan hastalarda
gorsel fonksiyonlara yararli etkileri oldugu sonucuna vardiklarini ifade
etmislerdir. (bakiniz sayfa 13-17).

Sekeroglu ve ark, “Pupilla Duane Sendromu’nda Etkilenmis Olabilir mi2
Statik ve Dinamik Pupillometri Ozellikleri” bashkli calismalarinda Duane
sendromlu (DS) hastalarda statik ve dinamik pupillometri 6zelliklerini
incelemis ve saglikli gézler ile karsilashrmislardir. Tek tarafli izole DS'si
olan ve daha &nce hic géz cerrahisi gegirmemis hastalarin dahil
edildigi bu calismada, kontrol grubu ile yapilan karsilastrmada statik
ve dinamik pupillometri parametrelerinin hicbirinde gruplar arasinda
anlamh fark bulunmamishr.  Calismanin sonuglar 1s1giInda, DS'de
pupillanin etkilenmedigini ifade eden yazarlar, farkli yas ve DS tiplerini
iceren veya izole olmayan DS'li hastalarin yer aldigi daha genis
calismalarin farkli bulgulari ortaya cikarabilecegini vurgulamislardir.
(bakiniz sayfa 18-22).

Ozdemir Yalcinsoy ve ark, “Sempatik Oftalmi: Klinik ve Demografik
Ozellikleri, Tedavi Sonuclan” baslikli calismalarinda, sempatik oftalmi
tanisiyla izlenen 14 hastanin kayitlarini, en iyi dizeltilmis gdrme
keskinligini, detayli oftalmolojik muayenesini, optik koherens tomografisi
(OKT), derin gérintileme-OKT ve fundus floresein anjiyografi bulgular
ile tedavi yaklagimlarini  retrospektif olarak  degerlendirmislerdir.
Ortalama takip siresinin 55,1+48,7 ay oldugu ¢alismada 10 hastada
(%71) okiler travma, 4 hastada (%29) okiler cerrahi &ykisi tespit
edilmisti. Optik disk &demi (%36) ve eksudatif retina dekolmani
(%36) saptanan hastalarin tedavisinde 8 hastaya (%57) yuksek doz
sistemik kortikosteroid, 7 hastaya (%50) azatiyoprin, 7 hastaya (%50)
azatiyoprin ve siklosporin ve 3 hastaya (%21) antitimér nekrozis
faktéri ajan tedavisi uygulanmistir. Takiplerde 4 hastada (%29) niks
gorildigi ifade edilen bu ¢calisma konuyla ilgili hekimler icin oldukca
faydali olacaktir. (bakiniz sayfa 23-29).

Kaya ve ark'nin “Diyabetik Makila Odemli Tedavi Naif Gézlerde
veya Aflibercept Monoterapileri:  Gercek  Yasam
Deneyiminde  Birebir  Karsilashrma”  baslikli  retrospektif ~ kohort
calismasinda diyabetik makila 6demli gézler ranibizumab (308 g&z)

Ranibizumab

monoterapisi uygulanan ya da aflibercept (204 g&z) monoterapisi
uygulananlar olmak Gzere iki grupta degerlendirilmis ve pro re nata
protokoliine gére uygulanan ranibizumab ve aflibercept monoterapileri
arasinda, aflibercept kolunda biraz daha iyi fonksiyonel ve anatomik
prognoz egilimi olmasina ragmen, 12 aylik takipte gérsel sonuclarda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir. (bakiniz sayfa 30-36).

A-VI
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Erséz ve ark'nin, “Koryokapillaris Akim Bosluklarinin Artefakt Cikarilmis
Kantitatif Analizi” baslikli  ¢alismasinda, vitreus  opasiteleri, retina
pigment epiteli al sivi ve birikintileri ve subretinal sivi nedeniyle
olusan artefaktlari dis retinanin enface OKT gérintisinin esiklenmesi
yoluyla ¢ikarabilen yeni bir OKT anjiyografi (OKTA) gérinti isleme
stratejisiyle  koryokapillaris  akim  bosluklarini  (KAB)  arastirmak
amaclanmishr. Onerilen strateji kullanilarak elde edilen KAB sayisi,
ortalama alani ve maksimum alani ve perfize olmayan koryokapillaris
alaninin yizdesi, karsilastrmali olarak incelenmistir. Literatirde ilk defa
tarif edilen bu yeni artefakt cikarma stratejisinin, subretinal sivi, drusen,
drusen benzeri birikintiler ve pigment epitel dekolmani olan gézlerde
KAB’nin degerlendirilmesi icin kullanilabilecegi vurgulanmistr. (bakiniz

sayfa 37-43).

Ozdek ve ark'nin “infanflarda  Avaskiiler Periferik Refina” baslikli
derlemesinde bebeklerde avaskiiler periferik retinanin, bircok pediatrik
refinal vaskiler hastaligin ortak bulgusu olarak ortaya ¢ikabildigi ve
tanisinin gic oldugu vurgulanmistir. Prematire retinopatisinden, ailesel
eksidatif vitreoretinopati, Coats hastaligi, inkontinentia pigmenti,
Norrie hastaligi ve persistan fetal damar sendromuna ve diger nadir
hematolojik durumlara ve telomer bozukluklarina kadar avaskiler
periferik retina ayirici tanisinda yer alan her bir hastaligin temel
dzelliklerinin detayli bir sekilde islendigi bu derlemeye yurt disindan
da konusunda uzman ¢ok degerli hekimlerin yazar olarak katki yaphg
gorilmektedir. (bakiniz sayfa 44-57).

Olgu sunumlari bélimindeki ilk olgu Given ve ark. tarafindan “Argus
Il Refinal Protez Implantasyonu Yapilan 3 Olgunun Uzun Dénem Klinik
Bulgularinin Degerlendirilmesi” bashgi ile sunulmus olup, calismada,

gorme dizeyi isik persepsiyonu ve projeksiyonu olan ve gdzlerine
Argus |l refinal protez implantasyonu yapilmis, son evre refinitis
pigmentosali 3 hastanin uzun dénem klinik sonuglar degerlendirilmistir.
(bakiniz sayfa 58-66).

Oztirk ve Gindiiz tarafindan kaleme alinan “Otogrefili Pterjiyum
Cerrahisinde Greft Tasimada Cift Takla Teknigi” baslikli olgu sunumunda
ise pterjiyum cerrchisinde otogreftin sitirasyonunu kolaylastrmak ve
ameliyat sirasinda dogru greft oryantasyonu saglamak igin yeni bir
otogreft tasima teknigi kullanilan iki hastanin klinik sonuglari sunulmus
ve tarif edilen yeni teknigin ofogreftin kolay tasinmasina ve dogru
ydnlendirilmesine katki yaphgi ifade edilmistir. (bakiniz sayfa 67-69).

Kiyat ve ark'nin “Sfenocid Kemik Diplazisi: Glokomu Taklit Eden
Kompresif Optik Néropatilerin Nadir bir Nedeni” baslikli  olgu
sunumunda, optik sinire basi yapan sfenoid displazi nedeniyle tek
gdzde glokomu taklit eder bicimde optik disk gukurlasmasi olan 45
yasinda bir kadin hasta tanimlanmis ve optik diskte cukurlasmaya
neden olan kompresif efiyolojilerin glokom ayirici tanisinda  yer
almasinin nemi vurgulanmistir. (bakiniz sayfa 70-73).

Bu sayimizda yayinlanan makalelerin ilginizi cekecegini ve okumaktan
keyif alacaginizi umuyoruz.

Saygr ve Sevgilerimizle,

Editoryel Kurul Adina
Dr. Hakan Ozdemir
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Serebral Gorme Bozuklugu Olan Bebeklerde Gorsel
Uyaranlara Karg1 Olusan Davranigsal Karakteristik
Ozelliklerin Degerlendirilmesi

Evaluation of Behavioral Characteristics in Response to Visual Stimuli in
Infants with Cerebral Visual Impairment

® Deniz Altnbay* **#** @ Ibrahim Taskin*

#Ozel Nivgoz Merkezi, Adana, Tiirkiye
**Toros Universitesi SHMYO Optisyenlik Programi, Mersin, Tiirkiye
##%%Ankara Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii, Ankara, Tiirkiye

Oz

Amag: Serebral gérme bozuklugu (SGB) olan bebeklerde gorsel uyaranlara kargt olusan davranigsal karakteristik ozellikleri ve bu
ozelliklerin goriilme sikliklarini degerlendirmek.

Gerec ve Yontem: Bu retrospeketif caligmada, 2019-2021 tarihleri arasinda az gérme birimine yonlendirilen ve demografik ozellikleri,
sistemik bulgulari, standart ve fonksiyonel gérme muayenesi ile SGB tanisi alan, 8-37 aylik arasindaki 32 bebek degerlendirildi.
SGB olan bebeklerde gorsel uyaranlara karsi olusan ve Roman-Lantzy tarafindan tanimlanan davranigsal karakteristik on 6zelligin,
olgularimizdaki goriilme siklig1 aragtirildi.

Bulgular: Ortalama yas 23,46+11,45 ay, ortalama dogum aZirlig1 2.550+944 g ve ortalama dogum haftas: 35,39+4,68 hafta idi.
Olgularin %22’sinde hipoksik iskemik ensefalopati, %59’unda prematiirite, %16’sinda periventrikiiler 16komalazi, %25’inde serebral
palsi, %50’sinde epilepsi, %68,7 sinde strabismus mevcuttu. Fiksasyon i¢in renk tercihi %40 olguda, gérme alan tercihi %46 olguda
gbzlendi. En sik tercih edilen renk kirmizi (%69), en sik tercih edilen gérme alani sag gérme alani (%47) idi. Olgularin %84’iinde
uza@i gormede zorluk, %72’sinde gorsel gecikme, %69’ unda hareket ihtiyaci, %69’unda gérme kilavuzlugunda ulagmanin yoklugu,
%66’sinda gorsel karmagiklikta zorluk, %50’sinde gorsel yenilikte zorluk, %50’sinde 1513a bakis, amagsiz bakig ve %47 sinde atipik
gorsel refleksler gozlendi. Olgularin %25’ inde fiksasyon yoktu.

Sonug: SGB olan bebeklerin ¢ogunda gorsel uyaranlara karsi olusan davranigsal karakteristik ozellikler gozlendi. Bu karakteristik
ozelliklerin goz hekimleri tarafindan bilinmesi ve taninmasi, erken donemde teshisin konmasina, gorsel rehabilitasyon icin
yonlendirilmesine ve rehabilitasyon tekniklerinin planlanmasina yardimer olacaktir. Beyin plastisitesinin oldugu ve gorsel rehabilitasyona
iyi cevaplarin alinabildigi bu kritik dénemin kagirilmamasi agisindan bu karakteristik 6zelliklerin 6nemli oldugu diistinildii.
Anahtar Kelimeler: Serebral gérme bozuklugu, kortikal gérme bozuklugu, az gérme, gorsel rehabilitasyon, gérme bozuklugu

Abstract

Objectives: To evaluate the behavioral characteristics of infants with cerebral visual impairment (CVI) in response to visual stimuli
and the frequency of these features.

Materials and Methods: In this retrospective study, 32 infants aged 8-37 months who were referred to the low vision unit in
2019-2021 and diagnosed with CVI based on their demographic characteristics, systemic findings, and standard and functional visual
examinations were evaluated. The frequency of ten behavioral characteristics exhibited by infants with CVI in response to visual stimuli
as defined by Roman-Lantzy was examined in the patients.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Deniz Altinbay, Ozel Nivgoz Merkezi, Adana, Tiirkiye
E-posta: enizaltinbay01 @gmail.com ORCID-ID: orcid.org/0000-0002-3976-4361
Gelis Tarihi/Received: 29.12.2021 Kabul Tarihi/Accepted: 05.04.2022

Cite this article as: Altinbay D, Taskin I. Evaluation of Behavioral Characteristics in Response to Visual Stimuli in Infants with Cerebral Visual Impairment.
Turk J Ophthalmol 2023;53:1-7

OTelif Hakk: 2023 Tiirk Oftalmoloji Dernegi
Tiirk Oftalmoloji Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan yayinlanmustir.


https://orcid.org/0000-0002-3976-4361
https://orcid.org/0000-0002-4479-0396

Turk J Ophthalmol 53; 1: 2023

Results: The mean age was 23.46+11.45 months, the mean birth weight was 2,550+944 g, and the mean gestational age at birth was 35.39+4.68
weeks. There was hypoxic-ischemic encephalopathy in 22%, prematurity in 59%, periventricular leukomalacia in 16%, cerebral palsy in 25%, epilepsy
in 50%, and strabismus in 68.7% of the patients. Color preference for fixation was observed in 40% and visual field preference was observed in 46% of
the patients. The most preferred color was red (69%) and the most preferred visual field was right visual field (47%). Difficulty with distance viewing
was observed in 84% of patients, visual latency in 72%, need for movement in 69%, absence of visually guided reach in 69%, difficulty with visual
complexity in 66%, difficulty with visual novelty in 50%, light-gazing/nonpurposeful gaze in 50%, and atypical visual reflexes in 47%. There was no

fixation in 25% of the patients.

Conclusion: Behavioral characteristics in response to visual stimuli were observed in most infants with CVI. Knowing and recognizing these characteristic
features by ophthalmologists will assist in early diagnosis, referral to visual habilitation, and planning habilitation techniques. These characteristic features

are important in order to not miss this critical period in which the brain is still plastic and good responses to visual habilitation can be obtained.
Keywords: Cerebral visual impairment, cortical visual impairment, low vision, visual habilitation, visual impairment

Giris

Serebral gérme bozuklugu (SGB), retro-kiazmal gorme ve
gormeyle iligkili yollarin hasari sonucunda olusan bir islevsel
gorme eksikligidir."*? Geligmis {ilkelerde cocuklardaki az
gormenin en stk sebebidir ve geligmekte olan iilkelerde prevalansi
giderek artmakeadir.>*>%7 Yenidogan bakim hizmetlerinin
artmasi, erken dogan bebeklerin yasatilabilmesi ve infertilite
tedavisi ile cogul gebeliklerin artmas: gibi pek ¢ok sebebin SGB
goriilme sikligini artirdigs diistiniilmekeedir.*®

SGB ile kortikal gorme bozuklugu literatiirde genellikle
birbiri yerine kullanilsa da SGB’de olgularin ¢cogunda etkilenme
korteks ile sinirli degildir. Bu yiizden “serebral gérme bozuklugu”
ifadesinin daha dogru oldugu diisiiniilmektedir."*#? Ayrica
hemen hemen tiim olgularda bir miktar gérme oldugu icin
kortikal korliik yerine kortikal gérme bozuklugu ifadesinin daha
uygun olacag: belirtilmektedir.'

SGB’de en sik neden perinatal ve postnatal hipoksik iskemik
ensefalopatidir.!***!' Beyinde postgenikiilat gorsel yollarda
hasar vardir.'*® Algisal gorsel sistem, yani goriileni anlama
yeteneginde etkilenme vardir. Hasar, beynin gorme yollar: ve
gorsel bilgiyi isleme merkezlerindedir. Gorsel bilgiyi igleme
merkezlerinden dorsal akim (oksipitoparietal yolak) “nerede”
yolagi, ventral akim (oksipitotemporal yolak) “ne” yolag1 olarak
bilinmektedir. Bu yolaklarda bozulma oldugunda, objeleri ve
nesneleri tanima, karmagik ortamda nesneleri bulma, uzayda
yonelim ve algisal gérme bozukluklar: olugmaktadir.>*!2

Gorme bozuklugunun bilateral olmast, standart oftalmolojik
muayenede okiiler yapilarin genellikle normal olmasi ya da
derin gorme kaybini agiklayacak kadar bir patoloji tespit
edilememesi ve altta yatan serebral bir patoloji olmasi bize
SGB'yi diisiindiiriir."** Tan1 koymak i¢in standart bir protokol
yoktur. Beyin, gézden daha ¢ok etkilenmistir ve genelde gorme
bozuklugu diginda ek sistemik sorunlar mevcuteur.>>'° Serebral
hasar1 gostermede bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik
rezonans goriintilleme (MRG) vyontemleri gibi standart
yapisal beyin goriintiileme teknikleri SGB tanisini koymada
bize yardimcidir. Iglevsel gormenin degerlendirilmesinde
ise fonksiyonel beyin goriintiileme yontemleri ve difiizyon
tensor MRG yontemleri gibi yeni goriintiileme yontemleri
beyindeki yapi-fonksiyon iligkisi hakkinda bize daha fazla bilgi
saglayabilir."!

SGB siiphesi olan olgularda ilk degerlendirmede standart
oftalmolojik muayene yapilarak gerekiyorsa kirma kusuru ve

2

akomodasyon eksikligi diizeltilmelidir.” Ancak standart gorme
muayenesi yapmak her zaman miimkiin degildir ve SGB’nin
siddetini belirlemek icin yeterli degildir."> Bu olgularda gorsel
ve davranigsal tepkilerin gozlenmesi ozellikle konusma oncesi
ve konusma yetenekleri sinirli olan olgularda gorsel sistemi
degerlendirmenin en uygun yoéntemi olarak kabul edilmektedir. ™

Roman-Lantzy"” tarafindan SGB’li olgularda gorsel
uyaranlara kargi olugan davranigsal karakteristik on tane 6zellik
tanimlanmustir. SGB’de goriilen karakteristik 6zellikler, beyinde
etkilenen bolgeye gore degisebilir. Oksipitoparyetal yolak ve
periventrikiiler beyaz cevher hasari sonucu olusan dorsal akim
disfonksiyonunun, hareket algilama bozukluguna, kompleks
ortamlarda gorme zorluguna ve uzagi gormede zorluga sebep
oldugu,'¢ oksipitotemporal yolak bozukluklarinina bagli ventral
akim disfonksiyonunun, gorsel hafizay: etkiledigi ve objeleri
tanimada ve gorsel yeniliklerde zorlanmaya sebep oldugu'
ve ozellikle prematiirelerde karsilastigimiz periventrikiiler
lskomalazinin (PVL) lateral ventrikiillerde genisleme yaparak
optik radyasyonun {ist liflerine hasar verdigi ve binokiiler alt
gorme alani defektine sebep oldugu bildirilmistir.'”"* Gorme
kilavuzlugunda uzanmanin ise gorsel sistemin hem dorsal hem
de ventral akimindaki fonksiyon bozukluklarina igaret edebildigi
ifade edilmistir’ Muayenede bu 6zelliklerin aragtirilmast,
taninin atlanmamas: ve erken donemde miidahale edilmesi
icin onemlidir. Ancak SGB’li olgularda, bazen gosterilen
hedefe, bazen bulunulan ortama bazen de bebege ait faktorlere
bagli alinan cevaplarda tutarsizlik goriilebilir.>>'>'?2° Bu
ylizden bu davranigsal karakteristik 6zellikler agisindan hekim
tarafindan yapilan iglevsel gorme muayenesi ile elde edilen
bilgiler, ebeveynin gozlemlerinden alinan bilgilerle birlikte
degerlendirilmelidir. >

Gorme duyusu, beynin plastisitesinden dolay: 6grenilebilen
ve geligtirilebilen bir duyudur.?** SGB de islevsel gérme ve yagam
kalitesi diiger."** Bu yiizden miimkiin olan en kisa zamanda tani
konmali ve gorsel rehabilitasyon baglanmalidir.? Erken donemde
yaptlacak gorsel rehabilitasyonla, SGB olan olgularda gorsel
potansiyel daha iist diizeye cikarilabilir.>*!%162%4 Planlanan
gorsel rehabilitasyon, multidisipliner ve bireysellestirilmis
olmali, kullanilacak yontemler etkilenme derecesine gére bireye
ozgii planlanmalidir.>*» Ogzellikle eger varsa, fiksasyon icin
tercih edilen renk ve gorme alani belirlenmelidir.>" SGB'de,
kalabaliklasmay: en aza indiren, basitlestirilmis gorsel bir
ortamda odaklanma ve takip ¢aligmalari ile bu olgularda gorsel
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dikkatin artirilabildigi'*?® ve bu amacla renkli, yiiksek kontrastli
ve hareketli nesnelerin kullanilabilecegi bildirilmigtir.>?>2

Bu ¢aligmada amacimiz, SGB tanisi konulan bebeklerde
gozlenen davranigsal karakteristik Gzellikleri ve bu ozelliklerin
goriilme sikliklarint degerlendirmektir. SGB’de gorsel uyaranlara
karst olusan davranigsal karakteristik ozellikleri aragtiran
caligmalar literatiirde sinirlidir. Bildigimiz kadariyla tilkemizde
bu konuda yapilan ilk ¢aligmadir.

Gerec¢ ve Yontemler

Bu kesitsel retrospektif klinik caligmanin etik kurulu Adana
Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi Klinik Aragtirmalar Etik
Kurulu tarafindan onayland: (karar no: 02.12.2021/1655).
Calismanin tiim adimlari ve prosediirleri Helsinki Bildirgesi’nin
ilkelerine uygun olarak gerceklestirildi ve katilimcilarin
ebeveynlerinden aydinlatilmig onam formlari alind:.

Caligmaya Agustos 2019-Mayis 2021 tarihleri arasinda
az gorme birimine bagvuran 8-37 aylik arasinda 32 SGB'li
bebek dahil edildi. Ayrintili prenatal, perinatal ve postnatal
anamnez alindiktan sonra standart ve islevsel oftalmolojik
muayene yapildi. Pediyatrik ndroloji tarafindan refere edilmeyen,
kendisi direkt bagvuran tiim olgulardan pediyatrik néroloji
konsiiltasyonu istendi. Toplanan tiim veriler eglifinde tek goz
hekimi (D.A.) tarafindan SGB tanist kondu. Ebeveynler, SGB
karakteristikleri acisindan bilgilendirildi ve bebeklerini 1 hafta
gozlemledikten sonra kontrole gelmeleri istendi. Ebeveynler, goz
hekimi (D.A.) tarafindan bu karakteristik ozellikler acisindan
sorgulandi.

Bu caligmada SGB’li olgularda Roman-Lantzy" tarafindan
SGB’ye 6zgii tanimlanmis davranigsal karakteristik on tane
ozellik degerlendirildi. Tanimlanan bu 6zellikler fiksasyon icin
renk tercihi, fiksasyon igin gorme alan tercihi, uzag:i gormede
zorluk, atipik gorsel refleksler (goz kirpma ve tehdite yanit
reflekslerinin tam gelismemesi), gorsel yeniliklerde zorluk,
gorsel gecikme, gormeyi baglatmada hedefi hareket ettirme
ihtiyact, gorme kilavuzlugunda ulagmanin olmamasi, gorsel
kompleksitede zorluk, 1s13a bakma ve amacsiz bakistir. Bu on
karakteristik ozelligi sorgulamak i¢in 0-3 yaga 6zel standardize
bir soru formu yoktur. Biz bu olgulara her bir karaketeristik igin
basit bazi sorular sorduk. Ornegin; renk tercihi icin “Bebeginiz
oyuncaklara ya da bir objeye bakarken herhangi bir renge karst
daha ¢ok ilgi duyuyor mu?”, gérme alani tercihi i¢in “Bebeginize
bir oyuncak gosterdiginizde bagka bir taraftan bakiyor mu?
Basini saga, sola vb ¢eviriyor mu?”, uzag: gormede zorluk i¢in
“Sizi ne kadar uzakliktan farkediyor?”, yeniliklerde zorluk icin
“Yeni bir oyuncak aldiginizda hemen oynar m1?”, gorsel gecikme
icin “Oyunca@i, biberonu gormesinde gecikme var mi?”,
hareket ihtiyact i¢in “Oyuncagi gormediginde salladifinizda
gordiigii oluyor mu?’, gérme kilavuzlugunda hedefe ulagsmanin
olmamasi i¢in “Gosterdiginiz oyuncaga hemen uzanir mi?”
gorsel kompleksitede zorluk igin “Eviniz kalabalik olunca,
akrabalariniz, komgulariniz vb. geldiginde huzursuzlanir mi?”,
1s18a bakis i¢in “Evinizde tavandaki lambaya vb. uzun siire bakar
mi?” sorularini sorduk.

Roman-Lantzy" tarafindan SGB, faz 1, faz 2 ve faz 3
olmak iizere li¢ gruba ayrilmaktadir. Faz 1 ilk fazdir. Bakig
fazidir. Bu fazda ¢ocuk objelere bakmak igin gérme duyusunu
kullanmaya baglar. Objelerin rengi, biiyiikliigii ve sekli bu fazda
¢ok onemlidir. Faz 2'de bakig daha fonksiyonellegir. Gormesini
kullanarak objeye veya 1s18a uzanma vardir. Faz 3’te artik gorsel
¢oziilme olur. Bu fazda karakteristik 6zellikler daha az belirgindir
ve gorme gelismigtir.'” SGB’li olgularin fazlarini tespit etmek
icin multidisipliner bir yaklasim ve 6zel egitim gereklidir. Bu
ylizden ¢alismamizdaki olgular, fazlarina gore gruplandirilmadi.

Muayene sirasinda, goérme duyusu digindaki duyularin
uyarilmamasina, yaga ve SGB siddetine uygun obje (gesitli
renklerde toplar) secilmesine, bebegin kendisine, bulundugu
ortama ve secilen objeye gore degisebilen gorsel cevaplardaki
tutarsizliklara ve altta yatan nérolojik defisitlere dikkat edildi.
Baz: hastalarda objeye uzanma hareketi, obje goriillemedigi
icin degil, iist ekstremitedeki motor fonksiyon kayiplarindan
dolay1 yapilamamaktadir. Bu duruma dikkat edilerek eslik
eden serebral palsi, hemipleji vb. nedenle uzanma hareketini
yapamayanlar ¢aligmadan diglandi. SGB’de fiksasyonda gecikme
olabildiginden dolay1 bebege odaklanabilmesi i¢in muayene
sirasinda yeterli siire (en fazla 3 dakika) tanindi.

SGB’de uzag: gormede zorlugu degerlendirmek icin,
standart objektif gorme keskinligi muayene yontemleri (tercihli
bakis testleri, optokinetik nistagmus, gorsel uyarilmis potansiyel
vb.) yeterli ve giivenilir degildir.”” Goz hekimi tarafindan
bebegin belirli uzakliktaki gorsel uyarilara olan davranigsal
cevaplarinin da degerlendirilmesi gereklidir. Calismamizda
fiksasyonu olmayan bebeklerin uzagi gérmede zorluk yasadiklari
kabul edildi. Fiksasyonu olan bebeklere ise belirli uzakliklarda
(50 cm, 1 metre, 1,5 metre, 2 metre ve 3 metre) renkli toplar
(eger renk tercihi varsa tercih ettigi renk, renk tercihi yoksa
kirmizi renk ve oncelikle 9 cm’lik top) gosterilerek, bebeklerin
hedefe odaklanmalari ve hedefi takip etmeleri degerlendirildi.
Fiksasyonu olup, 3 metreden daha yakin mesafede gosterilen
hedefi takip edemeyenlerin uzagi gérmelerinin yetersiz oldugu
kabul edildi."”

Renk tercihini belirlemek icin &zellikleri biiyiikliik,
parlaklik ve sekil agisindan ayni, sadece renkleri farkli olan
toplar kullanildi.»"" Bu amagla 0-5 yas icin tiretilmig, 6 cm
ve 9 cm boyutlarinda, kirmizi, sar1, mavi ve yesil renkli plastik
havuz toplarindan her renk i¢in iki boyut olmak iizere toplam 8
top kullanild:.

Calismaya, ebeveynleri tarafindan veya pediyatrik noroloji
tarafindan az gordiigii ifade edilen, 8-37 aylik arasinda olan, goz
muayenesinde okiiler yapilari normal ya da gérme bozuklugunu
agiklayacak kadar derin bir okiiler patolojisi olmayan, pediyatrik
noroloji tarafindan beyin hasari tespit edilen, SGB tanist
konulan 32 bebek dahil edildi. Sekiz aydan kiigiik ve 37 aydan
biiyiik bebekler, gorme azliZini agiklayacak okiiler patolojisi
bulunanlar, pediyatrik néroloji tarafindan degerlendirilmeyenler,
beyin hasarindan dolay: iki kolunda da kuvvet kayb: olup
objeye uzanma hareketini motor kayiptan dolay: yapamayanlar
ve 1 haftalik gézlem sonrast kontrole gelmeyenler caligmadan
¢ikartildu.
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Istatistiksel Analiz

Verilerin istatistiksel analizinde IBM SPSS Statistics versiyon
20,0 paket programi IBM Corp., Armonk, NY, ABD) kullanild:.
Kategorik olciimler say1 ve yiizde olarak, sayisal 6lciimlerse
ortalama ve standart sapma olarak ozetlendi. Tim testlerde
istatistiksel 6nem diizeyi p<0,05 olarak alind:.

Bulgular

Olgularin 10'u kiz, 22’si erkekti. Ortalama yag 23,46+11,45
ay, ortalama dogum aZirlifi 2.550+944 g, ortalama dogum
haftast 35,39+4,68 hafta idi. On dokuz (%59) olguda
prematiirite (37 hafta ve alt1), 7 (%22) olguda hipoksik iskemik
ensefalopati, 5 (%16) olguda PVL, 3 (%9,4) olguda hidrosefali,
2 (%06) olguda intrakraniyal hemoraji, 1 (%3) olguda neonatal
hipoglisemi vardi. Olgularin 16’sinda (9%50) ilag kullaniming
gerektiren epilepsi, 8'inde (%25) serebral palsi klinik tabloya
eslik ediyordu.

Goz muayenesi sonucunda olgularin 8'inde (%25) nistagmus,
22’sinde (%68,7) sasilik (19’u {%86,31 ezotropya, 3'ti {%13,71
ekzotropya) ve 13’tinde (%40) optik diskte solukluk oldugu
goriildii. Sekiz (%25) olguda fiksasyon yoktu (Resim 1).
Fiksasyonu olanlar i¢in ortalama fiksasyon siiresi 6,25+6,83
saniye olarak bulundu.

Olgulardaki gorsel uyarana kargi olusan SGB'ye ozgii
davranigsal karakteristik 6zellikler Tablo 1'de gosterilmigtir.
Olgularin 14’tinde (%43) fiksasyon 5 saniyenin iistiinde, 5’inde
(%15) 10 saniyenin iistiinde idi. On ii¢ (%40) olguda fiksasyon
icin renk tercihi oldugu, 15 (%46) olguda gorme alan tercihi
oldugu goriildii. Fiksasyon i¢in 9 (%69) olguda kirmizi, 3 (9%23)
olguda sar1 renk, 7 (%47) olguda sag gorme alani, 5 (%33)
olguda sol gorme alani, 2 (%13) olguda iist gérme alan: tercihi
vardi. Alt gorme alanini tercih eden olgu yoktu.

Tartisma

SGB olan olgularda islevsel gérme muayenesi ve ebeveyn
gozlemleri SGB tanisini ve siddetini belirlemede ve uygulanacak
gorsel rehabilitasyon  tekniklerinin
gostericidir.>*'>>1 Bu calismada SGB’li bebeklerde, gorsel
uyaranlara kargi olusan ve Roman-Lantzy" tarafindan tanimlanmig
davranigsal karakteristik on tane 6zellik degerlendirildi ve bu
karakeeristik o6zelliklerin SGB’li olgularda 9%40-84 arasinda
goriildiigti gozlendi. Olgularin %40’1nda fiksasyon igin renk
tercihi oldugu ve en sik tercih edilen rengin kirmizi renk (%69)
oldugu, olgularin %46’sinda fiksasyon igin gérme alani tercihi
oldugu ve en sik periferik gorme alaninin (%80) tercih edildigi
gozlendi. Olgularin %25’inde fiksasyon tespit edilemedi.

Literatiirde SGB'de en sik neden perinatal hipoksi ve
iskemi olarak bildirilmistir.”!** SGB'de hipoksik iskemik
ensefalopati oran1 Huo ve ark.?® tarafindan %22, Chong ve Dai’
tarafindan %25 oraninda bildirilmigtir. Bu caligmada benzer
sekilde SGB etiyolojisindeki en sik neden hipoksik iskemik
ensefalopati (olgularin %22’sinde) olarak bulundu. Altta yatan
hipoksi ve iskemiden dolayt SGB’ye siklikla serebral palsi,
epilepsi gibi nérolojik sorunlarin eglik etcigi®!*!*+?7 ve SGB'li
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planlamasinda  yol

Resim 1. Serebral gorme bozuklugunda fiksasyonun olmamas:

Tablo 1. Serebral gérme bozuklugu olan olgularda gorsel
uyaranlara karsi olusan karakteristik 6zelliklerin goriilme
sikliklary

Davranissal karakteristikler Olgu sayis1 | Yiizde (%)
Renk tercihi 13 40

Gorme alan tercihi 15 47

Uzag1 gormede zorluk 27 84

Atipik gorsel refleksler 15 47

Gorsel yeniliklerde zorluk 16 50

Gorsel gecikme 23 72
Gormeyi baglatmada hareket ihtiyaci 21 69

Gorme kilavuzlugunda ulasmanin olmamasi | 21 69

Gorsel kompleksitede zorluk 21 66

Isiga bakma, amagsiz bakis 16 50

olgularda serebral palsi oraninin %26-%47,7 arasinda oldugu
bildirilmistir.?*?** Huo ve ark.* tarafindan olgularinin %53tinde
epilepsinin, %26’sinda serebral palsinin kronik kortikal gérme
bozukluguna eslik ettigi bildirilmigtir. Caligmamizda literatiirle
uyumlu olarak olgularin %50’sinde epilepsi, %25 inde serebral
palsi mevcuttu. Serebral palsi i¢in prematiiritenin 6nemli
bir risk fakeorii oldugu ifade edilmigtir.?*' Caligmamizda
SGB’li olgularin %59 unun prematiir olmasi, SGB’ye serebral
palsinin eglik ettigi olgularda ise %75’inin prematiire olmasi
bu ifadeyi desteklemektedir. Ortalama dogum haftas: tiim
olgular icin 35,39+4,68 iken, serebral palsinin eslik ettigi
olgularda 32,35 +5,44 olarak bulundu. Prematiire olan olgularin
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%26'sinda prematiireye bagli PVL mevcuttu. Ozellikle dogum
haftast 24 hafta ile 34 hafta arasi olan prematiir bebeklerde
dogum hareketinin periventrikiiler alana zarar vererek PVL'ye
yol act131® ve 6zellikle optik radyasyonun iist liflerini etkileyerek
SGB’ye neden oldugu bildirilmistir.?**

Beyin plastisitesinden dolayr SGB’de gorsel iyilesmenin
olabilecegi bildirilmigtir.>*!%12124 Malkowicz ve ark.** yaptiklari
kohort ¢aligmasinda 1-13 yag arast 21 kortikal gérme kaybi olan
cocuBa ev programi vermigler, 4-6 ay takip etmisler ve bu
programin beynin néroplastisitesi {izerindeki etkisini MRG
ve BT taramalari ile incelemiglerdir. Sonugta kortikal gorme
kaybi olan bu ¢ocuklarda gorsel iyilesme ve reintegrasyon
oldugunu, beynin plastisitesinin korundugunu ve plastisite ile
gorsel becerilerin gelistirilebilecegini ifade etmislerdir. Ancak
yasin, SGB’de prognostik bir faktor oldugu unutulmamalidir.
Ozellikle taninin 3 yagindan sonra konmasi prognozu olumsuz
yonde etkilemektedir. Bu yiizden miimkiin olan en kisa
zamanda tan: konmali ve erken donemde gorsel rehabilitasyon
baglanmalidir. 6243

Gorsel iglevlerin artirilmast i¢in  yapilacak olan bu
egitimler, cocugun bireysel ihtiyaglarina gore planlandifinda
daha verimli olmaktadir.”’” Bu agamada SGB’'de gbzlenen
davranigsal karakteristik ozellikler bize yardimct olur.®'*!>1%
Bu ozelliklerin varligina gore bebegin/cocugun SGB’den
etkilenme durumu belirlenerek SGB siddetine ve olgunun
yagina gore planlanmig sistematik gorsel uyarilarla gorme
duyusu gelistirilmeye caligtimalidir.>® Goérsel rehabilitasyon
planlanmadan 6nce bu karakteristik 6zellikler degerlendirilmeli,
varsa ve tespit edilebilirse dzellikle renk tercihi ve goérme alan
tercihi egitim sirasinda kullanilmalidir.>"?

SGB’de gozlenen davranissal karakteristik 6zellikler ile ilgili
literatiirde sinirls sayida caligma vardir.”>'%1%% SGB’li olgularda
cok genis bir serebral hasar yoksa renk gormeye 6zgii kortikal
alanlar genellikle korunmaktadir ve renk gorme genellikle
normaldir.”?® Fakat fiksasyon icin renk tercihleri vardir.!’”
Renkleri tanima yetenekleri, sekil algilama yeteneklerinden
cok daha giiclidiir."** Ciinkii renk algis1 sekil algisinin
aksine gorme korteksinde bilateral olarak temsil edilmektedir
ve renk gorme icin daha az norona ihtiya¢ duyulmaktadir.?*®
Calismamizda olgularin %40’inda renk tercihi oldugu ve
fiksasyon icin en sik tercih edilen rengin kirmizi (%69),
ikinci rengin sari (%23) oldugu gozlendi. Roman-Lantzy'
tarafindan 6 ay-15 yag arasindaki 76 cocugun renk tercihi
aragtirildiginda en sik tercih edilen rengin kirmizi (%55), ikinci
rengin sar1 (%34) oldugu bildirilmektedir. Yapilan ¢aligmalarda
fiksasyon igin kirmizi veya sar1 gibi parlak renklerin SGB’de
daha ¢ok tercih edildigi ifade edilmektedir.'72%3%4 Kirmizt
ve sart renginin daha ¢ok tercih edilmesinin, uzun dalga
boylarindan dolay: insan goziinde bu renkler i¢in daha fazla
fotoreseptdr bulunmast ile ilgili olabilecegi diisiintilmektedir.’
SGB’li bebek ve cocuklarin, renklerin adini 6grenebildikleri ve
renklerle objeleri iligkilendirebildikleri bildirilmektedir.”> Bu
ylizden renk algisi, sekil algist iyi olmayan bu tiir ¢ocuklarda
gorsel rehabilitasyon sirasinda gormenin 6gretilmesi amaciyla
kullanilabilmektedir.>1%

Gorsel bilgiyi islemeye yardimci olan degiskenlerden
hareket algis1 da renk algisi gibi SGB’de genellikle korunur.
Bu olgular retino-kolikiiler yollarin korunmasindan dolay1
veya gorme alanlarindaki saglam alanlardan dolayr ¢ogunlukla
hareketi algilayabilirler.?!! Obje hareketsizse objeyi algilamakta
zorlanabilirler. Olgularin ¢ogunda gormeyi baglatmak icin
hedefin hareket ettirilmesi gerekir.!”**** Calismamizda olgularin
%69’ unda gormeyi baglatmada hedefi hareket ettirme ihtiyaci
oldugu goriildii. Cohen-Maitre ve Haerich® tarafindan kortikal
gorme bozuklugu olan olgularda fiksasyon icin renklerin ve
hedefi hareket ettirmenin, ¢ocugun gorsel dikkatini devam
ettirmede 6nemli oldugu ve bu olgularda gorsel dgrenmede
motivasyonu artirmak icin bu ozelliklerin kullanilmasinin
faydali olabilecegi bildirilmektedir.

Gorme alani tercihi de SGB'li olgularda gorsel hebilitasyon
tekniklerinin planlanmasi acisindan 6nemlidir.**'” Bu olgularda
genelde sag ya da sol gérme alan: tercihi vardir. Caligmamizda
olgularin %46’sinda gérme alani tercihi oldugu ve %80’inin
periferik gorme alanini tercih ettigi goriildii. Olgularin higbiri alt
gorme alanini tercih etmedi. Literatiirde de, SGB’de en az tercih
edilen gorme alaninin alt kadran oldugu bildirilmektedir.*"
Bu durum, ozellikle prematiir olgularda PVL'ye bagli optik
radyasyonun iist liflerinin etkilenmesi ve alt gérme alaninda
defekt olugturmast ile iligkilendirilmektedir.**** Calismamizda
olgularin %54’tinde gorme alani tercihi gozlenmedi. Dutton
ve ark.’da*® yaptiklari ¢aligmada her olguda gorme alani tercihi
olmadigini, olgularinin yaklagik {igte birinde gérme alani tercihi
tespit etmediklerini bildirmektedir.

Ortamda gorsel bir uyaran varken is18a bakis, SGB'li
olgularda sik kargilagilan ve gorsel gelisimin geciktigini gosteren
SGB’ye 6zgii gizlenen davranigsal bir cevaptir.'” Calismamizda
olgularin %50’sinde 1518a bakis davraniginin oldugu goriildii.
Jan ve ark.,'”® SGB olan 153 olguda is1fa bakis davraniginin
%060 oraninda goriildiigiinii ve 1g13a bakan ve bakmayan grup
arasinda noroanatomik bir farkliligin olmadigini bildirmektedir.
Bu davranisin nedeni tam olarak bilinmemekle birlikte 11810,
gorsel dikkati toplamak ve gorsel motivasyonu artirmak icin
kullanildig: diigtiniilmektedir.?

SGB'li olgularin cogu kompleks ortamda objeleri algilamakta
zorluk cekerler ve kalabaliklagma fenomeninden kagtiklar: igin
objelere yakin mesafeden bakarlar.® Van Genderen ve ark.®
bu ozellik icin kalabaliklagma oranini (tek optotip gérme
keskinliginin lineer gorme keskinligine oran1) hesaplamig ve SGB
olan ¢ocuklarin %41’inde, SGB olmayan ¢ocuklarin ise %4’tinde
bu orani 22,0 olarak bulmuglardir. Yine bu ¢aligmayi destekler
sekilde Little ve Dutton™ tarafindan gorsel rehabilitasyon
sirasinda desensiz tek renkli ¢adirin kullanilmasinin, gorsel
daginikligi ortadan kaldirdigi ve cocufun sirayla sunulan
tekli uyaranlara odaklanmasini sagladigi, gorsel dikkati ve
ogrenmeyi tegvik etmeye yardimct oldugu bildirilmigtir.
Bizim olgularimizda kompleks ortamlarda gormede zorluk
%066 oraninda, uzaB: gormede zorluk %84 oraninda gozlendi.
Uzag: gormede zorluk olarak belirledigimiz oranin, gercek bir
gorme keskinligi azalmas: olmayabilecegi, obje uzaga gittikce
bebegin/cocugun gorme alanina giren objelerin artmast ve artan
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kompleksitenin objenin algilanmasini zorlagtirmas: ile ilgili
olabilecegi diisiiniildii.*®

SGB’li cocuklarda gorsel olarak odaklanmak ve bakmak
icin genellikle zamana ihtiyag vardir. Fiksasyon icin genellikle
15-30 saniye arasinda beklemek gerekebilir.? Fiksasyonda
gecikme ve fiksasyon siiresi ¢ocuga, ortama ve hedefe gore
tutarsizlik gosterebilir. 1122 Fiksasyon siiresi ¢ogu olguda
kisadir. Caligmada yeterli siire beklenmesine ragmen %25
olguda fiksasyon yoktu ve sadece %43 olguda fiksasyon siiresi 5
saniyenin istiindeydi.

Yapilan kapsamli bir derlemede SGB'de, sasilik %31-94
arasinda, nistagmus %11-92 arasinda ve optik atrofi %16-42
arasinda bildirilmektedir."" Bizim ¢aligmada literatiirle uyumlu
olarak olgularin %068,7’sinde sasilik, %25’inde nistagmus ve
%40’1nda optik disk soluklugu oldugu goriildii. Optik disk
solukluk oranlari, caligmalara dahil edilen olgularin hipoksik
kaldig1 siireye gore degiskenlik gosterebilmektedir. Ciinkii
optik sinir perinatal dénemde hipoksiye direnclidir ve optik
diskte atrofi olmasi, hipoksiden etkilenmenin fazla olduguna ve
prognozun kotii olduguna bir isarettir.’

Roman-Lantzy’e’ gore olgular, SGB’den etkilenme
siddetine gore giderek azalan sekilde 3 faza ayrilmaktadir.
Faz 1 ilk faz, faz 2 orta faz ve faz 3 son fazdir. SGB tanisini
koymada ve rehabilitasyon stratejilerini planlamada davranigsal
karakeeristik 6zellikler yol gostericidir. Roman-Lantzy’e'® gore
her bir faz, davranigsal karakteristik o6zelliklerin ¢oziilmesine
gore puanlanarak belirlenmektedir. Gorsel iyilesme oldukea,
karakteristikler ¢oziilmekte ve faz 1'den faz 2’ye ve sonra da faz
3’e gegilmektedir. Ancak puanlama igin 6zel egitim gereklidir.
SGB fazlar1 ve puanlama sisteminin, gorsel terapiye rehberlik
etmek ve tedavi yanitini izlemek i¢in kullanilabilecegini bildiren
bazi ¢aligmalar mevcuttur.””'** Ancak bu puanlama sisteminin
klinikteki roliinii desteklemek i¢in daha fazla aragtirma ve kanit
gerektigi de ifade edilmektedir.'!

Calismanin Kisitliliklar

Bu caligmada SGB’de gozlenen davranigsal karakteristik
ozellikler, SGB koydugumuz  olgularda
degerlendirilmistir. Ancak benzeri bir aragtirma, bu yag
grubundaki okiiler gorme azlig1 olan olgular ve gérme problemi
olmayanlar da dahil edilerek yapilabilir. Degerlendirilen bu
ozellikler SGB, okiiler gorme azlig1 ve normal gorenler arasinda
kargilagtirilabilir. Gelecekte yapilacak ¢aligmalarla ebeveynlere
sorulacak sorular icin 0-3 yasa 6zel standardize bir soru formu
olusturulabilir. Literatiirde bu konuda yapilan aragtirmalar
sinirlt sayidadir ve bu aragtirma iilkemizde yapilan bir 6n
caligmadir. Bu yiizden SGB’de gozlenen davranigsal karakteristik
ozelliklerin goriilme sikliklarini ve 6zelliklerini tespit ecmek i¢in
daha fazla sayida olguya ve caligmaya ihtiyag vardir.

tanisini

Sonug

SGB i¢in standart bir tedavi yoktur ancak multidisipliner
yaklagimla ve erken donemde yapilacak gorsel rehabilitasyon
destegi ile yagam kaliteleri artirilabilmektedir. Standart gorme
muayenesinin yetersiz oldugu bu tiir olgularda, islevsel gorme
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muayenesi yapmak, fonksiyonel gérmeyi degerlendirmek ve
SGB'de gozlenen davranigsal karakeeristik dzellikleri aragtirmak,
teshisin erken donemde konabilmesi, gorsel rehabilitasyon
icin erken donemde yonlendirilebilmesi, gorsel rehabilitasyon
tekniklerinin planlanmast ve bebegin/cocugun gorsel ve sistemik
gelisimi agisindan 6nemlidir.
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Prostaglandin Iliskili Periorbitopatinin Tedavi
Kesildikten Sonra Gerilemesi

Improvement of Prostaglandin-Associated Periorbitopathy after
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Sz
Amac: Prostaglandin analogu (PGA) goz damlalarinin neden oldugu periorbital degisikliklerin tedavinin kesilmesinden sonra kismen
geri doniisiimlii oldugunu bildirmek.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya sekiz tek tarafli glokom ve bir bilateral agik agili glokom hastasi olmak tizere prostaglandin iligkili
periorbitopati gelisen ve okiiloplasti klinigine sevk edilen 9 hasta dahil edildi. Hastalarin hepsi kozmetik nedenlerle tedavi kesilmeden
once en az bir yil boyunca topikal PGA’lari ile tedavi edilmisti.

Bulgular: Tiim olgularda, tedavi edilen gz ile diger goz arasinda periokiiler bolgede basta tist goz kapag: sulkusunun derinlesmesi ve
g6z kapag1 yag yastiginin kiictilmesi olmak iizere belirgin farkliliklar vardi. PGA gz damlalar1 kesildikten bir yil sonra bu bulgularda
iyilesme gozlendi.

Sonug: Klinisyenler ve hastalar, topikal PGA tedavisinin periorbital dokular iizerindeki yan etkilerinin farkinda olmali ve bu yan
etkilerin ilacin kesilmesinden sonra kismen gerileyebilecegini akilda bulundurmalilardir.

Anahtar Kelimeler: Periorbitopati, prostaglandin analogu, prostaglandin iliskili periorbitopati, periorbital degisiklikler

Abstract

Objectives: To report that the periorbital changes induced by prostaglandin analogue (PGA) eye drops are partially reversible after
discontinuing treatment.

Materials and Methods: Nine patients with prostaglandin-associated periorbitopathy seen in a referral oculoplastic practice were
included in this study, eight with unilateral glaucoma and one with bilateral open-angle glaucoma. All of them had been treated with
topical PGA for at least one year, before the treatment was discontinued for cosmetic reasons.

Results: In all cases, there were evident periocular differences between the treated eye and the fellow eye, consisting mainly of deepening
of the upper eyelid sulcus and eyelid fat pad reduction. One year after discontinuing the PGA eye drops, improvement of these features
was observed.

Conclusion: Clinicians and patients should be aware of the side effects of topical PGA therapy on periorbital tissues, and that these
side effects can partially regress after discontinuation of the medication.

Keywords: Periorbitopathy, prostaglandin analogue, prostaglandin-associated periorbitopathy, periorbital changes
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Giris

Prostaglandin analoglart (PGA), gz i¢i basincini diisiiriicii
etkileri ve sistemik yan etkilerinin az olmasi nedeniyle glokomda
birinci basamak tedavi olarak kullanilmaktadir.! Ancak PGA’lar
sadece gozde degil yakin goz ¢evresinde de yan etkilere neden
olmaktadir.? 2004 yilinda, topikal PGA’lar on yildan fazla siire
stiredir klinik kullanimdayken, Peplinski ve Smith® bimatoprost
kullanan hastalarin iist goz kapaZi sulkusunda derinlesme
(UGKSD) meydana geldigini ve bunun prostaglandin F2 alfa
analoglarinin bir yan etkisi oldugunu bildirmistir. Daha sonra
travoprost, tafluprost, izopropil unoproston ve latanoprost gibi
diger PGA’lar1 kullanan hastalarda da UGKSD goriildiigii
bildirilmigeir. 67821011 By ggzlemler yayimlandigt igin
UGKSD, topikal PGA’larin sik kargilagilan kozmetik bir yan
etkisi haline gelmistir.

Ancak alt goz kapaklarinda benzer degisiklikler
gozlendiginden “prostaglandin iliskili periorbitopati” (PIP)
terimi goz kapaklari ¢evresinde meydana gelen PGA yan etkileri
icin genel bir terim olarak dnerilmigtir.!>'* PIP arcik, iist goz
kapag1 pitozu, UGKSD, dermatosalazis involiisyonu, orbital yag
atrofisi, hafif enoftalmi, alt gz kapagi torbalarinin diizlesmesi,
alt sklera gézitkmesi ve siki orbitayi ifade eden bir klinik durum
haline gelmigtir.'” Bu yan etkiler genellikle PGA tedavisine
bagladiktan birkag hafta ila birkag yil sonra ortaya ¢ikmaktadir.”

Goz damlasi tedavisi kesildiktan sonra bile geri dontisii
olmayan UGKSD ile karsilagildig: bildirilmistir."” Ancak, diger
bircok caligmada, tedavinin kesilmesinden veya latanoprost
tedavisine gecilmesinden sonra PIP’nin tam veya kismi olarak
iyilestigi gosterilmigtir.>*>16171819 By caligmalarda bildirilen
iyilesme siiresi bir ay ile birkag yil arasinda degismektedir.

Bu ¢aligmanin amact, en az bir yil boyunca topikal PGA’larla
tedavi edilen hastalarda PGA tedavisi kesilmeden o6nce ve
sonra cekilen fotograflari karsilastirarak PIP’nin gerilemesini
aragtirmakeir.

Gerec ve Yontem

Bu caligma Helsinki Bildirgesi’nin ilkelerine uygun sekilde
gerceklestirildi ve ¢aligma igin yerel etik kuruldan onay alind:.
Ttim hastalardan yazili aydinlatilmig onam alindi.

Daha once okiiloplasti klinigine sevk edilen hastalardan
PGA’larin kullanimina bagli oldugu diisiiniilen goz kapag: ve
orbital degigiklikleri olan hastalarin dosyalar: retrospektif olarak
degerlendirildi. Bu ¢alismaya dahil edilen dokuz hastanin hepsi
(10 goz) en az 1 yildir topikal PGA goz damlasi kullaniyordu ve
PIP gelismisti. Sekiz hastada tek tarafli ve bir hastada bilateral
glokom saptandi. Hastalar PGA tedavisini kozmetik nedenlerle
birakmiglardi. Hastalarin PGA tedavisini birakmasindan hemen
once ve 1 yil sonra izlenen periokiiler degisiklikler ayni gozlemci
(JM.A-L.) tarafindan degerlendirdi. Tiim hastalara eksternal
muayene ve biyomikroskobik degerlendirme yapildi. PGA
kesilmeden ©nce ve sonra periokiiler bolgenin fotograflari
cekilerek degisiklikler kaydedildi. Dermatosalazi ve alt goz
kapaginda steatoblefaron Shah ve ark.' tarafindan tanimlanan
evreleme sistemine gore degerlendirildi. Ayrica tist kapak

pitozisi, levator kas fonksiyonu ve alt sklera gozitkmesi de not

edildi.

Bulgular

Hastalarin yaglari 58 ile 93 yil (ortalama 75,7 yil) arasinda
degismekte olup; 5°i kadin, 4t erkekti. Sekiz hastaya tek
tarafli ve bir hastaya bilateral (hasta 9) tedavi verildi. Tki gézde
katarakt cerrahisi ve vitrektomi, iki gozde katarakt cerrahisi ve
bir goze katarakt ve pitozis cerrahisi dykiisii vardi. Dort gozde
cerrahi Oykiisti yoktu. Caligma verileri ve sonuglari Tablo 1'de
ozetlenmistir. Hastalarin en az 1 yil PGA tedavisi kullandiktan
sonra ve tedavi kesildikten 1 yil sonra ¢ekilen fotograflar1 Sekil
1’de gosterilmistir.

Dort gozde psodoeksfolyasyon glokomu, ii¢ gozde agik
agili glokom, iki gozde posttravmatik glokom ve bir gozde
okiiler hipertansiyon mevcuttu. Bir gozde %0,03 bimatoprost
(Lumigan, Allergan Inc., Dublin, Irlanda), dért gézde %0,03
bimatoprost ve 90,5 timolol (Timabak, Thea Pharma Inc.,
Barcelona, Ispanya), bir gozde 90,004 travoprost (Travatan,
Alcon AG, Geneva, Isvicre) ve dort gozde %0,004 travoprost ve
%0,5 timolol giinde bir kez kullanildi. Hastalarin tedavisi 12 ila
60 ay boyunca (ortalama 24 ay) devam etti. PGA tedavisi tiim
gozlerde kesildi ve sekiz goze giinde iki kez %1 brinzolamid
(Azopt, Alcon AG, Geneva, Isvicre) ve 90,1 brimonidin
(Alphagan, Allergan Inc., Dublin, Irlanda) ve bir gize giinde iki
kez %1 karteolol (Arteoptic, Bausch & Lomb, Madrid, Ispanya)
bagland: ve bir goze tedavi baglanmadi.

Periorbital bolgedeki degisiklikler Shah ve ark."* tarafindan
bildirilen dermatosalazis ve steatoblefaron (alt adneksiyal
ekstrakonal orbital yag herniasyonu) evreleme semasi kullanilarak
degerlendirildi.

Topikal PGA tedavisinden sonra dokuz gézde UGKSD (Sekil
1: 1A, 3A, 4A, 5A, 6A, 7A, 8A, 9A), bes gozde dermatogalazis
involiisyonu (Sekil 1: 1A, 4A, 5A, 6A, 7A) ve dort gozde (Sekil
1: 2A, 4A, 9A) alt gz kapaZinda diizlesme ile sonuglanan yag
yastig1 kaybi oldugu goriildii.

PGA tedavisinin kesilmesinden bir yil sonra, sekiz hastada
UGKSD geriledi (Sekil 1B, 3B, 4B, 5B, 6B, 7B, 8B, 9B), dort
gozde alt goz kapafi torbasinda diizlesme en azindan kismen
azaldi (Sekil 1, 2B, 4B, 9B) ve yedi gozde iist goz kapaginda
dermatosalazis (Sekil 1B, 4B, 5B, 6B, 7B, 9B) artig gostererek
daha simetrik ve kozmetik olarak kabul edilebilir bir goriiniim
kazand1. Ust kapak pitozisi, levator kas fonksiyonu ve alt sklera
gozitkmesi agisindan fark izlenmedi.

Tartisma

Tarihsel olarak, PGA’larin kabul edilebilir bir yan etki
profiline sahip oldugu ve en yaygin olarak iris pigmentasyonunda
artig ve kirpiklerde uzatmaya neden oldugu diistiniilmiistiir.?
Okiiler hipertansiyon tedavi ¢aligmasinda, PGA kullanan
hastalarin %17’sinde (65/380) iris, kirpikler veya ciltte degisiklik
meydana geldigi bulunmustur.?’ UGKSD ve orbital yag atrofisi
geligimi 1 aydan 5 yila kadar siirebilir.””
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Tablo 1. Olgularin 6zellikleri
Olgu | Goz | Cerrahi dykiisii | Tan1 Tedavi PIP bulgular1 Gegilen tedavi | PGA’dan 1 yil sonra
. . .| Posttravmatik Bima + Timo | Dermatosalazis involiisyonu . . Dermatosalaziste artis
1 Sag Katarakt, vitrektomi glokom 15 ay UIGKSD Brinz + Brimo UGKSD de azalma
Okiiler Travo . . N o . .
2 Sol Yok T — 18 ay Alt yag yast1g1 kaybi Yok Alt yag yast1g1 geri geldi
3 Sag | Katarakt Psddocksfolyasyon | Travo + Timo |y qpy Brinz + Brimo | UUGKSD'de azalma
glokom 18 ay
Posctravmatik Travo + Timo Dermatosalazis involiisyonu Dermatosalaziste artis
4 Sag | Katarake, vitrektomi avimatt o UIGKSD Brinz + Brimo | UGKSD'de azalma
glokom 14 ay . . - -
Alt yag yast1g1 kaybi Alt yag yast1g1 toparladi
5 Sol Katarakt Psidoeksfolyasyon | Bimo ]?ermato§ala215 involiisyonu Karteolol Permam?alauste artis
glokom 60 ay UGKSD UGKSD’de azalma
. Acik agili Bimo + Timo | Dermatosalazis involiisyonu . . Dermatosalaziste artig
0 Sag | Yok glokom 15 ay UGKSD Brinz + Brimo UGKSD'de azalma
- Sol Katarake, her iki Psodoeksfolyasyon | Bimo + Timo | Dermatosalazis involiisyonu Bri Bri Dermatosalaziste artis
© gozde pitoz glokom 12 ay UGKSD e+ Bmo UGKSD'de azalma
8 Sag | Yok Pssdoeksfolyasyon | Bimo + Timo UGKSD Brinz + Brimo UGKSD'de azalma
glokom 56 ay
Acik agili Travo + Timo | UGKSD Dermatogalaziste arcig
Sag | Yok fk s 16 Alt vak vastis kavh Brinz + Brimo UGKSD'de azalma
5 gloxom el yag yastigt kaybt Alt yag yast1g1 toparlad:
. - Dermatosalazis Artist
Sol Yok Alglll: f}lh 'fgavo =D EIC:K%D 181 kavb Brinz + Brimo UGKSD'de azalma
E v prs s ey Alt yag yast1g1 toparladi
Gegilen Tedavi: Periorbitopati gelistikten sonra baglanan yeni tedavi, PIP: Prostaglandin iliskili periorbitopati, UGKSD: Ust goz kapag: sulkusunun derinlesmesi, Bima: Bimatoprost, Timo:
Timolol, Travo: Travoprost, ay: tedaviye devam edilen siire (ay), Brinz: Brinzolamid, Brimo: Brimonidin

Peplinski ve Smith,” 2004 yilinda tek tarafli bimatoprost
kullanan, dermatosalazis ve UGKSD'de ipsilateral azalma
geligen ii¢ hasta tanimlamiglardir. Bu bulgular daha sonra beg
hastadan olugan bir olgu serisinde, tedavi edilmeyen goze kiyasla,
periorbital yag atrofisi, UGKSD, rélatif enoftalmi, alt géz kapag1
dolgunlugunun kaybi ve dermatosalazis involiisyonu gibi topikal
bimatoprost ile iligkili periorbital degisiklikler izlendigini
bildiren Filippopoulos ve ark.!® tarafindan dogrulanmistir.
Yazarlar bu degisikliklerde primer mekanizmanin yag atrofisi
oldugunu ileri siirmiislerdir. Maruyama ve ark.,® birkac yil énce
piyasaya siiriilen yeni bir PGA olan tafluprost ile tedavi edilen
hastalarin %19’unda tedaviye bagladiktan sonraki 90 giin iginde
UGKSD gelistigini, ancak etkilenen hastalarin sadece %17’sinin
bu durumun farkinda oldugunu bildirmistir.

PGA ile tedavi edilen hastalardan alinan orbital yag
biyopsilerinin analizi, adiposit yogunlugu artarken adiposit
boyutunun azaldigini gostermistir. Adiposit yogunlugu iizerinde
en belirgin etkiye bimatoprost neden olurken bunu travoprost
ve latanoprost izlemistir."” Sistemik prostaglandinler, bagta
yiiksek dansiteli lipoprotein diizeyleri olmak {izere serum
lipid diizeylerinde degisikliklere neden olur ve adipogenezde

rol oynar.”

Prostaglandin F2 alfa’'nin en giiclii preadiposit
diferansiyasyon inhibitérii oldugu bulunmus ve prostanoid
FP2 reseptoriiniin prostaglandin aktivitesine aracilik ettigi

diisiiniilmiigtiir.”

10

Bimatoprosta bagli orbital ve goz kapagi yag hacmi kaybt

124

2010 yilinda Jayaprakasam ve Ghazi-Nouri*® tarafindan
manyetik rezonans goriintiileme ile dogrulanmigtir. Daha sonra
tek tarafli PGA tedavisi goren hastalar ile yapilan retrospektif
bir caligmada, bimatoprostun travoprost veya latanoprosttan
daha fazla degisiklige neden oldugu bildirilmigtir.” Son yillarda
yapilan caligmalar periorbital yag kaybinin en sik izlenen
bulgu oldugunu, bunu dermatosalazis involsiiyonu, UGKSD,
enoftalmi ve pitozisin izledigini gostermektedir.” Hastalarimiz
bimatoprost ya da travoprost kullaniyordu ve bu bulgularin
bazilari hastalarimizda az ya da ¢ok gelisti. Ancak olgu sayimiz
az oldugu icin farkli PGA’lar ile PIP derecesi arasindaki iligkiyi
degerlendiremedik.

PGA kullanicilarinda pitozun mekanizmasi bilinmemektedir.
Levator kasinin {iist tarsal plakadan kimyasal ayrilmasina
yol agabilecek matriks metaloproteinazlarda artig olasi bir
mekanizmadir."" PAG tedavisinin belirgin iist kapak pitozuna
neden olduguna isaret eden bir bulguya rastlamadik.

Bu calismaya dahil edilen gozlerin bazilarinda katarake,
vitrektomi veya pitozis cerrahisi Oykiisii olmasina ragmen,
bu girisimler ilk degerlendirmemizden ¢ok once yapilmig
oldugundan periokiiler gozlemlerimizi etkilemedigini
dustiniiyoruz.

PGA’larin periokiiler yan etkileri, en azindan kismen,

geri doniisiimlii gériinmektedir. Bazi calismalarda UGKSD ve
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Sekil 1. PGA tedavisi kesilmesinden énce (A) ve sonra (B) izlenen degisiklikler.
Bir yilda meydana gelen degisiklikler B panellerinde oklarla isaretlenmistir.
1A-B) Ust goz kapagt sulkusunda derinlesmenin (UGKSD) azalmasi ve sag
gozde dermatosalaziste artig. 2A) Ozellikle ale goz kapaginda periorbital yag
kaybs; 2B) Al orbital yag dokusu kismen geri kazanildi. 3A-B) Sag UGKSD
kismen geriledi. 4A-B) Sag UGKSD ve alt goz kapag1 orbital yag yastigi kaybi
geriledi. SA-B) Sol UGKSD ve dermatosalazis kismen geriledi. 6A) Sag UGKSD
ve dermatogalazis involiisyonu; 6B) Dermatogalaziste artig ve UGKSD'de azalma.
7A-B) Sol UGKSD kismen iyilesti ve dermatosalazis arttr. 8A-B) Sag UGKSD
kismen diizeldi. 9A) Bilateral UGKSD ve alt yag yastigi kaybi; 9B) UGKSD ve
orbital yag yastg: diizeldi ve dermatogalazis arcti. D: Dermatosalazis skoru. S:
Alt yag yastig1 (steatoblefaron) skoru. Shah ve ark.'* tarafindan bildirilen S ve D
evrelemesi kullanilmustir

orbital yag yastiZi kaybinin bimatoprostun kesilmesinden 1
ila 24 ay sonra iyilestigi gosterilmistir.> > Yam ve ark.!”
bimatoprosttan travoprost/timolol kombinasyonuna gegtikten
sonra UGKSD'de kismi bir iyilesme oldugunu bildirilmistir.
Sakata ve ark.,” latanoprosttan bimatoprosta gectikten sonraki 6
ay icinde Japon hastalarin %60'inda UGKSD gelistigini, ancak
etkilenen hastalarin %85’inde latanoprosta geri dondiikten
sonraki 2 ay icinde UGKSD'nin iyilestigini bulmuglardir.
Bulgularimiz literatiirdeki mevcut raporlarla bityiik 6lciide
uyumludur. PGA’larin kesilmesinden 1 yil sonra hastalarimizda
PIP bulgularinin ¢ogunda iyilesme gzlemledik.

Calismanin Kisitliliklars

Calismamiz kisitliliklart arasinda retrospektif yapisi, hasta
sayisinin az olmast ve PGA’larin neden oldugu periokiiler
degisiklikleri objektif olarak kaydetmeye yonelik ortak birlegik
bir yontemin kullanilmamis olmast sayilabilir. Bu ¢aligmanin bir
diger kisitliligs ise hastalarin PGA tedavisine baglamadan 6nceki
fotograflarinin mevcut olmamasidir. Ancak, dokuz olgudan
sekizinde tedavi almamig olan goz, insan periokiiler dokularinin
dogal yaglanma siirecini yansitan mitkemmel bir kontroldii.

Sonug

Sonug olarak, hastalar ve hekimlerin, uzun siireli PGA
kullanimi ile PIP gelisebilecegini ve &zellikle tedavi tek
tarafli kullanildiginda belirtilerin daha belirgin olabilecegini
bilmeleri énemlidir. PGA’larin neden oldugu degisiklikler, gz
kapag: anatomisinde 6nemli bir asimetriye ve ila¢ uyumunda
azalmaya yol agabilecek kozmetik sorunlara neden olabilir.
Ancak, PGA’larin kozmetik etkilerinin gelecekte orbital yag
yasti81 prolapsusu igin yeni tedavilerin gelistirilmesini saglamasi
miimkiindiir. Bu yan etkilere yol agan biyolojik mekanizmalari
belirlemek i¢in daha ileri ¢aligmalara ihtiyag vardir.
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Kafa Ici Basing Artis1 Olan Hastalarda Optik Sinir Kilif
Fenestrasyonunun Etkinligi

Efficacy of Optic Nerve Sheath Fenestration in Patients with Increased
Intracranial Pressure
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Oz

Amacg: Kafa igi basing artigt (KIBA) olan hastalarda optik sinir kilif fenestrasyonunun (OSKF) gorme fonksiyonlari tizerindeki etkisini
degerlendirmek.

Gereg ve Yontem: Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon, serebral vensz siniis trombozu veya intrakraniyal kist nedeniyle KIBA
gelismis olan ve gérme kaybinin artmasini dnlemek amaciyla OSKF cerrahisi uygulanan 17 hastanin 24 géziine ait tibbi kayitlar
incelendi. Tedavi oncesi ve sonras1 gérme keskinligi, optik disk goriintiileri ve gorme alani bulgulari degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin yag ortalamast 30,4=8,5 yild1 ve %88,2’si kadind1. Ortalama viicut kitle indeksi 28,67 +6,1 kg/m? idi. Ortalama
takip siiresi 24=12,1 (aralik: 3-44) aydi. Tedavi 6ncesi degerlerle karsilagtirildiginda tedavi sonrast 3. ayda, en iyi diizeltilmis gorme
keskinligi 20 gozde (%83,3) iyilesme gosterdi ve 4 gizde (%16,7) sabit kaldi. Gérme alani ortalama standart sapmasinda 10 gézde
(%90,9) iyilesme goriildii ve 1 gozde (%9,1) sabit olarak kaldi. Optik disk 6demi tiim hastalarda azald:.

Sonug: Bu caligma OSKF nin artmig kafa i¢i basinci nedeniyle hizli ilerleyen gérme kaybi olan hastalarda gorsel fonksiyonlara yararls
etkileri oldugu sonucuna varmigtir.

Anahtar Kelimeler: idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon, optik sinir kilif fenestrasyonu, psédotiimér serebri, gérme alani

Abstract

Objectives: To evaluate the effectiveness of optic nerve sheath fenestration (ONSF) on visual functions in patients with increased
intracranial pressure (ITP).

Materials and Methods: The medical records of 24 eyes of 17 patients who had IIP due to idiopathic intracranial hypertension,
cerebral venous sinus thrombosis, or intracranial cyst and underwent ONSF surgery to prevent visual loss were evaluated. Pre- and
postoperative visual acuity, optic disc images, and visual field findings were reviewed.

Results: The mean age of the patients was 30.4+8.5 years, and 88.2% were female. The patients’ mean body mass index was 28.67+6.1
kg/m’. The mean follow-up time was 24+12.1 months (range: 3-44). At postoperative 3 months, the mean best-corrected distance visual
acuity had improved in 20 eyes (83.3%) and stabilized in 4 eyes (16.7%) compared to preoperative values. In visual field mean deviation,
an improvement was observed in 10 eyes (90.9%), while 1 eye (9.1%) eye remained stable. Optic disc edema decreased in all patients.
Conclusion: This study indicates that ONSF has beneficial effects on visual function in patients with rapidly progressive visual loss
caused by increased intracranial pressure.

Keywords: Idiopathic intracranial hypertension, optic nerve sheath fenestration, pseudotumor cerebri, visual field
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Giris

Papilodem, kafa ici basinci artiginin (KIBA) neden oldugu
ve tedavi edilmedigi takdirde geri doniisii olmayan gérme kayb:
ve gorme alani defektleri ile karakterize optik sinir édemidir.!
Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon (IIH), intrakraniyal
yer kaplayan lezyonlar ve serebral vendz siniis trombozu
papilédemin iyi bilinen nedenleridir.”®> Medikal ve cerrahi tedavi
secenekleri, gérme kaybini 6nlemeyi ve klinik KIBA bulgularini
azaltmay1 amaclamaktadir. Medikal tedavi diyet degisikligi,
kilo verilmesi, karbonik anhidraz inhibitorleri ve diiiretiklerden
olugur.* Persistan bag agrist olan ve maksimum tibbi tedaviye
direncli hizli ilerleyen gorme kaybi gelisen hastalarda optik
sinir kilift fenestrasyonu (OSKF), norosiriirjik sant cerrahisi
(lumboperitoneal veya ventrikiiloperitoneal sant) ve vendz siniis
stentleme yapilir.” ¢’

OSKE ilk olarak 1872’de DeWecker® tarafindan tanimlanmig
ve 1964’te Hayreh® tarafindan papilodemin tedavisi igin olast
bir yontem olabilecegi bildirilmistir. Retrobulber optik sinir
bolgesinde dural-araknoid zarin insizyonu ile beyin omurilik
stvist basincint diigiiren cerrahi bir iglemdir. OSKF cerrahisinin
baslica avantajlari komplikasyon oraninin diisiik olmasi, anestezi
ve yatig siirelerinin kisa olmas: ve tek tarafli dekompresyon
sonrasi papilodemde bilateral iyilesmedir.

Bu caligmada, deneyimimizi paylasiyor ve KIBA gelisen
hastalarda OSKF’nin etkinligini degerlendirmeyi amagliyoruz.

Gerec ve Yontem

Bu retrospektif calismaya klinigimizde KIBA nedeniyle
OSKEF yapilan hastalar dahil edildi. Uygun hastalar: belirlemek
icin Ocak 2011’den Haziran 2014’e kadar olan tibbi kayitlar
gozden gecirildi. Caligma Helsinki Bildirgesi'nin ilkelerine
uygun olarak yiriitiildii ve caligmaya dahil edilen tiim
hastalardan bilgilendirilmig onam alindi. Calisma igin yerel etik
kuruldan onay alindi.

Tiim hastalar ITH ve KVST veya intrakraniyal kist tanist
ile OSKF agisindan degerlendirilmek {tizere tiglincii basamak
merkezimize yonlendirilmigti. Noroloji konsiiltasyonu ile
norolojik muayene, norogoriintilleme ve lomber ponksiyonu
yapilarak tan1 dogrulandi. Persistan bag agrist ve/veya maksimal
tibbi tedaviye veya norogiriirjik sant agilmasina ragmen artmig
KIBA ile iligkili hizli ilerleyen gorme kaybi, OSKF endikasyonlari
olarak belirlendi. Tiim hastalar genel anestezi altinda ayn1 cerrah
tarafindan standart medial transkonjonktival orbitotomi teknigi
kullanilarak ameliyat edildi (Sekil 1).

Ameliyat 6ncesi ve ameliyattan sonra 3. ve 6. aylarda elde
edilen en iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK), optik
disk fotograflari ve otomatik Humphrey perimetrisi ile yapilan
standart 30-2 gorme alan: testi sonuglarint iceren oftalmolojik
muayene bulgulari analiz edildi. Yanlig pozitif ve negatiflerin
%33’ten az olmasi ve ligten az fiksasyon kaybi goriilmesi
durumunda gérme alani sonuglarinin giivenilir oldugu kabul
edildi. Ayrica tiim hastalarin yag, cinsiyet, viicut kitle indeksi
(VKI), opere olan taraf ve norosiriitjik sant acilmasi Sykiisii

kaydedildi.
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Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analizler, SPSS siiriim 21 (IBM Corp, Armonk,
NY, ABD) paket programi kullanilarak yapildi.

Bu calismada, ameliyattan sonra EIDGK’de iki veya daha
tazla Snellen satir1 artig iyilesme, iki veya daha fazla Snellen satiri
azalma gorme kaybi ve iki Snellen satirindan az degisim stabil
seyir olarak tanimlandi. Gérme alani ortalama deviasyonunda,
5 dB’den biiyiik bir artig iyilesme, 5 dB’den biiyiik bir azalma
kotiilesme ve 5 dB’ye kadar bir degisim stabil seyir kabul
edildi. Ameliyat oncesi degerlere gore ameliyattan sonra 3. ayda
EIDGK ve/veya gorme alaninda iyilesme veya stabilizasyon
cerrahi basari olarak kabul edildi.

Bulgular

Calismaya 17 hastanin 24 gozii dahil edildi. Hastalarin
demografik verileri ve klinik ozellikleri Tablo 1'de gosterilmistir.
Hastalarin ortalama yagt 30,4+8,5 yildi (aralik: 13-47 yil).
Calismaya dahil edilen hastalarin ¢ogu (%88,2) kadind:.
Etiyolojik olarak 11 olguda (%64,7) 1IH, 4 olguda (%23,5)
KVST, 2 olguda (%11,7) ise KVST ve intrakraniyal kiste bagli
KIBA vardi. On hastaya tek tarafli (%58,9) ve yedi hastaya ise
bilateral (%41,1) OSKF yapildi. Hastalarin VKI ortalamas:
28,67+6,1 kg/m? idi. Yedi hasta normal kilolu, 4 hasta fazla
kilolu, 5 hasta obez, 1 hasta morbid obezdi. Bes hastaya daha
once sant yapilmisti. Tanidan ameliyata kadar gegen siire 2-12
hafta arasinda degismekee olup ortalama siire 6+3 haftaydu.

Olgularin ameliyat oncesi oftalmolojik bulgular1 Tablo
2’de sunulmustur. On bir gozde (%54,1) EIDGK 20/200'den
diisiiktii. Adaptasyon sorunu ve az gorme nedeniyle on ii¢
goziin gorme alani verisi mevcut degildi. On ii¢ gzde (%54,1)
papilsdem ve 11 gozde (%45,9) optik atrofi vardi. Hastalarin
ortalama izlem siiresi 24+12,1 aydi (aralik: 3-44 ay).

Sekil 1. Optik sinir kilifi fenestrasyonu yapilan hastanin ameliyat sirasinda cekilen
fotografi
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Ameliyattan sonra 3. ayda, papilodemli gozlerin 13’tinde
(96100) EIDGK'de iyilesme gozlendi (Tablo 3). Ameliyattan
sonra 3. ayda optik atrofisi olan 7 gozde (%63,6) EIDGK'de
iyilesme, 4 gozde (%36,4) stabil seyir oldugu izlendi (Tablo
3). Hicbir hastada ameliyat sonrasi gorme kaybi olmadi.
Ameliyattan sonra 3. ayda ortalama gorme alani deviyasyonunda
istatistiksel olarak anlamli diizelme saptand: (p=0,003).
Sekil 2’de OSKF sonrast gorme alaninda iyilesmeye bir 6rnek
gosterilmigtir. Gorme alani ortalama deviyasyonu ameliyattan
sonra 10 gozde (%90,9) yiikseldi ve 1 gozde (%9,1) stabil
seyrecti. Tum gozlerde ameliyattan sonra papilédem geriledi
(Sekil 3). Olgularin %100'tinde cerrahi basari saglandi. Izlem
stiresi boyunca higbir hastaya sekonder OSKF cerrahisi yapilmasi
gerekmedi.

Tartisma

Papilodeminin erken tani ve tedavisi, progresif ve kalict
gorme kaybina neden olabileceginden 6nemlidir. Papilodemden
optik atrofiye progresyon zamanini etkileyen en 06nemli
fakeorlerin basinda KIBA diizeyi ve siiresi gelmektedir. Bu
caligmada, progresif gorme kaybi olan hastalarda KIBA
nedeniyle yapilan OSKF cerrahi tedavisinin klinik sonuclarina
odaklanilmistir. OSKF'nin etkinligini EIDGK ve gorme
alani ortalama deviyasyonu olgtimlerini kullanarak aragtirdik.
Ameliyat oncesi verilerle kargilastirildiginda, ameliyattan 3 ay
sonra gozlerin 9%83,3%iinde EIDGK'de artig ve 9%90,9'unda
gorme alani ortalama deviyasyonunda artig oldugu izlendi.

OSKFde retrobulber dolagiminda artig saglayan olasi
mekanizmalardan biri lokal filtrasyon etkisidir.'” Ameliyat
sonrast erken donemde manyetik rezonans goriintiileme
ile ameliyat edilen alanda beyin omurilik sivist filtrasyon
mekanizmasiyla uyumlu sivi toplanmast oldugu bildirilmigtir.'!

Tablo 1. Olgularin baslangictaki klinik ve demografik

ozellikleri (n=17)

Yas (y1l) (ortalama + SS, min-maks) ‘

30,4+8,5 (13-47)

Cinsiyet (n, %)

Kadin 15 (%88,2)

Erkek 2(%11,8)

VKI (kg/m?) (ortalama =+ SS, min-maks) 28,67+6,1 (20,9-42,2)
Sant dykiisii (n, %) 5 (%29,4)

Primer KIBA (ilH) (n, %) 11 (%64,7)
Sekonder KiBA (n, %)

SVST 4(%23,5)

SVST + intrakraniyal kist 2(%11,7)

VKI: Viicue kitle indeksi, KIBA: Kafa ici basinci artist,
hipertansiyon, SVST: Serebral vendz siniis trombozu

{iH: idiyopatik intrakraniyal

Tablo 2. Gozlerin ameliyat 6ncesi oftalmolojik muayene

sonuclar: (n=24)

EiDGK (n, %)

20/20-20/40 4(%16,6)
20/40-20/200 9(%37,5)
<20/200 11 (%45,9)
Gorme alani ortalama deviyasyonu (n, %)

<20 dB 2(%8,3)
>20 dB 9(%37,5)
Giivenilmeyen sonug 13 (%54,1)
Optik disk bulgular1 (n, %)

Papilsdem 13 (%54,1)
Optik atrofi 11 (%45.9)

EIDGK: En iyi diizeltilmis gorme keskinligi

Sekil 2. idiyopatik intrakraniyal hipertansiyonu olan bir hastanin optik sinir kilifi fenestrasyonundan dnce (A) ve sonra (B) gérme alanlari
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Tablo 3. OSKF sonrasi iyilesme gosteren, stabil seyreden
veya Kkotiilesen gozlerin dagilimi
Pﬁtpili')dem]i ;)gztli;atroﬁli
gozler (n=13) (n=11)
EiDGK (n, %)
Tyilesme 13 (% 100) 7 (%63,6)
Stabil 0 4 (%36,4)
Kétiilesme 0 0
GoOrme alani ortalama deviyasyonu (n, %)
Tyilesme 10 (%90,9) S
Stabil 1(%9,1) -
Kotiilesme 0 -
OSKE: Oprtik sinir kilifi fenestrasyonu, EIDGK: En iyi diizeltilmis gorme keskinligi

Sekil 3. Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyonu olan bir hastanin optik sinir kilifi
fenestrasyonundan dnce (A) ve sonra (B) gekilen fundus fotograflar:

ikinci bir olasilik, subaraknoid boslukta olusan fibroz skarin,
optik sinir bagina beyin omurilik sivist akigint bloke etmesidir."
OSKF sonrast KIBA'nin genel olarak azalmasi bir diger olast
mekanizmadir. '* Ancak, OSKF nin ana etki mekanizmasi halen
belirsizligini korumaktadir.

OSKF'nin KiBA'da etkin ve giivenli oldugu bircok klinik
caligmada gosterilmis ve gorme fonksiyonunda bile anlamli
diizelme oldugu bildirilmigtir.5!>141>1617  Bugiine kadar
yapilan en biiyiik ¢alisgmada 578 gézde ayni merkezde tek
bir cerrah tarafindan yapilan OSKF cerrahilerinin etkinligi
degerlendirilmis ve ¢aligmamizla benzer sekilde hastalarin
%94,4’inde gorme keskinliginde ve 9%96,9'unda gérme
alaninda artis oldufu veya stabil seyrettigi bildirilmigtir."
Ayrica daha 6nce yapilan bir calismada ITH tedavisinde OSKF
ile diger cerrahi tekniklerden daha bagarili sonuglara ulagildig:
one siiriilmiigtiir.' Sant yapildiktan sonra siklikla revizyon
cerrahisi gerekir. Rosenberg ve ark.!® IIH tedavisinde tekrar
cerrahi oraninin yiiksek oldugunu ve gant bagarisizlifinin %64
oldugunu bildirmigtir. Lumboperitoneal sant sonrasi gorme
fonksiyonunda azalma olan hastalarda OSKC sonrasi gorme
keskinliginin arttigs bildirilmigtir."" Bizim ¢aligmamizda da
hastalarin %29,4’iinde sant oykiisii vardi. EIDGK ve gorme
alani ortalama deviyasyonu tiim hastalarda yiikseldi veya stabil
seyretti. Cerrahi tedavi kararlari deneyimli cerrahlarin tercihlerine
ve mevcudiyetine bagli olabilir.® Ancak ¢aligmamizin sonuglar
sant cerrahisi sonrast progresif gorme kaybi olan hastalarda
OSKFnin gérme fonksiyonunu iyilestirmede etkili bir tedavi
secenegi olabilecegini diisiindiirmektedir.
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Ameliyat 6ncesi optik disk soluklugu ve gorme keskinligi
OSKEF cerrahisinin sonuglarini éngérmede yararlt degildir.'"*
Bu nedenle, optik disk soluklugu OSKF'ye bir kontrendikasyon
degildir. Ancak Spoor ve ark.?' tarafindan yapilan bir caligmada
akut papilodem hastalarinda gorme sonuglarinin kronik atrofik
papilodem hastalarina gore istatistiksel anlamli diizeyde daha
iyi oldugu bildirilmigtir. Caligmamizda 11 gozde (%45,9)
ameliyattan dnce optik disk atrofisi mevcuttu ancak bu gozlerin
tamami OSKF cerrahisi sonrast stabil seyretti veya iyilesme
gosterdi.

11H, etiyolojisi bilinmeyen, siklikla gen, fazla kilolu kadinlarda
goriilen bir KIBA sendromudur.?® Galismamizda OSKF yapilan
hastalarin %88,2’sinde etiyolojik faktsr [IH idi. Caligmamiza
dahil edilen ITH hastalart yas, cinsiyet ve kilo agisindan literatiirle
uyumluydu. ITH ve KVST gibi patolojilere sekonder KIBA gelisen
hastalarda OSKF’nin faydali oldugunu gordiik.

Calismanin Kisitliliklar:

Tek merkezli olmast, retrospektif olmasi, 6rneklem sayisinin
az olmasi, papilédem derecelendirmesinin olmamas: ve takip
stiresinin goreceli olarak kisa olmasi ¢aligmamizin kisitliliklar
arasinda sayilabilir.

Sonug¢

Sonug olarak, bu ¢alismada KIBA ve hizli ilerleyen gorme
kaybr olan hastalarda OSKF cerrahisi sonrasi gérmenin iyilesme
gosterdigi veya stabil seyrettigi bulunmugtur. Bununla birlikee,
daha giiglii kanitlar elde etmek icin daha genis hasta serileri
ve daha uzun takipli, ileriye doniik, randomize kontrolli
calismalara ihtiyag vardir.
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Duane Sendromu’nda Pupilla Etkilenmis Olabilir mi?
Statik ve Dinamik Pupillometri Ozellikleri

Is the Pupil Involved in Duane Syndrome?: Static and Dynamic
Pupillometry Characteristics

@ Hande Taylan Sekeroglu*, ® Mehmet Ali Sekeroglu®*, ® Meltem Ozgiil Yilmazoglu**, ® Jale Karakaya***

*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gz Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye
**Ulucanlar Goz Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Ankara, Tiirkiye
#**Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Oz

Amag: Duane sendromu (DS) tipik olarak abdiiksiyon ve/veya addiiksiyon defektinin eglik ettigi goz kapag: ve okiiler motilite
bozukluklar: ile karakterizedir. Neden olarak altinci sinirin yoklugu veya anormal gelisimi gosterilmistir. Bu galismanin amact DS’li
hastalarda statik ve dinamik pupillometri 6zelliklerini incelemek ve saglikli gozler ile karsilagtirmakeir.

Gereg¢ ve Yontem: Tek tarafl: izole DS’si olan ve daha 6nce hi¢ goz cerrahisi ge¢irmemis olan hastalar ¢aligmaya dahil edildi. En
iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK) 1,0 ve iizerinde olan sagliklt bireyler kontrol grubu olarak belirlendi. Tiim bireylere tam
oftalmolojik muayene ve statik-dinamik pupilla degerlendirmesini igeren pupillometri 6l¢timii (MonPack One, Vision Monitor System,
Metrovision, Perenchies, Fransa) yapildi.

Bulgular: Yirmi iki DS’li hasta ve 52 saglikli birey olmak iizere toplam 74 hasta caligmaya dahil edildi. DS’li hastalarin ortalama yast
11,05+5,19 yil, saglikli bireylerin ise 12,54=4,05 yil idi (p=0,188). Cinsiyet dagilim1 agisindan fark yoktu (p=0,502). EIDGK agisindan
hem DS’li gozler ile saglikli kontroller hem de DS’li gozler ile hastalarin saglikls diger gozleri arasinda anlamli fark vardi (p<0,05). Statik
ve dinamik pupillometri parametrelerinin hicbirinde gruplar arasinda anlamli fark bulunmadi (p>0,05).

Sonugc: Caligmanin sonuglari 1g131nda, DS’'de pupillanin etkilenmiyor oldugu goziikmektedir. Farkli yas ve DS tiplerini iceren veya izole
olmayan DS’li hastalarin yer aldig1 daha genis ¢aligmalar farkli bulgular: ortaya ¢ikarabilir.

Anahtar Kelimeler: Duane sendromu, dinamik pupillometri, pupilla, altinct sinir, statik pupillometri

Abstract

Objectives: Duane syndrome (DS) is typically characterized by abduction and/or adduction deficiency accompanied by eyelid and
ocular motility disturbances. Maldevelopment or absence of the sixth nerve has been shown to be the causative factor. The aim of the
present study was to investigate static and dynamic pupillary characteristics in patients with DS and compare the results with those of
healthy eyes.

Materials and Methods: Patients with unilateral isolated DS and no history of ocular surgery were enrolled in the study. Healthy
subjects with a best corrected visual acuity (BCVA) of 1.0 or higher were assigned to the control group. All subjects underwent complete
ophthalmological examination and pupillometry measurements (MonPack One, Vision Monitor System, Metrovision, Perenchies, France)
including static and dynamic pupil evaluation.

Results: A total of 74 patients (22 with DS and 52 healthy subjects) were included in the study. The mean age of the DS patients and
healthy subjects was 11.05+5.19 and 12.54+4.05 years, respectively (p=0.188). There was no difference in sex distribution (p=0.502).
Mean BCVA differed significantly between eyes with DS and healthy eyes, and between healthy eyes and the fellow eyes of DS patients
(p<0.05). No significant difference was found in any static or dynamic pupillometry parameters (p>0.05 for all).
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Conclusion: In the light of the results of the present study, the pupil seems to be not involved in DS. Larger studies including more patients with
different types of DS in different age groups or comprising patients with non-isolated DS may reveal different findings.
Keywords: Duane syndrome, dynamic pupillometry, pupil, sixth nerve, static pupillometry

Giris

Duane sendromu (DS), yakin zamanda konjenital kraniyal
disinervasyon bozukluklari (KKDB) arasinda siniflandirilmaya
baslanan ve sasilig1 olan hastalarin % 1-5’inde kargilagilan 6zel bir
sasilik cipidir."” Bu sendrom, dogumdan itibaren abdiiksiyon ve/
veya addiiksiyon yetmezligi, addiiksiyonda bulbus retraksiyonu,
palpebral fissiiriin daralmas: ve addiiksiyonda abartili elevasyon/
depresyon ile karakterizedir. Altta yatan patoloji, niikleer veya
supraniikleer diizeyde altinci kraniyal sinirin yoklugu ve/veya
sinirin kendisinin veya abdusens ¢ekirdeginin motor néronlarinin
gelisim bozuklugu ve anormal g6z hareketlerinden esasen
sorumlu olan lateral rektus kasinin anormal inervasyonudur.'
i¢ ve dig rekeus kaslart eg zamanli inerve olur ve dig rekeus kasi
kismen okiilomotor sinirin dallart tarafindan da inerve edilir.!
Elektromiyografi ile mediyal ve lateral rekcus kaslarinin ve hatta
iist ve alt rektus kaslarinin farkli bakis pozisyonlarinda birlikte
kasildig1 ve aralarinda sinerjik inervasyon oldugu gosterilmistir.
Ayrica anormal inervasyonun ekstraokiiler kaslarda ileride
fibrotik degisikliklere neden oldugu bulunmugtur.’ Motilite,
elektromiyografi bulgulart ve anormal sekilde birlikte kasilan
ekstraokiiler kaslari temel alan farkli DS siniflandirmalari
onerilmigtir.*

Pupiller dinamikler sempatik ve parasempatik modiilasyona
isaret ettiginden aslinda iigiincii kraniyal sinir biiyiik 6lgiide
tutulmaktadir. KKDB’de pupil tutulumu oldugu gosterilmigtir.’
DS, bir KKDB olarak da kategorize edildiginden, pupil
tutulumu olacag: varsayilmig ve pupillometri ile objektif
olarak degerlendirilmistir. DS'de okiilomotor inervasyondaki
hatali baglantilar nedeniyle, bu farkli inervasyonun statik ve
dinamik pupiller 6zellikleri etkileyebilir. Pupiller degerlendirme
genellikle sadece subjektiftir. Ancak, otomatik pupillometri
statik ve dinamik kosullarda kantitatif 6l¢tim yapilmasina olanak
saglar ve gesitli hastaliklarda pupil tutulumu olup olmadig1 ve
varsa kapsami hakkinda daha objektif bilgiler sunabilir.

Bualigmaninamaci DS hastalarinda pupilin dinamik ve statik
ozelliklerini belirlemek ve DS’de dinamik ve statik pupillometrik
ozelliklerin etkilenip etkilenmedigini degerlendirmek i¢in
sonuglart saglikls bireyler ile kargilagtirmakeir.

Gere¢ ve Yontem

Calisma Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi Etik Kurulu
(E-19-82) tarafindan onaylandiktan sonra Helsinki Bildirgesi'nin
ilkelerine bagli kalinarak yurttiildi. Caligmaya katilan tiim
bireylerden bilgilendirilmis onam alind:.

Tek tarafli izole DS’li 22 hasta ile 52 saglikli birey ¢aligmaya
dahil edildi. Kontrol grubundaki saglikli bireylerin ondalik
cinsinden en iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK) 1,0
veya daha yiiksekti. Eglik eden okiiler veya sistemik hastaliklar:
yoktu. Kontrol grubunda saglikli bireylerin yalnizca sag

gozlerinden elde edilen veriler istatistiksel analizlerde kullanildi.
DS grubunda, etkilenen gozler ve etkilenmeyen diger gozler ayr1
ayr1 analiz edildi. Okiiler veya sistemik komorbiditesi, okiiler
yapisal bozuklugu, okiiler cerrahi dykiisii, yakin zamanda veya
halen uyugturucu veya alkol kullanim:i 6ykiisii veya testlerle
uyumu zayif olan bireyler caligma digt birakildr. Higbir DS
hastasinda eg zamanli sistemik hastalik yoktu. Sferik egdeger
refraksiyon kusuru 21,00 diyoptri (D) olan bireyler ¢aligma dist
birakildi. Yagin pupillometri 6lgiimleri tizerindeki kanitlanmig
etkisi g6z ontinde bulundurularak gruplarin yas ortalamasinin
uyumlu olmas: saglandi. Ayrica sigara kullaniminin pupil
boyutuna etkileri nedeniyle her iki gruba da sigara i¢gmeyen
bireyler dahil edildi.®

Tiim hastalara EIDGK, biyomikroskopi ve dilate fundus
muayenesinden olusan tam oftalmolojik muayene yapild:.
Glokom veya difer goz hastaliklar1 olan veya oldugundan
stiphelenilen hastalar, 21,00 D hipermetropi veya miyopi ve
21,00 D astigmatizmas: olan hastalar ¢aligmaya dahil edilmedi.
DS, Huber siniflamasina gore kategorize edildi.” Ozetle,
abdiiksiyonda belirgin kisitlilik veya tam abdiiksiyon yoklugu,
normal veya hafif kisitli addiiksiyon ve addiiksiyonda bulbus
retraksiyonu tip 1 olarak; addiiksiyonda kisitlilik ve normal
veya hafif kisitli abdiiksiyon tip 2 olarak; ve abdiiksiyon ve
addiiksiyonda kisitlilik tip 3 olarak tanimlandi.” Ayni deneyimli
goz hekimi (M.A.S.), ayn1 pupillometri cihazt (MonPack One,
Vision Monitor System, Metrovision, Perenchies, Fransa) ile
statik ve dinamik pupillometri 6l¢iimlerini, giiniin ayni saatinde
ve aynt ¢evre kosullarinda aydinlatma kontrolii olan bir ortamda
gerceklestirdi ve hastalara 6l¢iimden 6nce pupil dilatasyonu
veya temas gerektiren oftalmolojik muayene yapilmadi. Tiim
hastalardan merkezde bulunan hedefe fikse olmalari istendi.
Calismada sadece vyiiksek kaliteli ve artefakt icermeyen
goriintiiler kullanildi. Asir1 goz hareketi ve artefakt izlenen
kayitlar caligmaya dahil edilmedi. Pupillometri sistemi, farkls,
onceden belirlenmis ve kesin aydinlatma kosullar: altinda her
iki pupilin ayni anda degerlendirilmesini saglayan yiiksek
¢oziiniirliiklii bir kameraya sahiptir. Kantitatif ve dogru statik
ve dinamik degerlendirme yapilmasina olanak saglar® Ardigik
ti¢ 6l¢timden elde edilen ortalama degerler analizlerde kullanild:.

Pupil konturlar1 yazilim tarafindan otomatik olarak
tanimlandi. Statik pupillometrik analizde, fotopik yiiksek (100
cd/mm?) ve disiik (10 c¢d/mm?), mezopik (1 cd/mm?) ve
skotopik (0,1 cd/mm?) olmak iizere dort farkli ortam aydinlanma
kogulunda pupil cap: degerlendirildi. Dinamik pupillometri
olctimleri, bes dakika siire ile karanlik adaptasyonundan sonra
beyaz 1sik flaglar ile gergeklestirildi. Her iki pupil trasesi eg
zamanli olarak 6l¢iildii. Dinamik analizde, pupil dinlenim ¢ap1
(mm); konstriiksiyon amplitiidii (mm), latans: (ms), siiresi (ms)
ve hizi (mm/s) ile dilatasyon latansi (ms), stiresi (ms) ve hizt
(mm/s) ol¢ildii.
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Istatistiksel Analiz

Tiim istatistiksel analizler, SPSS siiriim 23,0 (SPSS, Inc. IBM,
IL, ABD) programi kullanilarak yapildi. Tanimlayici istatistikler
veri dagilimina gore ortalama + standart sapma veya ortanca
(minimum-maksimum) olarak verildi. Sayisal degiskenlerin
normal dagilima uygunlugu Kolmogorov-Smirnov testi ile
degerlendirildi. Tki grubun ortalamalari bagimsiz rnekler t-testi
kullanilarak karsilagtirilds. Verilerin normal dagilima uymadig:
durumlarda iki grubun kargilagtirilmasinda Mann-Whitney U
testi kullanildi. Bagimli gruplar arasindaki kargilagtirmalarda
normal dagilim gosteren veriler icin eglestirilmis 6rneklem
t-testi, normal dagilim gostermeyen veriler icin Wilcoxon
testi kullanildi. Gruplar arasinda kategorik degiskenlerin
kargilagtirmast Yates ki-kare testi ile yapildi. P degerinin
0,05’ten kiigiik olmasi istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular

Calismaya toplamda 74 kisi dahil edildi. Caligma grubunda
izole DS’li 22 hasta (14 kadin, 8 erkek) ve kontrol grubunda
saglikli 52 birey yer ald:i (27 kadin, 25 erkek; cinsiyet igin
p=0,502). Gruplarin yag ortalamasi sirastyla 11,05+5,19 yil ve
12,54+4,05 yild1 (p=0,188). Hastalarin ¢ogunda tip 1 DS (19
hasta, % 86,4) goriiliirken bunu tip 2 (2 hasta, %9,1) ve tip 3
(1 hasta, %4,5) izledi. DS hastalarinin 16’sinda (% 72,7) sol goz
tutulmustu.

EIDGK ortalamasi DS'li gozlerde 0,94+0,17 (0,3-1,0), diger
gozlerde 0,97+0,61 ve kontrol grubunda 1,0+0,0 idi. EIDGK
agisindan DS'li gozler ile kontrol grubu arasinda (p=0,007) ve
diger gozler ile kontrol grubu arasinda (p=0,007) anlamli fark
saptandi.

Tim statik ve dinamik pupillometri sonuglart Tablo 1
ve Tablo 2’de detayli olarak verilmigtir. Statik veya dinamik
pupillometri anlamli  fark
saptanmadi (hepsi i¢in p>0,05).

parametrelerinin  hicbirinde

Tartigma

DS, KKDB'ler arasinda siniflandirilmaktadir.” DS'de iskelet
bozukluklari, tigiincti, dordiincii ve altinci kraniyal sinirleri
iceren noral defektler ve katarake, optik sinir ve pupiller
bozukluklar: iceren okiiler tutulum oldugu gésterilmistir.”*
KKDB'ler arasinda Moebius sendromu, DS, monokiiler elevasyon
yetmezligi, Brown sendromu, ekstraokiiler kaslarin konjenital

fibrozu ve yatay bakig felci sayilabilir.” Bu grupta altta yatan
temel patoloji bir veya daha fazla kraniyal sinirin gelisimsel
bozuklugudur.’

DS, 6n ve arka segment bozukluklarinin yan: sira renal,
vertebral ve kardiyak hastaliklar gibi sistemik bozukluklarla
ve spesifik sendromlarla (6rnegin, Goldenhar sendromu)
da iligkili olabilir."!" Yakin zamanlarda bircok KKDB’nin
molekiiler etiyolojisi tanimlanmugtir. Klinik tablo esas olarak
kraniyal sinirlerde hatali baglantilar, migrasyon yetmezligi,
aksonal kilavuzluk anomalisi ve takip eden fibrozis gibi kas
degisikliklerinden kaynaklanmaktadir.’”

DS’de ticiincii kraniyal sinir lateral rektus kast inervasyonu
ile iliskili oldugundan pupil fonksiyonunda bir degisiklik
olabilecegi varsayilmistir. Caligmamizda pupiller fonksiyonu
objektif bir sekilde degerlendirmek icin otomatik statik ve
dinamik pupillometri tercih edilmistir.

Pupil c¢ap1, parasempatik (kolinerjik) ve sempatik
(adrenerjik) otonom sinir sistemleri arasindaki denge ile hassas
bir sekilde ayarlanir. Bununla birlikte, giinliik yasamda arka plan
aydinlatmasi, solunum (inspiratuar midriyazis ve ekspiratuvar
miyozis), duygusal uyarilma ve yas gibi pupil ¢apina etki eden
bircok olast faktdr vardir.!>!31% Pupil capt, yag (senil miyozis),
akomodasyon ve cevresel 151k kogullarindan etkilenebilir, ancak
cinsiyet, refraksiyon kusuru veya iris rengine bagli farklilik
olmayabilir.'® Ayrica antikolinerjik ve sempatomimetik ajanlar,
antihistaminikler ve antiepileptikler pupilla dilatasyonuna
neden olabilir. Otonomik noropati gibi otonom bozukluklar,
sifiliz gibi merkezi sinir sistemi enfeksiyonlari, okiiler/kraniyal
travma, serebrovaskiiler olaylar ve okiiler enflamasyon pupil
capini etkileyebilmektedir.

Otomatik pupillometri ile statik ve dinamik pupiller
fonksiyon objektif ve non-invaziv olarak ol¢iilebilir. Tekin ve
ark."” saglikli bireylerde normatif dinamik ve statik pupillometri
degerlerini bildirmis ve 155 hastadan olusan bir kohortta yag ve
cinsiyetin etkisini aragtirmiglardir. Pupil ¢capinin adélesan grupta
en biiyiik oldugunu ve cinsiyete gore farklilik gostermedigini
bildirmiglerdir.'” Pupil dinlenim ¢ap1 ve daralma/dilatasyon hizi
ile yas arasinda negatif korelasyon saptanirken, pupil daralma
latansi ile yag arasinda pozitif korelasyon oldugu bulunmustur."”

Cesitli  sistemik hastaliklarda
incelenmigtir  ve

pupillometri  sonuglari

literatiirde  otonom  disfonksiyonun

saptanmasindaki rolii tartigmalidir. Norodejeneratif hastaliklarda

Tablo 1 Tiim gruplarda statik pupillometri bulgulari

DS’li gozler D(.jszllzi?s diger Kontrol grubu

(ortalama + SS) o (ortalama t SS) P p* p

N=22 (ortatama + S5) N=52

N=22

Yiiksek fotopik PC (mm) 3,23+0,36 3,39+0,86 3,17+0,92 0,320 0,338 0,792
Diisiik fotopik PC (mm) 4,06+0,75 4,12+0,84 4,06+0,69 0,293 0,762 0,972
Mezopik PC (mm) 5,44+1,05 5,51£1,09 5,62+0,89 0,284 0,648 0,444
Skotopik PC (mm) 6,66+1,01 6,64+1,20 7,06+0,78 0,881 0,075 0,072
PC: Pupil ¢apy, SS: Standart sapma, p*: DS'li gozler ile DS'li hastalarin diger gozlerinin kargilagtirmasi (eslestirilmis t-testi), p**: DS hastalarin diger gozleri ile kontrol grubunun kargilagtirmas:
(bagimsiz drneklem t-testi); p**#: DS'li gozler ile kontrol grubunun kargilagtirmasi (bagimsiz drneklem t-testi)
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Tablo 2. Tiim gruplarda dinamik pupillometri parametreleri

DSli gozler DS'li hastalarin diger gozleri | Kontrol grubu

(ortalama + SS) (ortalama + SS) (ortalama +SS) | p* p™ P

N=22 N=22 N=52
Dinlenim cap: 6,12+0,92 6,24+0,82 6,37+0,66 0,064 0,484 0,193
Pupil daralmast
Amplitiit (mm) 1,97+0,32 1,96+0,34 2,35+2,65 0,862 0,502 0,512
Latans (ms) 242,18+53,75 247,04+49,58 242,90+61,44 0,687 0,781 0,962
Stire (ms) 604,59+75,02 601,86+80,23 618,29+83,78 0,879 0,438 0,510
Hiz (mm/s) 6,24+1,03 6,07+0,84 6,12+1,03 0,400 0,853 0,645
Pupil dilatasyonu
Latans (ms) 846,77+48,50 858,00+70,30 861,19+69,59 0,479 0,858 0,380
Stire (ms) 1603,73+129,28 1592,77+102,86 1619,15+65,64 0,568 0,190 0,498
Hiz (mm/s) 2,37+0,50 2,41+0,34 2,36=0,81 0,630 0,756 0,954
SS: standart sapma, p*: DSli gozler ile DS'li hastalarin diger gozlerinin kargilastirmast (eslestirilmis t-testi), p**: DS hastalarin diger gozleri ile kontrol grubunun karsilastirmast (bagimsiz rneklem
t-testi), p*#*: DS'li gézler ile kontrol grubunun kargilagtirmasi (bagimsiz drneklem t-testi)

pupil profillerinin incelenmesi, pupil dinamiklerinin anlamli
diizeyde etkilendigini ve bu dinamiklerin hastaligin erken
takibinde
kullanilabilecegini gostermistir. Alzheimer hastaliginda 1513a
bagli pupil yanitlarini aragtiran caligmalar, tekrar dilatasyon hizi/
oraninin degisiklik gosteren en tutarli 6zellik oldugunu ortaya
koymugtur.'®

Park ve ark.,"” belirgin otonomik disfonksiyonun ayirtedici
ozellik oldugu multipl sistem atrofisi hastalarinda pupil
fonksiyonunu dinamik pupillometri ile degerlendirmistir.
Bu hastalarda saglikli kontrollere gore ortalama daralma ve
dilatasyon hizlarinin daha diisiik oldugunu tespit etmisler
ve semptom skorlar1 arttikca bu parametrelerin yavagladigini
gostermiglerdir.””

tanisi, progresyonunun deZerlendirilmesi ve

Calismanin Kisithiliklar:

Calismamizin kisitli oldugu bazi yonleri vardir. Arka plan
aydinlatmasi ve 6l¢iim saati gibi tiim ¢evresel kogullar, karigtirict
faktorlerin etkilerini en aza indirmek i¢in miimkiin oldugunca
standartlagtirildi. Bununla birlikte, hastanin duygusal durumu
veya onceki gece uykusu gibi cesitli faktorleri uygulanabilir
sekilde standartlagtirmak miimkiin degildir. Caligmanin
bir diger kisithiligs ise pupil ozelliklerin analizinin kesitsel
olmasidir. Zaman ve ekstraokiiler kas cerrahisinin dinamik ve
statik pupillometri ol¢timlerine etkisi halen bilinmemektedir.
Ayrica, elektromiyografi ile ekstraokiiler kaslar degerlendirilerek
inervasyon paterni ve aberan inervasyon aragtirilmamuistir.
Farkl: DS tiplerinden daha fazla sayida hasta incelendiginde bu
degerlendirme 6nem kazanabilir. Okiiler cerrahi dykiisii olmayan
ve ol¢iim sirasinda kooperasyon kurulabilen tek tarafli izole DS’li
az sayida hasta olmasi ve yas, cinsiyet ve refraksiyon kusuru
agisindan uyumlu saglikli kontrol grubu olugturmanin zorlugu
¢aligmaya dahil edilen hastalarin sayisint kisitlamigtir. Her gruba
daha fazla sayida ve farkli DS tiplerinden hastalarin dahil edildigi
daha biiyiik caligmalar ile farkli sonuglara ulagilabilir. DS'li
hasta sayisinin goreceli olarak az olmast caligma sonuglarinin
gegerliligini ve anlamliliZini etkileyebilir.

Sonug¢

Bu caligmada, tek tarafli DS hastalari ve saglikli kontrollerde
statik ve dinamik pupillometri parametrelerinin degerlendirilmesi
amaclanmigtir. Pupiller muayene genellikle klinisyen tarafindan
yapildig:r ve gozlemciler arasi degiskenlife egilimli oldugu
icin hemen hemen her zaman subjektiftir. Ancak, otomatik
pupillometri ile kantitatif clciimler elde edilebilir. Ozellikle
dinamik degerlendirme, pupil 6zelliklerinin gercek hayata yakin
kogullarda degerlendirilmesine olanak saglar.

Bildigimiz kadartyla ¢aligmamiz DS'li hastalarda statik ve
dinamik pupillometrik 6zelliklerin kantitatif olarak aragtirildigs
ilk caligmadir. Statik ve dinamik pupillometri parametreleri
DSli gozler, DS'li hastalarin diger gozleri ve kontrol grubu
arasinda benzer bulundu. Bu da DSde pupiller tutulumu
gosteren objektif pupillometrik parametre olmadig:i anlamina
gelmektedir. Ancak, DS ve difer KKDB’lerde pupiller
ozelliklerin degerlendirildigi daha kapsamli klinik caligmalara

ihtiyag vardir.

Etik

Etik Kurul Onay1: Caligma Ankara Egitim ve Arastirma
Hastanesi Etik Kurulu (E-19-82) tarafindan onaylandiktan sonra
Helsinki Bildirgesi'nin ilkelerine bagli kalinarak yiiriiciildii.
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Sempatik Oftalmi: Demografik Ozellikleri, Klinik
Bulgular: ve Tedavi Sonuclari

Sympathetic Ophthalmia: Demographic Characteristics, Clinical Findings,
and Treatment Results

@ Kiibra Ozdemir Yalcinsoy, ® Yasemin Ozdamar Erol, ® Pinar Cakar Ozdal

Saglik Bilimleri Universitesi Ulucanlar G6z Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Ankara, Tiirkiye

Oz

Amagc: Sempatik oftalmi (SO) tanisiyla izlenen hastalarin demografik 6zelliklerinin, klinik bulgularinin ve tedavi yaklagiminin
degerlendirmesi.

Gereg¢ ve Yontem: 2000-2020 yillart arasinda SO tanisiyla izlenen 14 hastanin kayitlari retrospektif olarak degerlendirildi. Snellen
eseline gore en iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK), detayli oftalmolojik muayene, optik koherens tomografi (OKT), artirilmis
derinlik goriintiileme-OKT (EDI-OKT), fundus floresein anjiyografi bulgular: ve tedavi yaklagimlari kaydedildi.

Bulgular: Caligmaya 14 SO hastasinin (7 kadin, 7 erkek) 14 sempatize gizii dahil edildi. Hastalarin yas ortalamast 48,5+ 15,4 yil (aralik:
28-75), ortalama takip siiresi 55,1 +48,7 aydi (aralik: 6-204). On hastada (%71) okiiler travma, 4 hastada (%29) okiiler cerrahi oykiisii
vardi. Okiiler travma veya cerrahi sonrasi sempatize gozde semptomlarin ortaya ¢ikma siiresi 15 giin ile 60 yil arasinda degismekteydi.
En sik arka segment bulgular: optik disk 6demi (%36) ve eksiidatif retina dekolmani (%36) idi. Akut dénemde hastalarin ortalama
koroid kalinlig1 degeri 716,5+63,6 pm (aralik: 635-772) olarak tespit edilirken, tedavi sonras: ortalama koroid kalinlig: degeri 296+81,6
pm’a (aralik: 240-415) geriledi. Tedavide 8 hastaya (%57) yiiksek doz sistemik kortikosteroid, 7’sine (%50) azatioprin, 7’sine (%50)
azatioprin ve siklosporin-A kombinasyonu, ve 3’tine (%21) tiimor nekrozis faktorii-alfa inhibitorleri verildi. Takiplerde 4 hastada (%529)
niiks goriildii. Son takipte sempatize gozlerin EIDGK degerleri 11 gozde (9%79) 20/50’den daha iyi idi. On iig hastada (%93) remisyon
saglandi, ancak 1 hasta (%7) akut retinal nekroz nedeniyle gérmesini kaybetti.

Sonug: SO, okiiler travma veya cerrahi sonrasi graniilomatdz paniiveit ile ortaya ¢ikan bilateral enflamatuvar bir hastalikeir. Erken teshis
ve dogru tedavinin uygulanmast ile iyi gorsel ve anatomik sonuglar elde edilebilir.

Anahtar Kelimeler: Gériintiileme, optik koherens tomografi, sempatik oftalmi, tedavi, Vogt-Koyanagi-Harada

Abstract

Objectives: To evaluate the demographic characteristics, clinical findings, and treatment approach of patients with sympathetic
ophthalmia (SO).

Materials and Methods: The records of 14 patients with SO between 2000 and 2020 were retrospectively reviewed. The patients’
Snellen best corrected visual acuity (BCVA), detailed ophthalmological examination, optical coherence tomography (OCT), enhanced
depth imaging-OCT (EDI-OCT), fundus fluorescein angiography findings, and treatment approaches were recorded.

Results: The study included the 14 sympathizing eyes of 14 patients with SO (7 female, 7 male). The mean age was 48.5+15.4 years
(range: 28-75), and the mean follow-up duration was 55.1+48.7 months (range: 6-204). Ten patients (71%) had a history of ocular
trauma and 4 (29%) had a history of ocular surgery. The time to symptom onset in the sympathizing eye after trauma or ocular surgery
ranged from 15 days to 60 years. The most common posterior segment findings were optic disc edema (36%) and exudative retinal
detachment (36%). In the acute period, the mean choroidal thickness value on EDI-OCT was 716.5+63.6 pm (range: 635-772) and
decreased to 296+81.6 pm (range: 240-415) after treatment. Treatment with high-dose systemic corticosteroid was given to 8 patients
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(57%), azathioprine (AZA) to 7 (50%), AZA and cyclosporine-A combination to 7 (50%), and tumor necrosis factor-alpha inhibitors to 3 patients (21%).
Recurrence was observed in 4 patients (29%) during follow-up. At last follow-up, BCVA values were better than 20/50 in 11 (79%) of the sympathizing

eyes. Remission was achieved in 13 patients (93%), but 1 patient (7%) lost her vision due to acute retinal necrosis.
Conclusion: SO is a bilateral inflammatory disease that presents with granulomatous panuveitis after ocular trauma or surgery. Favorable functional and

anatomical results can be obtained with early diagnosis and initiation of appropriate treatment.

Keywords: Imaging, optical coherence tomography, sympathetic ophthalmia, treatment, Vogt-Koyanagi-Harada

Giris

Sempatik oftalmi (SO), bir goziin travma veya okiiler
cerrahisi sonrast geligen bilateral graniilomatdz paniiveittir.
Patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte, goze kargt gelisen
otoimmiin agir1 duyarlilik reaksiyonundan kaynaklandigi
diisiiniilmektedir.! Travmatize veya ameliyat gecirmis goze
“sempatik” veya “tetikleyen” gz, digerine ise “sempatize” gz
denir.? SO, okiiler yaralanma veya ameliyattan sonraki ilk birkag¢
glin i¢inde veya yillar sonra bile geligebilir. Literatiirde 5 giin
ila 66 yil aradan sonra geligen olgular bildirilmistir.>* Penetran
travma 6nceleri SO’nun ana nedeni olarak kabul edilmekteydi.
Ancak son yillarda ozellikle vitreoretinal cerrahiler olmak
lizere intraokiiler cerrahinin 6nemli bir risk faktorii oldugu
diisiiniilmektedir.>! Intravitreal enjeksiyon, lazer iridotomi,
kriyo-siklodestriiktif islemler, plak tedavisi ve nadiren fungal
keratit sonrast gelisen SO olgular: da literatiirde bildirilmigtir."

SO, nadir goriilen bir hastalik oldugundan, bugiine kadar
yapilan caligmalarin ¢ogu olgu serileridir. Bu nedenle farkls
calismalarda insidansin yaralanma sonrasi 9%0,2 ile %0,5
arasinda degistigi, intraokiiler cerrahi sonrasi ise %0,01 oldugu
bildirilmistir.! Bu c¢alismada, bir iigiincii basamak merkezde
SO tanist alan hastalarin klinik ve demografik ozellikleri,
tedavi yaklagimi ve gorme sonuglarinin degerlendirilmesi
amaglanmigtir.

Gere¢ ve Yontem

Saglik Bilimleri Universitesi Ulucanlar Goz Egitim ve
Aragtirma Hastanesi Uvea Birimi'nde 2000-2020 yillari arasinda
SO tanisiyla takip edilen 14 hastanin kayitlari retrospektif
olarak incelendi. Caligma Helsinki Bildirgesi'nin ilkelerine
bagli kalinarak gerceklestirildi. Ankara EZitim ve Aragtirma
Hastanesi Etik Kurulu'ndan etik onay alindi. SO tanisi bilinen
diger nedenler diglandiktan sonra tipik klinik bulgular ve
travma ve/veya cerrahi dykiisii olmasina dayanarak konuldu.>®

SO igin tani kriterleri; koyun yag: keratik presipitatlari
(KP), 6n segmentte hiicre ve bulaniklik, arka segmentte akut
evre bulgulart (multifokal retinokoroidal nodiiler lezyonlar,
koroidal kalinlagma, vitrit, papillit, eksiidatif retina dekolmani
[RD}) ve kronik evre bulgulari (subretinal fibrozis, optik ve
retinokoroidal atrofi, orta ekvatoral bolgede yer alan c¢oklu
sari-beyaz yuvarlak subretinal lezyonlar [Dalen-Fuchs (D-F)
nodiilleri} ve fundusta giin batim: goriiniimil) idi. Ayirict
tanida sifiliz, tiiberkiiloz, sarkoidoz ve Vogt-Koyanagi-Harada
(VKH) hastalig: gibi graniilomatoz tiveitin diger nedenleri goz
oniinde bulundurularak gerektiginde ilgili klinik ve laboratuvar
tetkikleri yapilarak bu tanilar diglandi.
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Hastalarin tibbi dosyalarindan travma veya okiiler cerrahi
Oykiisii, yag ve cinsiyet gibi demografik veriler, takip stiresi,
ayrintili okiiler muayene bulgulari (Snellen egeli ile gorme
keskinligi, biyomikroskobik muayene, aplanasyon tonometresi
ve dilate fundoskopi), fundus floresein anjiyografi (FA), optik
koherens tomografi (OKT), artirilmis derinlik gériintiileme-
OKT (EDI-OKT) sonuglari ve uygulanan tedaviler kaydedildi.
flk ve son en iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK)
diizeyleri not edildi. Tiim hastalara takipleri sirasinda diizenli
olarak hemogram, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri yapildi.
Indosiyanin yesili anjiyografi goriintiileme yapilamadi.

Istatistiksel Analiz

Veriler SPSS 22,0 programi (IBM Corp., Armonk, NY,
ABD) kullanilarak analiz edildi. Nitel veriler yiizde, nicel
veriler ise ortalama =+ standart sapma olarak verildi. Kategorik
degiskenlerin frekans ve yiizde kargilagtirmalart Pearson ki-kare
testi ve grup ortalamalarinin karstlagtirmalari Mann-Whitney U
testi ile yapildu.

Bulgular

Caligmaya 7 kadin (%50) ve 7 erkek (%50) olmak tizere 14 SO
hastanin 14 gozii dahil edildi. Ortalama bagvuru yag1 48,5+15,4
(28-75) yil idi. Ortalama takip siiresi 55,1+48,7 aydi (aralik:
6-204 ay). Olgularin demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1'de
verilmistir. Sekiz hastada (%57,1) penetran gz yaralanmasi ve
cerrahi onarim dykdisii, 2 hastada ise (%14,3) kiint goz travmasi
Oykiisii vardi. Kiint goz travmast olan olgularin birine (%7,1)
(olgu 10) RD gelismesi nedeniyle vitreoretinal cerrahi ve bir
digerine (%7,1) (olgu 3) takip sirasinda katarakt cerrahisi yapildi.
Kalan 4 hastanin birinde (%7,1) vitreoretinal cerrahi, ii¢iinde
(%21,4) eviserasyon cerrahisi oykiisii (endoftalmi, konjenital
katarakt cerrahisi ve iiveit nedeniyle) vardi. Travma sonrast SO
gelisen hastalarin yas ortalamast 49,6+17,1 yil, cerrahi sonrasi
SO geligen hastalarin yas ortalamasi ise 46,0+11,6 yildi. Travma
sonrast ve cerrahi sonrast SO olan hastalar arasinda yas ve cinsiyet
agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktu (sirasiyla
p=0,571 ve p=0,559). Sempatik gtz 7 hastada sol goz (%50),
7 hastada sag gozdii (%50). Travma veya okiiler cerrahiden
sempatize gozdeki semptomlarin baglangicina kadar gegen
siire 15 giin ile 60 yil arasinda degismekte olup ortalama siire
202,6+ 289,0 ay (aralik: 0,5-720) idi. SO baglangict travmadan
211,1+278,4 ay sonra ve okiiler cerrahiden 181,1+359,0 ay
sonra idi. Travma veya okiiler cerrahi sonrasi semptom ortaya
¢tk siireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi
(p=0,352). Higbir olguda ekstraokiiler bulgu izlenmedi.



Ozdemir Yalginsoy ve ark. Sempatik Oftalmi Olgu Serisi

Tablo 1. Hastalarin klinik ve demografik 6zellikleri

SO'nun gelisme | gpeflen eseline gore ilk muayenede sempatize z;ljllil:::g(")re
i | e ilk gorme keskinligi oziin klinik 6zellikleri i 4 A
Hasta/cinsiyet | Yas Y . travma/ & & & T.z.‘kl P | gorme keskinligi
tiirit e iden s — in siiresi
errahi empal empatize | - N
O - P - P On kamara | Fundus Sempatize g6z
Aktif .
1E 6y | Penetman 60 yil IH- 20/200 i | e i | i
travma . disk 6demi
KP, +1 hiicre
Penetran Graniilomatoz s
2/E 75 35 yil IH+ 20/32 D-F nodiilleri | 9 yil 20/25
travma KP
Kiint travma "
3/E 44 | vekatarake | 30 yil IH- 20/200 - SertzRD, 15 20125
.. disk 6demi
cerrahisi
Penetran Graniilomat6z Fundusa
4/E 6g | cnem 2yil IH- 20125 ANWOMAOZ | inbaumt | 2yl 20/63
travma KP .
kizilligs
Aktif
S/K 58 | Vitrekcomi | 4ay IH+ 20/200 gKr;“‘ﬂomm’Z 12 VB 21ay 20/40
+2 hiicre
Fundusta
G/E 43 | Penemn 8yl IH+ 20/200 - ginbami |, ) 20125
travma kizillig1,
D-F nodiilleri
Akeif
7K 6y | Denetran 15 giin IH- 20/200 granillomacsz | ) yp 7yl IAY
travma KP,
+1 hiicre
Penetra i\rszlom 5z Vierit +2,
8/K 29 | TenetEn 10 ay IH- 20/25 STANOmatoz | <oz RD, 7yl 20/20
travma KP, . .
. disk 6demi
+1 hiicre
Penetran Graniilomattz p e
9/K 42 1 ay IH+ 20/200 D-F nodiilleri | 17 yil 20/800
travma KP
Kiint
travma ve Seroz RD,
10/E 37| | 2y IH- 20/100 ; ke | 27 20/20
cerrahi
Fundusta
11/K 54 | Eviserasyon | 1ay IH- 20/25 - glin batim1 6ay 20/25
kizilligs
12K 2g | Penetran 5yil EH 20/200 - SerdzBD, | g 20/50
travma disk 6demi
13/E 36 | Eviserasyon | 1ay IH- 20/25 +1 hiicre D-F nodiilleri | 14 yil 20/20
Aktif
14/K 66 | Eviserasyon | 60 yil IH- 20/100 }gg;““k’mmz +2VB Gay 20/25
+2 hiicre

SO: Sempatik oftalmi, E: Erkek, K: Kadin, IH- Isik hissi negatif IH+ Isik hissi pozitif, EH: El hareketi, KP: Keratik presipitatlar, RD: Retina dekolmani, VB: Vitreus bulanikligi, D-F: Dalen-Fuchs
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Dére gozde (%28,6) ilk EIDGK degeri 20/25, 1 gozde
(%7,1) 20/32, 2 gozde (%14,3) 20/100 ve 7 gozde (%50,0)
20/200 idi (Tablo 1). Travma sonrast sempatize gozlerde (Sekil
1a) ilk BIDGK 2 gozde (%14,3) 20/25, 1 gozde (%7,1) 20/32,
1 gozde (%7,1) 20/100 ve 6 gozde (%42,8) 20/200 idi. Cerrahi
sonrast sempatize gozlerde ilk EIDGK 2 gézde (%14,3) 20/25, 1
gozde (%7,1) 20/100 ve 1 gozde (%7,1) 20/200 olarak saptandi
(Tablo 1).

Sempatik gozde EIDGK (Sekil 1b, 2a, 3a) 1 hastada (%7,1)
el hareketi, 4 hastada (%28,6) 151k hissi diizeyinde iken 9 hastada
(%64,3) 151k hissi yoktu.

Bagvuru aninda 14 sempatize goziin 9'unda (%64,3) 6n
segmentte enflamasyon (1 gozde 6n kamarada hiicreler, 5 gozde
aktif graniilomatéz KP ve 6n kamarada hiicreler ve 3 gozde
pigmentli koyun yagi KP) oldugu gériildii. ilk bagvurudaki
dilate fundus muayenesinde 8 gézde (%57,1) akut evre (Sekil
lc-e, 2b-d) ve 6 gbzde (%42,9) kronik evre (Sekil 3b-e) bulgulart
vardt. Akut evre bulgulari arasinda 5 gozde (%35,7) optik disk
odemi, 5 gozde (%35,7) eksiidatif makiila dekolmani (Sekil 1c,
2¢), 3 gozde (%21,4) +2 vitreus bulanikligr ve 1 gozde (%7,1)
vitreus bulaniklif1 olmaksizin +2 vitritis gozlendi. Kronik evre

Sekil 1. Olgu 3: Sempatize (a) ve sempatik (b) gbziin 6n segment goriintiileri.
Akut donemde sempatize goziin fundus goriintiisiinde optik diskte hiperemi ve
odem ve eksiidatif makiila dekolmani izlendi (c). Floresein anjiyografide birden
cok toplu igne bagi sizinti alani, optik diskte hiperfloresans ve géllenme bulgusu
izlenen ekstidatif retina dekolmani (beyaz oklar) goriildii (d). Artirilmig derinlik
goriintiileme-optik koherens tomografide serdz makiila dekolman: ve yaygin
koroid kalinlagmas: izlendi (e)
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bulgular: olarak 4 gozde (9%528,6) D-F nodiilleri, 3 gizde (%21,4)
fundusta giin batimi1 kizilligs izlendi (Sekil 3b, 3¢, 3d, 3e).

Akut evrede fundus FA bulgular: arasinda 2 gozde (%14,3)
cok sayida vaskiiler sizinti alanlari, 5 gézde (%35,7) optik disk
hiperfloresans: ve ekstidatif RD’li 5 gozde (%35,7) gollenmeye
bagl: hiperfloresans yer aldi (Sekil 1d, 2d). OKT'de 5 gozde
(%35,7) serdz makiila dekolmani ve koroid katlantilar: saptandi
(Sekil le, 2b). Ilk ve son muayenede ortalama koroid kalinlig1
degerleri akut evre hastaligi olan hastalarda sirasiyla 716,5+63,6
pm (aralik: 635-772 pm) ve 296+81,6 pm (aralik: 240-415 pm)
idi. Kronik evre hastalig1 olan hastalarda, ilk ve son muayenede
ortalama koroid kalinliklari sirastyla 302,0+9,8 pm (aralik: 295-
309 pm) ve 258,3+64,6 pm (aralik: 166-341 pm) idi.

On segment enflamasyonu topikal
kortikosteroid (KS) (prednizolon asetat, Allergan, Co. Mayo,
irlanda) ve sikloplejik (siklopentolat HCL, Abdi Ibrahim Ilag,
Istanbul, Tiirkiye) damla baslandi. Akut evre hastaligi olan 8
hastaya (%57,1) intravendz pulse metilprednizolon (Mustafa
Nevzat Ilag, Istanbul, Tiirkiye) 1 mg/giin (ilk 3-5 giin) sonrasi oral
tedavi veya oral yiiksek doz (1,5-2 mg/kg/gtin) metilprednizolon
(Mustafa Nevzat llag, Istanbul, Tiirkiye) tedavisi baglandu.
Takip sirasindaki klinik bulgulara dayanarak, sistemik KS
tedavisinin dozu 6 ay boyunca haftada 5-10 mg olacak sekilde
kademeli olarak azaltildi. Hastalarimizin hepsine KS tedavisi
ile es zamanlt olarak sistemik immiinosupresif ajanlar verildi.
Yedi hastaya (%50) azatioprin (AZA; Aspen Port Elizabeth
(Pty) Ilag, Port Elizabeth, Giiney Afrika) (100-150 mg/giin), 7
hastaya (%50) AZA (100-150 mg/giin) ve siklosporin A (CSA;
Novartis, Eberbach, Almanya) (200-300 mg/giin) kombinasyon
tedavisi verildi. Kombine immiinosupresif tedaviye ragmen
direncli ve/veya tekrarlayan enflamasyon nedeniyle 2 hastada
(%14,3) infliksimab (Merck Sharp Dohme ilag, Singapur) (5-10
mg/kg) ve 1 hastada (%7,1) adalimumab (AbbVie, Ravensburg,
Almanya) (40 mg) olmak iizere anti-tiimér nekrozis faktorii-o
(TNF-a) tedavisine gecildi (olgu 6, 7 ve 11).

olan hastalara

Sekil 2. Olgu 10: Sempatik géziin 6n segment goriintiisii (a). Artirilmug derinlik
gorlintiileme-optik koherens tomografi ile akut donemde sempatize gozde septa
ve koroidal katlantilarin eglik ettigi serdz makiila dekolmani ve diffiiz koroidal
kalinlagma izlendi (b). Fundus fotografinda optik diskte hiperemi ve eksiidatif
retina dekolmani goriildii (c). Floresein anjiyografide ekstidatif retina dekolmant
nedeniyle gollenmeye bagls hiperfloresans ve optik disk hiperfloresans: izlendi (d)
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Sekil 3. Olgu 6: Sempatik giziin 6n segment (a) ve fundus (b) griintiileri. Sempatize gbziin kronik evre fundus gériintiilerinde giin batim: kizillig1 (c) ve Dalen-Fuchs (D-F)
nodiilleri (d) izlenmektedir. Tedaviden 2,5 yil sonra ¢ekilen fundus goriintiilerinde peripapiller koryoretinal atrofi, retina pigment epiteli degisiklikleri ve hiperpigmente

D-F nodiilleri (e) goriilmektedir

Izlemin ilk 4 ayinda 4 hastada (%28,5) niiks izlendi.
Tedaviden 3 ay sonra 1 hastada (%7,1) (olgu 6) optik disk
6demi, serdz makiila dekolmani ve vitreus bulanikligs gézlendi.
Bir bagka hastada (97,1, olgu 7) 4 aylik tedaviden sonra vitreus
bulaniklig: ile niiks etti. Hem anti-TNF tedavisi alan hem de
takiplerinde vitreus bulaniklig: gelisen bu 2 hastada (%14,3)
sistemik tedaviye AZA eklenerek intravitreal deksametazon
implant1 (Allergan, Co. Mayo, Irlanda) uygulandi. Vitreus
bulanikligi tedavinin ilk ayinda geriledi. AZA alan bir hastada
(%7,1, olgu 9) 2 aylik tedavi sonrasi 6n segment enflamasyonu
ile niiks izlendi. Tedavisine topikal KS ve CSA eklendi. Tedaviye
uyumu iyi olmayan KS ve AZA kullanan 1 (%7,1) olguda (olgu
10) 3 aylik tedavi sonrast koroid kalinligi arter ve tedaviye CSA
eklendi. Altr ay ile 10 yil arasinda degisen takip siiresi boyunca
14 hastanin 13’tinde remisyon sagland: ve niiks gozlenmedi. Bir
hastada ise (olgu 7) herpes simpleks viriis 2’ye bagli akut retina
nekrozu (ARN) geligti. Sistemik immiinosupresif tedaviye 11
hastada (%78,6) azaltilmig dozlarla devam edilirken sadece 3
hastada (%521,4) tedavi kesildi. Bu hastalardan biri ARN gelisen
hastayd: (olgu 7). Diger 2 hasta 5 yildan uzun siiredir ilag
kullanmadan remisyonda kald1 (olgu 9 ve 13).

Son EIDGK sempatize gozlerin 11’inde 20/50’den daha
yiiksekti. Hasta serimizde en sik goriilen okiiler komplikasyonlar
komplike katarakt (4 hasta, %28,5) ve glokomdu (3 hasta,
%21,4). Glokom gelisen bir hastada (%7,1) (olgu 4) son EIDGK
20/63 idi. Korneal dellen ve lskom gelisen ve ardindan kornea
nakli gereken 1 hastada (%7,1) (olgu 9) son BCVA 20/800
idi. Bir hasta (%7,1, olgu 7) hastalik seyrinde ARN gelismesi
nedeniyle gérmesini kaybetti.

Tartisma

SO, bilateral diffiiz graniilomatz {iveit ile karakterize
nadir goriilen fakat ciddi bir okiiler enflamatuvar hastaliktir.
Goziin kendi antijenlerine karst otoimmiin reaksiyon sonucu
ortaya ¢ikar. Son yillarda, caligmalar insan lokosit antijenleri ile

olan iligki ve genetik duyarlilifa odaklanmigtir." Enflamatuvar
stire¢ oncelikle koroid veya 6n segment tutulumu ile baglar ve
paniiveite progresyon gosterir.”

Intraokiiler cerrahi girisimler son yillarda SO igin Gnemli
bir risk faktorii haline gelmesine ragmen, klasik olarak penetran
travmanin SO’nun en sik nedeni oldugu kabul gérmektedir.¢75?
Cok merkezli bir SO olgu serisinin analizinde hastalarin
%72’sinde okiiler travma ve %28’inde intraokiiler cerrahi dykiisii
oldugu bildirilmistir.” Cerrahi ile iliskili SO olgular: arasinda
vitreoretinal cerrahi (%36) en sik neden olup, bunu katarakt
cerrahisi (%30) ve glokom cerrahisi (%16) izlemektedir.” Bagka
bir ¢aligmada ise basta retina cerrahisi olmak iizere okiiler cerrahi
oykiistiniin SO’yu en sik tetikleyen etken oldugu bildirilmigtir.®
Galor ve ark.'” travma sonrast SO gelisme oraninin %38
oldugunu bildirmistir. Calismamizda travma sonrast SO (%71)
orant, cerrahi sonrasi SO’dan (%29) daha yiiksekti. Bu sonuglar
travmanin SO’nun 6nemli bir nedeni olmaya devam ettigine
isaret etmektedir.

Vitreoretinal cerrahinin son yillarda SO’nun bir diger nemli
nedeni oldugu bildirilmistir. Dutta Majumder ve ark."" 197
hastanin 14’{inde cerrahi sonrast SO gelistigini ve SO ile en sik
iligkili cerrahi girisimin vitreoretinal cerrahi (%57) oldugunu
gostermistir. Hastanemiz ¢ok sayida hastaya okiiler ve vitreoretinal
cerrahi (yilda ortalama 3 bin, 23-25 gauge vitreoretinal cerrahi)
yaptlan {iglincti basamak bir referans merkezi olmasina ragmen
sadece bir hastada vitreoretinal cerrahiden sonra SO gelistigi
goriildii. Bu durum son yillarda minimal invaziv vitreoretinal
cerrahi tekniginin kullanilmast ile iliskili olabilir.

Cogu calisgmada, SO’nun okiiler yaralanmaya daha fazla
maruz kalmalart nedeniyle erkeklerde daha yaygin oldugu
bildirilmistir.”'*"> Guzman-Salas ve ark."” hastalarin %65’inin
erkek oldugunu bildirmis ve bunu erkeklerde daha sik travma
goriilmesine baglamiglardir." Galor ve ark.' travma sonrast SO
gelisen hastalarin, cerrahi sonras: SO gelisen hastalara gore daha
geng oldugunu bildirmiglerdir. Ancak serimizde travma sonrasi
SO gelisen hasta sayist daha fazla olmasina ragmen kadin erkek
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orani egitti. Ayrica travma sonrast veya cerrahi sonrast SO gelisen
hastalarin yag ortalamalart da benzerdi.

SO travma veya cerrahi sonrasi ilk birka¢ giinde veya yillar
sonra bile geligebilmektedir.”'¥ Olgularin %80’inin tetikleyici
olay sonrast ilk 3 ay icinde, %90’ 1nun ise ilk yil icinde gelistigi
bildirilmektedir.""> Ancak literatiirde SO gelisimi i¢in bildirilen
en uzun siire travma sonrast 66 yildir.’ Calismamizda tetikleyici
olay ile hastaligin baglangici arasindaki siirenin 15 giin ile 60 yil
arasinda degistigi izlendi. Serimizde bir olguda 35 yil sonra, iki
olguda 60 yil sonra SO geligti. SO gelisiminde zaman araliZinin
degisken olmasinin nedeni tam olarak bilinmemektedir. SO
nadir goriilen bir patolojidir, ancak goz travmas: veya cerrahi
dykdisii olan hastalar yagamlari boyunca dikkatli bir sekilde takip
edilmelidir. Bu hastalarin ¢ogunun sadece bir goziintin gordiigii
dikkate alindiginda SO gelisme olasiligi her zaman akilda
bulundurulmalidir.

SO, klinik olarak akut ve kronik okiiler bulgular ile ortaya
cikar."!¢ Farkli evrede izlenen klinik 6zellikler VKH’de oldugu
kadar iyi tanimlanmamuistir. Yang ve ark.” literatiirii 6zetledikleri
caligmalarinda, diger raporlarla uyumlu olarak en sik eslik
eden klinik bulgunun %69 oraninda 6n kamara enflamasyonu
oldugunu bildirmiglerdir.'*"* Serimizde en sik gozlenen klinik
bulgu da ¢ogu olguda graniilomattz olarak izlenen 6n segment
enflamasyonuydu. Caligmamizda en sik goriilen ikinci klinik
bulgu ise ser6z makiila dekolmani ve optik disk 6demiydi. SO
genellikle akut ve kronik bulgularinin benzerligi nedeniyle VKH
hastalig: ile karigtirilir. VKH nin ayirict tanisinda travma veya
cerrahi Oykiisii olmamas: 6nemlidir, ayrica SO’da tinnitus, bag
agrist, sensorinoral sagirlik ve vitiligo gibi ekstraokiiler bulgular
daha az goriiliir.” Caligmamizda hicbir hastada ekstraokiiler
bulguya rastlanmamistir.

Fundus bulgularinin multimodal gériintilleme yontemleri
ile degerlendirilmesi hem tan: hem de izlemde Gnemli bir
yer tutmaktadir.® Fundus FA, akut ve kronik evredeki retina
degisikliklerinin degerlendirilmesinde yardimcidir.*® OKT ve
EDI-OKT ise seroz RD’yi gostermek, koroid kalinligini 6lgmek
ve tedaviye yaniti izlemek igin mutlaka kullanilmalidir.!”'%1
Mahajan ve ark.® VKH hastaliginda oldugu gibi, SO hastalarinda
EDI-OKT’de koroidal kalinlagma ve OKT’de septa ve koroidal
katlantilarin eglik ectigi seroz RD goriildiigiinti bildirmigtir.
Yapilan galismalarda SO hastalarinda EDI-OKT goriintiilemenin
hem eksiidatif RD ile bagvuran hastalarda tedaviye yaniti
degerlendirmede hem de asemptomatik hastalarda erken
degisiklikleri saptamada ¢nemi vurgulanmistir.'”'*?° VKH'de
hastalik aktivitesini izlemek icin koroid kalinliginin da iyi bir
biyobelirte¢ oldugu bildirilmigtir.'"® Behdad ve ark.” SO’lu
geng bir erkekte akut fazda koroidal kalinlagma tespit etmigler
ve tedavi ile koroid kalinliginin azaldigini gozlemlemislerdir.
Benzer sekilde yakin zamanda yapilan bir ¢aligmada 6 akut SO
hastasinda kontrol gozlerle kiyaslandiginda koroid kalinliginda
anlamli bir artig saptanmug, hastalarin tani ve takibinde koroid
kalinlifinin degerlendirilmesinin kantitatif bir parametre
olabilecegi bildirilmistir.”® Son yillarda yaygin olarak kullanilan
ve non-invaziv bir goriintiileme yéntemi olan EDI-OKT tiim SO
hastalarimizin takibinde kullanilmigtir. Akut dénemde koroid
kalinligindaki artigin tedavi ile belirgin olarak geriledigini
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gozlemledik. Bu nedenle, EDI-OKT ile koroid kalinliginin
degerlendirilmesinin, dzellikle indosiyanin yesili anjiyografinin
bulunmadigi durumlarda, SO hastalarinin hastalik aktivitesinin
ve tedavi yanitinin izlenmesinde yararli oldugunu dustintiyoruz.

Yiiksek doz sistemik KS kullanimi, SO’nun baglangig
tedavisinde hala altin standarttir. Enflamasyon kontrol altina
alindiktan sonraki 3-6 ay icinde doz dikkatle azaltilarak KS
tedavisinin kesilmesi Onerilmistir."” Yang ve ark.” hastalarin
%96’sina sistemik KS tedavisi verildiini ve 9%48’inin
ayrica immiinosupresif tedavi de kullandigini bildirmigtir.
Hastalarin %77’sinde son muayenede gorme keskinliginde
iyilesme gozlenmistir.” Daha 6nceki caligmalara benzer sekilde
merkezimizde tiim hastalarda akut dénemde baglangi¢ tedavisi
olarak sistemik KS'ler tercih edilmis ve idame tedavi icin
immiinosupresif ajanlar kullanilmigtir. Hastanin genel durumu ve
klinik bulgularina bagli olarak yedi hastada tek immiinosupresif
ajan (AZA) ve yedi hastada kombinasyon tedavisi (AZA + CSA)
tercih edildi.

Yapilan c¢aligmalarda immiinosupresif tedaviye direncli
olgularin ve/veya enflamatuvar atagi tekrarlayan olgularin
biyolojik ajanlarla (anti-TNF-a) basaril bir gekilde tedavi edildigi
bildirilmigtir.’*' Gupta ve ark.”” kombine immiinosupresif
tedaviye yanit vermeyen 7 yasindaki SO hastasinda infliksimab
tedavisiile 2 yil siiren remisyon ve gormede iyilesme elde edildigini
gostermistir. Benzer sekilde diger calismalarda da direncli SO
hastalarinda adalimumab tedavisi ile bagarili sonuglar elde
edildigi izlenmistir.>** Intravitreal KS'ler tedavide kullanilabilir
ve sistemik tedavilere olan ihtiyaci azalttigi gosterilmigtir.”>2°
Serimizde kombine immiinosupresif tedaviye yanit vermeyen
i¢ hastada sistemik anti-TNF-a tedavisine gegildi. Sistemik
tedavilerine ek olarak iki hastaya intravitreal KS yapildi. Halen
takibi devam eden hastalarda 6 ay ile 10 yil arasinda degisen siire
boyunca niiks gozlenmedi. Sonuglarimiz, immiinosupresif ve/
veya anti-TNF ajanlarla kombine KS kullaniminin intraokiiler
enflamasyonun kontroliinde ve niikslerin onlenmesinde etkili
oldugunu gostermistir.

SO'lu gozlerde sistemik tedavi siiresi ile ilgili fikir birligi
bulunmamaktadir. Payal ve Foster’® SO hastalarinin basamakli
tedavi yaklagimi sonucu elde edilen uzun dénem (>5 yil) ilagsiz
remisyon sonuglarini sunmuglardir. On ila 36 ay boyunca
immiinosupresif ajanlarla tedavi edilen bir grup hastada tam
ilagsiz remisyon bildirmiglerdir.”’ Yazarlar, KS'lerin ciddi
olumsuz etkilerinden ka¢inmak ve steroidsiz remisyon saglamak
i¢in K8 ile baglanan ilk tedaviden sonra immiinosupresif ajanlara
(yaygin olarak kullanilan antimetabolitler; AZA, mikofenolat
mofetil, metotreksat veya CSA) gecilmesini Onermiglerdir.”!
iki hastamizda 5 yildan uzun siiren tedavinin ardindan ilagsiz
remisyon saglanabilmistir.

Dogru tedavi edilmezse SO’da katarake, glokom, koroidal
neovaskiilarizasyon, koryoretinal atrofi, optik sinir atrofisi, fitizis
bulbi ve ciddi gérme kayb: gibi komplikasyonlar gelisebilir.'”
Glokom ve katarakt gibi komplikasyonlar hem kronik iiveite
hem de topikal ve sistemik KS'lerin uzun siireli kullanimina
bagli ortaya ¢ikabilir. Serimizde, iki hastada 5 yildan uzun siiren
tedavinin ardindan ilagsiz remisyon saglanabilmigtir.”'> Ayrica
bir hastada korneal dellen ve lokom gelisirken, bir hastada
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ise. ARN gelisti. ARN karakteristik olarak immiinosuprese
hastalarda ortaya ¢ikar. Nadir de olsa ilag, malignite veya diZer
sistemik hastaliklara bagli immiin disfonksiyon geligen olgularda
da goriildiigii bildirilmistir.””** Sims ve ark.”® metotreksat ve
mikofenolat mofetil kullanan ve iyatrojenik immiinosupresyon
gelisen iki hastada ARN goriildigiinii bildirmiglerdir. ARN
gelisen olgumuz sistemik AZA ve infliksimab tedavisi
kullantyordu. ARN igin sistemik ve intravitreal antiviral tedavi
yapilmasina ragmen, takip sirasinda gorme kayb: gelisti.

Hastalarimizin  %93’tinde uygun tedavi ve takip ile
remisyon saglandi. Ayrica, hastalarin %79’unda son BCVA
20/50’den daha iyiydi. Payal ve Foster” tarafindan bildirilen
olgu serisinde hastalarin %57,9’'unda tedavi sonrast EIDGK
diizeyinin 20/40'1n iizerinde oldugu bulunmustur. Yang ve
ark.? ise hastalarin 9%81,3"tinde tedavi sonrast EIDGK'de artis
goriildiigiinii bildirmistir. Onceki caligmalarla uyumlu olarak,
sonuglarimiz SO’da gorsel prognozun hizli ve uygun tedavi ile
olumlu olabilecegini gostermigtir.

Sonug

Sonug olarak, bulgularimiz travmanin SO etiyolojisinde
hala 6nemli bir faktor oldugunu dugtindiirmektedir. Erken
tani ve agresif tedavi ile iyi anatomik ve fonksiyonel sonuglar
elde edilebilir. Bu hastalarin tek goren gozii oldugu dikkate
alindiginda, remisyon elde etmek, gormeyi iyilestirmek ve
mevcut gormeyi siirdiirmek igin uzun siireli tedavi ve yakin
takip sarttir.
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Diyabetik Makiila Odemli Tedavi Naif Gozlerde
Ranibizumab veya Aflibercept Monoterapileri: Gercek
Yasam Deneyiminde Birebir Karsilastirma

Ranibizumab or Aflibercept Monotherapies in Treatment-Naive Eyes
with Diabetic Macular Edema: A Head-to-Head Comparison in Real-Life
Experience

©® Mahmut Kaya, ® Taylan Oztiirk, ® Niliifer Kogak, ® Betiil Akbulut Yagci, ® Ferdane Atas,
O Siileyman Kaynak
Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali, Tzmir, Tiirkiye

Oz

Amag: Diyabetik makiila 6demi (DMO) olan tedavi naif gézlerde pro re nata (PRN) protokoliine gore uygulanan ranibizumab ve
aflibercept monoterapilerinin fonksiyonel ve anatomik sonuglarini gercek yasam verileri ortaminda karsilagtirmak.

Gereg ve Yontem: Bu retrospektif kohort ¢aligmasinda, hastanemize bagvuran DMO'lii tedavi naif olgularin tibbi gizelgeleri gézden
gegirildi. DMO'lii toplam 512 tedavi naif goze ranibizumab (Grup 1; 308 goz) veya aflibercept (Grup 2; 204 g6z) monoterapisi uyguland:
ve 462 hasta kaydedildi. On iki ay boyunca gérsel kazanimlar: birincil sonug olarak degerlendirildi.

Bulgular: Birinci yilin sonunda ortalama intravitreal enjeksiyon sayist Grup 1 ve 2’'de sirastyla 4,34+ 1,83 ve 4,39+2,12 idi (p=0,260).
On iki ayda ortalama en iyi diizeltilmis gérme keskinligi (EIDGK) iyilesmesi Grup 1 ve 2'de sirasiyla +5,7 ve +6,5 ETDRS harfleriydi
(p=0,321); bununla birlikte, EIDGK skoru 69 ETDRS harfinin altinda olan gizlerde (calisma popiilasyonunun % 54'1i) Grup 2'de gérme
kazanimi daha belirgindi (+12,1’e kargt +15,2 ETDRS harfleri; p<0,001). Ranibizumab veya aflibercept monoterapisi alan gizlerde
merkezi fovea kalinliginda istatistiksel anlamli diisiis gozlendi (p<0,001), ki tedavi grubu arasinda anlamli bir fark izlenmedi.
Sonuc: PRN protokoliine gore uygulanan ranibizumab ve aflibercept monoterapileri arasinda, aflibercept kolunda biraz daha iyi
fonksiyonel ve anatomik prognoz egilimi olmasina ragmen, 12 aylik takipte gorsel sonuglarda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi.
Anahtar Kelimeler: Aflibersept, diyabetik makiila 6demi, pro re nata protokolii, ranibizumab

Abstract

Objectives: To compare the functional and anatomical outcomes of ranibizumab and aflibercept monotherapies given according to a
pro re nata (PRN) protocol in treatment-naive eyes with diabetic macular edema (DME) in a real-life clinical setting.

Materials and Methods: The medical charts of treatment-naive patients with center-involved DME retrieved from our institutional
database were reviewed in this retrospective cohort study. A total of 512 treatment-naive eyes with DME underwent either ranibizumab
(Group I; 308 eyes) or aflibercept (Group II; 204 eyes) monotherapy and 462 patients were included. The primary outcome was visual
gain over 12 months.

Results: The mean number of intravitreal injections within the first year was 4.34+1.83 and 4.39+2.12 in Group I and 11, respectively
(p=0.260). The mean best corrected visual acuity (BCVA) improvement at 12 months was +5.7 and +6.5 ETDRS letters in Group I
and II, respectively (p=0.321). However, among eyes with a BCVA score less than 69 ETDRS letters (54% of the study population),
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visual gain was more prominent in Group II (+15.2 vs. +12.1 ETDRS letters; p<0.001). Statistically significant decreases in central foveal thickness were
observed with both ranibizumab and aflibercept monotherapy (p<0.001), with no significant difference between the groups. (p=0.148).

Conclusions: No statistically significant difference was found in visual outcomes at 12-month follow-up between ranibizumab and aflibercept monotherapies
using a PRN protocol, although there was a tendency toward slightly better functional and anatomic prognosis in the aflibercept arm.

Keywords: Aflibercept, diabetic macular edema, pro re nata protocol, ranibizumab

Giris

Diyabetik makiila 6demi (DMO), diabetes mellitusun
(DM) en stk karsilagilan komplikasyonlarindan biridir ve
caligma caZindaki popiilasyonda gorme bozuklugunun onde
gelen nedenidir.! Diinya genelinde yaklagik 21 milyon insan
DMO’den muzdariptir ve bu sayinin 2030 yilina kadar 100
milyona yiikselecegi tahmin edilmektedir’ Tim diyabet
hastalarinin yaklasik %7'sinde DMO gelisir. Goriilme siklig
tam olarak tip 1 DM hastalarinda %8,9 ve tip 2 DM hastalarinda
%4,7°dir."*> Daha 6nce 2005 yilinda yayimlanan bir caligmaya
gore Tiirkiye'de DMO prevalansi tiim diyabetiklerde %3,4, tip
1 DM’de %9,7 ve tip 2 DM’de %2,4 olarak bulunmustur. Acan
ve ark.” 2012 yilinda retinopati tanist olan ve olmayan diyabet
hastalarinin optik koherens tomografi (OKT) goriintiilerine gore
DMO prevalansinin %15,3 oldugunu bildirmiglerdir. DMO,
enflamasyonun eglik ettigi kapiller endotel disfonksiyonu,
hiicresel hipoksi ve buna bagli oksidatif stres, kapiller iskemiye
sekonder enflamatuvar sitokinlerin salgilanmasi ve kan-retina
bariyeri yikimini iceren multifakedriyel bir patogeneze sahiptir.
Ancak diyabetik makiilopatinin en 6nemli nedeni vaskiiler
endotel biiylime faktoriiniin (VEGF) agir1 ekspresyonudur.®”

DMO
Gegtigimiz yiizyilin sonlarinda lazer fotokoagiilasyon tedavisi
DMO ve proliferatif diyabetik retinopatinin (PDR) standart
tedavisiydi ancak bu tedavi ile gérmede uzun donem iyilesme
saglanamamigtir.>® DMO olgularinin aremast nedeniyle baglayan
yeni tedavi araysslari sonucunda, hastalik patofizyolojisinde
onemli bir rol oynayan VEGF'yi bloke eden ajanlar
gelistirilmigtir. Makiila 6deminde intravitreal anti-VEGF
ajanlarin etkin ve giivenli oldugunu kanitlayan randomize
klinik caligmalarin 1s13inda, bu ajanlarin DMO tedavisinde lazer
tedavisinden daha {istiin olduklari kabul edilmektedir.!®! 112131415
Giiniimiizde DMO icin ilk basamak tedavi, bevacizumab,
ranibizumab ve aflibercept gibi anti-VEGF ilaglarin intravitreal
enjeksiyonudur.'>'*" Diyabetik Retinopati Klinik Aragtirma
Agrnda (“Diabetic Retinopathy Clinical Research Network”,
DRCR.net) elde edilen yirmi dért aylik sonuglar, tiim anti-
VEGF ajanlarinin gérme keskinligini artirmada ve merkezi
fovea kalinliZint ajanlarin (MFK) azaltmada etkili oldugunu
gostermistir. DMO  tedavisinde anatomik ve fonksiyonel
sonuglarin daha iyi olmast i¢in ilk yil icinde yaklagik 7-12
enjeksiyon, ikinci yil 3-6 enjeksiyon yapilmas onerilmistir.!¢17
Ancak, randomize klinik ¢alismalar diginda kalan gercek yasam
verileri, hasta komorbiditeleri nedeniyle daha az sayida yillik
intravitreal enjeksiyon yapildigini géstermistir ve bu durum
tedavinin yetersiz kalmasina neden olabilir.'®" Bu ¢aligmanin

tedavisi yillar icinde gelisim gdstermistir.

amaci, Tirkiye'nin batisinda bulunan iiglincii basamak sevk
merkezimizde DMO icin ranibizumab veya aflibercept ile

intravitreal monoterapi alan tedavi naif gozlerde 12 aylik takip
sonunda elde edilen anatomik ve fonksiyonel gercek yasam
deneyimi sonuglarini sunmakeir.

Gerec ve Yontem

Bu retrospektif, tek merkezli, gozlemsel ¢aligmaya Ocak
2015 ile Aralik 2019 arasinda ranibizumab veya aflibercept
monoterapisi alan ve en az 12 ay takip edilen 512 tedavi naif
DMO hastasinin kriterleri kargilayan 565 gozii dahil edildi. Tiim
hastalardan intravitreal anti-VEGF enjeksiyonu yapilmadan énce
ilacin yan etkileri ve enjeksiyon prosediirii hakkinda yazili
onam alindi. Bu galigmanin protokolii kurumsal etik kurul
tarafindan onayland: ve Helsinki Bildirgesi’nin ilkeleri ve yerel
diizenlemelere bagli kalind:.

Caligmaya 18 yasindan biiyiik, tip 1 veya tip 2 DM
tanust olan hastalar dahil edildi. Daha nce DMO nedeniyle
intravitreal steroid veya anti-VEGF enjeksiyonu veya grid/
fokal lazer fotokoagiilasyon ile tedavi edilen hastalar, makiila
iskemisi ve refraksiyon kusuru disinda oftalmolojik hastalig:
olanlar, fakoemiilsifikasyon disinda herhangi bir intraokiiler
cerrahi Oykiisii olan hastalar ve son 12 ay icinde katarake
cerrahisi geciren hastalar dahil edilmedi. Yilda 3 veya daha fazla
kontroliine gelmeyen 50 hasta daha ¢aligma dig1 birakildi. Geriye
kalan 462 hastanin 512 gbzii ile ¢aligma tamamland. Caligma
popiilasyonu aldiklar: intravitreal anti-VEGF monoterapiye
gore iki gruba ayridi. PDR’li hastalarda ihtiya¢ duyuldugunda,
Volk TransEquator kontakt lens kullanilarak sagilma paterninde
panretinal fotokoagiilasyon (PRP) 2 haftalik araliklarla dort
seans olacak sekilde kurtarma lazer tedavisi yapildi. Beg yiiz
on iki goziin bir yillik anatomik ve fonksiyonel sonuglarini
degerlendirildi.

Her hasta igin DM siiresi, glikolize hemoglobin (HbAlc)
diizeyleri ve diger komorbiditeleri igeren demografik verileri
kaydedildi. ETDRS (“Early Treatment of Diabetic Retinopathy
Study”) eseli ile en iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK),
biyomikroskobik muayene, Goldmann aplanasyon tonometresi
ile gbz ici basinct (GIB) Olgiimii, 90D temassiz lens veya
indirekt binokiiler oftalmoskop ile dilate fundoskopi ve ilk
muayenede ve 4 haftalik araliklarla planlanan izlemlerde yapilan
spektral-domain (SD) OKT taramalar: (Spectralis; Heidelberg
Engineering, Heidelberg, Almanya) ve gerektiinde baglangic
ve izlemlerde yapilan floresein anjiyografideki (FA) bulgulardan
olusan tiim oftalmolojik muayene ve tetkik sonuglari ayrintils
olarak kaydedildi. DMO tanisi klinik muayeneye gére kondu
ve FA ve SD-OKT taramalar: ile baglangigta tani1 dogrulandi.
Tiim ¢aligma gozlerine ti¢ yikkleme dozundan sonra pro re nata
(PRN) protokoliine gore intravitreal anti-VEGF monoterapi
yapildi. Persistan makiila 6demi olan veya ardigik iki izlem
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arasinda 5 ETDRS harfi veya daha fazla EIDGK kaybi olan ve
ayrica MFK’si 300 pm’den fazla veya MFK'de %10’dan fazla
artig olan gozlere ek enjeksiyonlar yapildi. Tim intravicreal
anti-VEGF enjeksiyonlar1  %0,5 proparakain hidrokloriir
(Alcon Laboratories, Inc., Ft. Worth, TX, ABD). ile topikal
anestezi altinda ameliyathanede yapildi. Enjeksiyondan once
%5’lik povidon iyodin alt fornikse damlatilarak en az bes
dakika beklendi. Periokiiler deri ve goz kapaklart %10’luk
povidon iyot ¢ozeltisi ile silindikten sonra steril g6z spekulumu
yerlestirildi. 0,5 mg/0,05 mL ranibizumab (Lucentis®, Novartis,
Basel, Isvicre) veya 2 mg/0,05 mlL aflibercept (Eylea®, Bayer,
Leverkusen, Almanya) 30G igne ile limbustan 3,5 ila 4,0 mm
mesafede iist temporal kadrana enjekte edildi. Enjeksiyondan
sonra steril pamuklu ¢ubuk ile giris yerine basi uygulanarak
igne cekilirken ilag refliisii ve vitreus prolapst onlenmeye
caligildi. Enjeksiyondan sonra okiiler yiizeye %5 povidon iyot
uyguland: ve hastaya 4 giin boyunca giinde 4 kez kullanilmak
tizere topikal 90,3 ofloksasin (Exocine; Allergan Laboratories,
Istanbul, Tiirkiye) damla regete edildi.

Istatistiksel Analiz

Veriler bilgisayar veri tabaninda depoland: ve SPSS 22,0
istatistik yazilimi IBM Corp, Armonk, NY, ABD) kullanilarak
analiz edildi. Hastalarin tanimlayici verileri ortalama, standart
sapma veya yiizde olarak ifade edildi. Verilerin normal dagilima
uyup uymadigi Kolmogorov-Smirnov analizi ile kontrol
edildikten sonra ranibizumab ve aflibercept ile tedavi edilen
gozlerin temel ozelliklerini karsilastirmak i¢in Wilcoxon sirali
toplam testi, Student t-testi, ki-kare testi ve Fisher kesin
olasilik testi kullanildi. Yag ve cinsiyet uyumlu sekilde gruplar
arasindaki farkliliklari test etmek igin sabit degiskenler olarak
tan: ve cinsiyet ile es degisken olarak yag alinarak kovaryans
analizi yapildi. Baslangica gore EIDGK ve MFK’deki ortalama
degisim, eslestirilmis t-testi kullanilarak %95 giiven aralig1
(GA) ve nominal p degerleri ile hesaplandi. Istatistiksel agidan
olasilik degerinin <0,05 olmast anlamli kabul edildi.

Bulgular

Baslangi¢ Bulgular1

Yas ortalamast 63,7+9,8 yil olan toplam 462 tedavi naif
hastanin (aralik, 21-79 yil), 209'u (%45,2) kadin ve 253’
(%54,8) erkekti. Ortalama DM siiresi 14,1+7,8 yil (aralik,
1-40 yil) ve ortalama HbAlc konsantrasyonu %7,5+1,3 (aralik,
%8,6-6,2) idi. Intravitreal ranibizumab monoterapisi alan 280
hastanin 308 gozii (%60,2) Grup 1'i ve intravitreal aflibercept
monoterapisi alan 182 hastanin 204 gozii (%39,8) Grup
2’yi olusturdu. Planlanan tim izlemlere tam katilim olarak
tanimlanan hasta uyumu, 12. aya kadar her iki ¢aligma kolunda
da %90'1n tizerindeydi. Gruplar arasinda yag ve cinsiyet agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark yoktu (sirasiyla, p=0,815 ve
p=0,642). Intravitreal ranibizumab ve aflibercept monoterapileri
ile tedavi edilen gozler arasinda ortalama DM siiresi veya
ortalama HbAlc diizeyi agisindan istatistiksel anlamli fark
izlenmedi (sirastyla p=0,215 ve p=0,312). Benzer sekilde,
DM baslangicindan DMO tanisina kadar gecen ortalama siire
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tedavi gruplari arasinda anlamli farklilik gostermedi (p=0,463).
Baslangicta ortalama EIDGK ve MFK skorlart tiim caligma
popiilasyonunda sirastyla 55,7+10,8 ETDRS harfi (aralik, 38-75)
ve 426,9+160,5 pm (aralik, 301-823 pm) idi. Tedavi gruplarina
dahil edilen gozler arasinda baglangic EIDGK ve MFK skorlart
agisindan istatistiksel anlamli fark yoktu (sirasiyla p=0,647 ve
p=0,586). Demografik veriler ve baglangi¢ oftalmolojik bulgular
Tablo 1'de 6zetlenmistir.

On Ikinci Ayda Gérme Sonuglari

Her iki tedavi kolunda da gorme keskinligi, ilk intravitreal
enjeksiyondan 1 ay sonra planlanan ilk vizitte iyilesme
gostermeye bagladi. EIDGK agisindan  baglangig  skorlart
ile kargilagtirildiginda hem ranibizumab monoterapi grubu
(+3,1 ETDRS harfi; %95 GA: 1,2-5,8) hem de aflibercept
monoterapi grubunda (+3,7 ETDRS harfi; %95 GA: 1,4-6,5)
istatistiksel anlamli artig oldugu goriildii (sirasiyla p=0,020 ve
p=0,010). Her iki tedavi kolunda da son izleme kadar ortalama
EIDGK istikrarlt bir gekilde artmaya devam etti (tiim zaman
noktalarinda p<0,05). On ikinci ayda EIDGK'de ortalama
iyilesme aflibercept monoterapisi ile daha yiiksek olmasina
ragmen (+6,5 ETDRS harfi; %95 GA: 4,1-7,6) ranibizumab
monoterapisi ile (+5,7 ETDRS harfi; %95 GA: 3,4-6,8) aradaki
fark istatistiksel anlamlilia ulagmadi (p=0,321). Sekil 1’de her
iki tedavi grubunda ilk bir yilda yapilan aylik tiim izlemlerde

Tablo 1. Her tedavi kolundaki hastalarin temel 6zellikleri
Grup 1 Grup 2
ranibizumab | aflibersept | Toplam
kolu kolu
Hasta sayist 280 182 462
Goz say1st 308 204 512
Yas (y1l), ortalama (SS) | 64,7 (10,4) 63,1 (10,6) 63,8 (10,5)
Kadin, n (%) 124 (46) 85 (44) 209 (45)
Diyabet siiresi (yil),
ortalama (SS) 14,2 (8,1) 13,9 (7,4) 14,1 (7,8)
HbAlc (%), ortalama 76(13) 74(12) 75(13)
(8S)
Diyabet tipi, n (%)
Tip 1 32(12) 19 (10) 45 (10)
Tip 2 236 (88) 175 (90) 411 (90)
Diyabetik retinopati
Proliferatif 32(10) 220D e
Kurana PRPlazer = 5, 1) 2(11) 54(10)
gereksinimi, n (%)
Baslangic EIDGK
(harf), ortalama (SS) 54,6 (11,6) 56,8 (9,9) 55,7 (10,8)
Baslangic EIDGK
(harf) <69, n (%) 162 (53) 116 (57) 278 (54)
g;K (hm), ortalama | 151 3 1584y | 422,6(162,5) | 4269 (160,5)
EIDGK: En iyi diizeltilmis gorme keskinligi, MFK: Merkezi fovea kalinlig1,
PRP: Panretinal lazer fotokoagiilasyon, SS: Standart sapma
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elde edilen ortalama ETDRS harf kazanimlar1 gosterilmektedir.
Snellen esdegerinde <20/50°ye karsilik gelen 69 ETDRS
harfinden daha diisiik baslangic EIDGK’si olan gozleri (calisma
popiilasyonunun %54’1i) igeren bir alt grup analizinde baglangica
gore ranibizumab ile kiyaslandiginda aflibercept monoterapisi
ile elde edilen gorme kazaniminin 6. ayda (sirastyla +10,6'ya
kiyasla +13,5 ETDRS harfi; p=0,023) ve 12. ayda (sirastyla
+12,1’e kuiyasla +15,2 ETDRS harfi, p<0,001) istatistiksel
anlamli derecede daha fazla oldugu goriilmiistiir (Sekil 2).

On fkinci Ayda Anatomik Sonuglar

Baglangi¢ degerleri ile karsilastirildiginda, tiim izlemlerde
her iki calisgma grubunda da MFK'de istatistiksel olarak
anlamli bir azalma gozlenmigtir (tiim zaman noktalarinda
p<0,05). Aflibercept monoterapisinde MFK skorundaki azalma
ranibizumab monoterapisine gore daha belirgin olmasina
ragmen, iki caligma kolu arasinda MFK’deki ortalama degisim,
herhangi bir izlemde anlamli farklilik gostermemistir (tiim
zaman noktalarinda p>0,05). Her iki tedavi grubunda izlemin
ilk yilinda ortalama MFK degerlerindeki aylik degisimler Sekil
3’te yer almaktadir.
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Sekil 1. Her iki tedavi kolunda baslangigtan 12. aya kadar ETDRS harf skoru
cinsinden ortalama gorme keskinligi degisimi
ETDRS: Erken Tedavi Diyabetik Retinopati Caligmas:

Baslangic EIDGK'si 69 ETDRS harfinden diisiik olan
gozlerin alt grup analizinde ranibizumab ve aflibercept
monoterapisi yapilan gozlerde ortalama MFK’deki azalma
sitasiyla 156,4+128,5 pm ve 198,7+134,3 pm idi. Iki tedavi
kolu arasinda MFK azalmasindaki farkliliklar 8. ayda ve takip
eden aylarda istatistiksel olarak anlamliydi (Sekil 4).

On Iki Aylik Takip Siiresince Yapilan Tedaviler ve
izlemler

On iki aylik izlemi tamamlayan gozlerde ortalama
intravitreal enjeksiyon ve takip sayisi, ranibizumab kolunda
4,34+1,83 enjeksiyon (aralik, 3-8) ve 6,8+2,1 izlem (aralik,
5-12), aflibercept kolunda ise 4,39+2,12 enjeksiyon (aralik,
3-8) ve 6,7+1,9 izlem (aralik, 5-11) idi (sirasiyla p=0,260
ve p=0,160). Izlem sirasinda 42 PDR hastasinin 44 géziine
dort seansta tamamlanan PRP ile kurtarma lazer tedavisi
yapildi. Tedavi gruplar: arasinda kurtarma lazer tedavisi ihtiyact
agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0,124).

On Ikinci Ayda Devamsizlik Orani

Elli hastanin toplam 53 gozii (%9,3) ilk bir yil i¢inde ikiden
fazla izleme gelmedi. Ranibizumab grubunda devamsizlik orant
(29 goz, %9,4) aflibercept grubuna (24 goz, %11,8) gore daha
diisiiktii ancak aradaki fark istatistiksel anlaml: diizeye ulagmadi
(p=0,560). Ranibizumab ve aflibercept gruplarinda ilk kez
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Sekil 3. Her iki tedavi kolunda 12 ay boyunca izlenen ortalama merkezi fovea
kalinlig1 degigimi
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Sekil 2. Baglangic en iyi diizeltilmis gorme keskinligi 69 ETDRS harfinden daha
diisiik olan gozlerde her iki tedavi kolunda baglangictan 12. aya kadar harf skoru
cinsinden ortalama gorme keskinligi degisimi

ETDRS: Erken Tedavi Diyabetik Retinopati Caligmas:
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Sekil 4. Baslangic diizeltilmis gorme keskinligi 69 ETDRS harfinden diisiik olan
gozlerde her iki tedavi kolunda 12 ay boyunca izlenen ortalama MFK degisimi
MEFK: Merkezi fovea kalinligi, ETDRS: Erken Tedavi Diyabetik Retinopati
Caligmas:
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izleme gelinmeme siiresi sirastyla ortalama 136,2+16,4 giin (65-
202 giin) ve 128,5+11,7 (62-196 giin) giindii.

Sistemik ve Okiiler Yan Etkiler

On iki aylik izlem sonunda her iki tedavi grubu arasinda ciddi
yan etki orani benzerdi (p=0,460). Ranibizumab monoterapisi
alan gozlerin birinde (%0,36) ve aflibercept monoterapisi alan
gozlerin birinde (%0,55) kardiyak ve serebrovaskiiler olaylari
iceren tromboembolik problemler gelisti (p=0,840). Enfeksiyoz
endoftalmi sadece intravitreal ranibizumab enjeksiyonu yapilan
bir gozde geligti. Aflibercept enjeksiyonu yapilan bir gézde
enfeksiy6z olmayan enflamasyon izlendi. Her iki ¢aligma kolunda
da tedaviye bagli retina dekolmani veya vitreus kanamasi
saptanmadi. On iki aylik takipte, intravitreal ranibizumab
monoterapisi ile tedavi edilen 308 goziin 22’sinde (%7,1) ve
intravitreal aflibercept monoterapisi alan 204 goziin 14’tinde
(966,9) 5 mmHg veya daha fazla GIB artig1 goriildii, ancak hicbir
goze filtrasyon cerrahisi yapilmas: gerekmedi.

Tartigma

Cesitli randomize kontrollii klinik galigmalarda DMO'li
gozlerde intravitreal anti-VEGF tedavisi sonrast anatomik
prognozun iyi oldugu ve fonksiyonel agidan iyilesme izlendigi
bildirilmigtir.'***?'?? Bununla birlikte, randomize klinik
¢aligmalar haricindeki gercek yagam verileri yilda daha az sayida
intravitreal enjeksiyon yapilarak anatomik ve fonksiyonel a¢idan
olumlu sonuclar elde edilebildigini gdstermigtir.!>21:232425.26
Tedavi naif DMO’lic gozlerin dahil edildigi gercek yasam
OCEAN calismasinda, yazarlar izlemin ilk yilinda ortalama 4,5
intravitreal ranibizumab enjeksiyonu ile gorme keskinliginde
ortalama +4,1 ETDRS harf artig oldugunu bildirmislerdir.?® Bir
bagka gercek yasam deneyimine gore, ortalama 7,6 intravitreal
aflibercept enjeksiyonu yapilan DMO’lii gozlerde 12. ayda
EIDGK ortalama +7,8 ETDRS harfi iyilesme oldugu goriildii."”
Bu ¢aligmada, tedavi naif DMO'lii gozlerden olugan bir kohortta
ranibizumab ve aflibercept monoterapilerinin karsilagtirilmasi
sunulmugtur. Ugiincti basamak sevk merkezimizdeki gercek
yasam deneyimlerimiz, ranibizumab ve aflibercept tedavi
gruplarindaki gozlere 12 aylik izlem siiresince benzer sayida
intravitreal enjeksiyon (sirasiyla 4,34’e kiyasla 4,39) yapildigini
ve her iki tedaviyle de DMO hastalarinda basarili fonksiyonel ve
anatomik sonuglar elde edildigini gostermektedir. Ranibizumab
ve aflibercept monoterapileri ile 12 aylik takipte elde edilen
fonksiyonel sonuclar benzer olmasina ragmen (sirastyla +5,7’ye
kiyasla +6,5 ETDRS harfi gorme kazanimi), baglangic gorme
keskinligi daha kotii olan gozlerin alt grup analizi, tedavinin
ilk yilinin sonunda afliberceptin ranibizumaba gére istatistiksel
anlamli diizeyde iistiin oldugunu ortaya koymustur (sirasiyla
+15,2’ye kuyasla +12,1 ETDRS harfi).

Sonuglarimiz, aflibercept ile tedavinin 1 yillik takipte
DMO'lii hastalarda ranibizumaba goére gérme kazanimi ve
anatomik sonuclar acisindan bazi avantajlar sagladigini gosteren
bir Cochrane meta-analizi sonuglarini desteklemektedir.'®
Protokol T kohortuna dayanarak DRCR.net, ilk yilinin sonunda
DMO olan gozlerde ranibizumab koluna kiyasla aflibercept
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kolunda gorme sonuglarinin biraz daha istiin oldugunu
bildirmistir (sirastyla +11,2 ve +13,3 ETDRS harfi).'® Ayrica,
baglangi¢ gorme keskinligi 69 ETDRS harfinden (Snellen
esdegeri 20/50) daha diisiik olan calisma gozlerinde, aflibercept
enjeksiyonlari ile tedavi edilen gozlerde, ranibizumab ile tedavi
edilenlere gore 12. ayda gorme prognozunun istatistiksel
anlamli derecede daha iyi oldugu bildirilmistir (sirastyla +18,9'a
kiyasla +14,2 ETDRS harfi). '® Tiim ¢alisma popiilasyonlarinin
degerlendirilmesine gore DRCR.net Protokol T caligmast
ile gercek yasam sonuglarimiz gorme keskinligi kazanimlari
agisindan yaklagik 1 ETDRS saturi farklilik gostermistir. Bununla
birlikee, 1 yillik gorme sonuglarimiz, baglangic EIDGK diizeyi
69 ETDRS harfinden diisiik olan gézlerde DRCR.net Protokol
T caligmasindaki sonuglarla benzerdi.

Gerek biiyiik randomize kontrollii klinik ¢aligmalarda ve
gerek gercek yasam deneyimlerine dayanan caligmalarda DMO'lii
gozlerde hem ranibizumab hem de aflibercept monoterapileri ile
MFK'de anlamli azalma goriildiigii bildirilmistir,!>16:1820:21.23.27
Her iki ilacin intravitreal enjeksiyonun MFK iizerinde benzer
etkileri olmasina ragmen, Bhandari ve ark.” ve Protokol T
caligmasinin ilk yil sonuglari'® aflibercept ile ranibizumabtan
daha iyi anatomik sonuglar (ortalama MFK’'de azalma) elde
edildigini gostermigtir. Biz de literatiitle uyumlu olarak,
afliberceptin 8 aylik takipten sonra baslangic EIDGK diizeyi 69
ETDRS harfinden diisiik olan gézlerde MFK’de anlamli 6l¢iide
daha fazla azalma sagladigini bulduk.

Daha fazla sayida intravitreal enjeksiyon yapilmasi, daha
sik izlemi gerektirir, maliyeti artirir ve hasta konforunu azaltir.
Son yillarda yapilan calismalarda DMO hastalarinin yaklasik
%20’sinin  birinci yildan sonra rutin poliklinik randevulari
ve intravitreal anti-VEGF enjeksiyonu ile tedaviye uyum
gostermedigi bildirilmigtir.'"?242>262% Kgeli uyuma katkida
bulunan faktérler hastalia ve topluma gore farklilik gésterebilir.
Planlanan tiim vizitlere tam katilim olarak tanimlanan hasta
uyumu, ¢aligmamizin ranibizumab kolunda %92,2 ve aflibercept
kolunda %90,2 idi. Hastalarin izlemlerin dérdiincii ayindan sonra
ilk planlanan kontrol izlemlerine gelmediklerini gozlemledik.
Olast uyumsuzluk nedenleri arasinda komorbiditeler, hasta yasi,
DMO veya PDR 'li hastalarda sik diyabet izlemi ihtiyaci nedeniyle
izlem yiikii ve ayrica ortaya ¢ikan ekstra tibbi maliyetler yer
almaktadir.'*® Holekamp ve ark.,”® hastalarin saglik sigortasi geri
ddemesi ve kisisel finansmanla ilgili sorunlarla kargilagtiklarinda
planli izlemlere katilma motivasyonunu kaybedecegini ©ne
stirmiigtiit. Bu nedenle, daha 6nce yayimlanan gercek yasam
caligmalari, yasamin gergeklerinin, randomize kontrollii klinik
caligmalarda tanimlandig1 sekilde siirekli ve yogun tedavi
protokollerine her zaman izin vermedigini gostermigtir. Bir¢ok
randomize klinik ¢aligmanin aksine, doktorlar genellikle sabit
doz rejimi yerine esnek bir doz rejimini tercih ettiklerinden, bazi
gercek yasam klinik caligmalarinda bildirilen yillik intravitreal
enjeksiyon sayilar1 daha diisiik olmugtur.

Calismanin Kisitliliklar
Calisgmamizin  kusicliliklary;  retrospekeif
randomizasyon yapilamamasi, tek merkezli olmast ve 12 ay ile

olmasi,
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sinirls bir izlem siiresine sahip olmasidir. Sadece biiyiik miktarda
hasta verisi bulunan ranibizumab ve aflibercept tedavilerini
kargilagtirdik. Ayrica hastalari proliferatif olmayan diyabetik
retinopatinin siddetine ve evresine gore gruplamadik. Randomize
klinik ¢aligmalardan farklt olarak, rutin klinik uygulamada
tedavi kararlari, klinisyenlerin DMO hastalar1 i¢in kullandiklari
farkls tedavi rejimleriyle ilgili klinik deneyimlerine dayanarak
verilir. Caligmamizin giiclii yani, tedavi naif DMO gozlerde
ranibizumab ve aflibercept monoterapilerinin kargilagtirilmasini
saglayan tek merkezli biiyiikk bir kohortta gercek yasam
deneyimlerinin bildirilmis olmasidur.

Sonug

Gergek yasam deneyimimiz, DMO tedavisinde bir PRN
protokolii kullanilarak yapilan ranibizumab ve aflibercept
monoterapilerinin etkin ve giivenli oldugunu ortaya koymustur,
ancak randomize kontrollii klinik ¢alismalarda onerilenden
daha az intravitreal enjeksiyon yapilmigtir. Bu caligmada
ranibizumab ve afliberceptin dogrudan kargilagtirilmast,
aflibercept monoterapisi ile tedavi edilen DMO’de 12. ayda daha
iyi fonksiyonel ve anatomik prognoz egilimi olduguna isaret
etmektedir. Baglangic gorme keskinligi diisiik olan gozlerde
intravitreal aflibercept tedavisi ranibizumab monoterapisine gore
anlamli istiinlitk gostermisgtir.
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Oz

Amacg: Vitreus opasiteleri, retina pigment epiteli alt1 sivi ve birikintileri ve subretinal sivi (SRS) nedeniyle olusan artefakelar: dig
retinanin en-face optik koherens tomografi (OKT) gériintiisiiniin esiklenmesi yoluyla ¢ikarabilen yeni bir OKT-anjiyografi (OKTA)
goriintii igleme stratejisiyle koryokapillaris akim bogluklarini (AB) aragtirmak.

Gereg¢ ve Yontem: Drusenli hastalarin ve aktif santral seréz koryoretinopatili (SSKR) hastalarin tibbi kayitlarini retrospektif olarak
inceledik. Onerilen strateji kullanilarak elde edilen AB sayisi (ABs), ortalama alani (ABa) ve maksimum alani (ABmaks) ve perfiize
olmayan koryokapillaris alaninin yiizdesi (POKAY), sadece yiizeyel kapiller pleksus (YKP) nedeniyle olusan artefaktlarin gikarilmasiyla
elde edilenlerle kargilagtirild.

Bulgular: SRS grubuna aktif SSKR'li 21 géz, drusen grubuna ise non-eksiidatif yaga bagli makiila dejenerasyonlu 29 goz dahil
edildi. Tki grupta da algoritmamiz kullanilarak elde edilen ABs, ABa, ABmaks ve POKAY, sadece YKP nedeniyle olusan artefaktlarin
gikarilmasiyla elde edilenlerden anlamli olarak diisiiktii (tiim p’ler<0.05). Algoritma ayrica vitreus opasitelerine bagli artefaktlarin
%96,9'unu ve serdz pigment epitel dekolmanlarina bagls tiim artefaktlar: ¢ikarabildi.

Sonug: Retina pigment epiteli anormallikleri ve SRS olan gozlerde artefaktlar nedeniyle koryokapillarisin OKTA goriintiilerinde
non-perfiizyon alanlart oldugundan fazlaymig gibi degerlendirilebilir. Koryokapillaris OKTA goriintiilerindeki bu artefakt alanlari, dig
retina en-face OKT taramalarinin esiklenmis goriintiileri kullanilarak ¢ikarilabilir. Yeni artefakt ¢ikarma stratejimiz, SRS, drusen, drusen
benzeri birikintiler ve pigment epitel dekolmani olan gézlerde koryokapillaris AB’nin degerlendirilmesi i¢in kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: Artefake ¢ikarilmasi, koryokapillaris akim bosluklari, drusen, optik koherens tomografi anjiyografi, subretinal stv

Abstract

Objectives: To investigate choriocapillaris flow voids (FV) with a new optical coherence tomography angiography (OCTA) image
processing strategy that can eliminate artifacts caused by vitreous opacities, sub-retinal pigment epithelium fluid and deposits, and
subretinal fluid (SRF) by thresholding the en-face OCT image of the outer retina.

Materials and Methods: We retrospectively reviewed medical records of patients with drusen and patients with active central
serous chorioretinopathy (CSC). FV number (FVn), average area (FVav), and maximum area (FVmax) and the percentage of nonperfused
choriocapillaris area (PNPCA) obtained using the proposed strategy were compared with those obtained by removing only artifacts
caused by the superficial capillary plexus (SCP).

Results: The SRF group included 21 eyes with active CSC and the drusen group included 29 eyes with nonexudative age-related
macular degeneration. FVav, FVmax, FVn, and PNPCA obtained using the algorithm were significantly lower than those obtained by
removing only SCP-related artefacts in both groups (all p<0.05). The algorithm was also able to remove 96.9% of artifacts secondary to
vitreous opacities and all artifacts secondary to serous pigment epithelial detachments.
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Conclusion: Choriocapillaris nonperfusion areas on OCTA images may be overestimated in eyes with RPE abnormalities and SRF due to artifacts. These
artifact areas on choriocapillaris OCTA images can be removed using thresholded images of the outer retina en-face OCT scans. Our new artifact-removal
strategy is useful in the assessment of choriocapillaris FV in eyes with SRE, drusen, drusen-like deposits, and pigment epithelial detachment.

Keywords: Artifact removal, choriocapillaris flow voids, drusen, optical coherence tomography angiography, subretinal fluid

Giris

Koroid, viicudun en yogun damarlanmaya sahip dokularindan
biridir. Baslica islevi, retinanin avaskiiler katmanlarina ve retina
pigment epiteline (RPE) oksijen ve besin saglamaktir. Koroidin
skleral taraftan baglayarak, biiyiik boyutlu damarlardan olusan
Haller tabakasi, orta boyutlu damarlardan olusan Sattler tabakasi
ve koryokapillaris olmak iizere {i¢ vaskiiler tabakasi vardir.
Koryokapillaris, yiiksek oranda anastomoz gosteren, lobiiler, tek
katmanli bir kilcal damar agidir. Foveada 10 pm ve periferde 7
pm kalinliga sahiptir.!

Koroid ve koryokapillaris bozukluklari, yasa bagli
makiila dejenerasyonu (YBMD), santral serdz koryoretinopati
(SSKR) ve polipoidal koroidal vaskiilopati (PKV) gibi
cesitli retina hastaliklarinin  patogenezinde 6nemli bir rol
oynamaktadir. 2346789101112 Higeolojik  ¢aligmalar, YBMD'li
gozlerde koryokapillaris kalinliZinin azaldigini ve drusen
benzeri birikimlerin kapiller yikim (“dropout”) bolgeleri ile
iligkili oldugunu ortaya koymustur.*'° McLeod ve ark.,” cografik
atrofi izlenen eksiidatif olmayan YBMD’de koryokapillaris
dejenerasyonu ile RPE atrofisi arasinda yakin iligki oldugunu
bildirmiglerdir. Ayrica koryokapillaris dejenerasyonuna bagli
iskeminin koroid neovaskiilarizasyonunu uyardigini bulmuslardir.
Indosiyanin yesili anjiyografi ile yapilan calismalarda SSKR’li ve
PKV'li gozlerde koroidal hiperpermeabilite ve dolum defekti
oldugu gosterilmigtir.>*!'* SSKR'li gozlerde ve bu hastalarin diger
gozlerinde drusen benzeri birikintiler ve RPE bozukluklar: ile
koryokapillaris dolum gecikmesi ve koroid hiperpermeabilitesi
kolokalizedir.*® Artirilmig derinlik goriintiileme (“enhanced depth
imaging”, EDI) spektral domain optik koherens tomografi (OKT)
ve swept source OKT, SSKR’li ve PKV’li gozlerde i¢ koroid
incelirken tiim koroid kalinliginin artiin1 ortaya koymugtur. -2

Sik goriilen retina hastaliklarinin patojenik mekanizmasinda
koryokapillaris bozukluklart yer almasina ragmen, OKT-
anjiyografi (OKTA) gelistirilene kadar koryokapillarisin in
vivo goriintiilenmesi miimkiin olmamistir. Koryokapillarisin
OKTA goriintiilerinde kan akimi parlak alanlar olarak ve akim
(sinyal) bosluklari (AB) ise karanlik bolgeler olarak karsimiza
cikar.” Ancak maskeleme, maskelemeyi kaldirma, hareket,
projeksiyon ve geri sagilma gibi artefaktlar hatali sinyallere neden
olabilir."*» Drusene bagli maskeleme artefaktr goriilen bolgeler,
pigment epitel dekolmani (PED) ve bazi RPE lezyonlari elimine
edilebilir,”” veya bu artefaktlara sekonder sinyal kaybi farkls
stratejilerle kompanse edilebilir. '* Ancak subretinal sivi (SRS),
RPE alt1 sivi ve birikintileri ve vitreus opasiteleri nedeniyle
tiim maskeleme ve maskelemeyi kaldirma artefaktlarini ortadan
kaldirmak i¢in uygun bir yontem bulunmamaktadir.

SRS ve RPE alt1 sivi veya birikintilerin birikmesine bagli
artefaktlari ortadan kaldirmak icin yeni bir strateji olan dig
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retinanin en-face OKT goriintiisiiniin egiklenmesi yontemini
kullandik. Bu caligmada, SRSli ve drusenli goézlerde yeni
stratejimizi kullanilarak elde ettifimiz koryokapillaris AB
olctimlerini, sadece yiizeyel kapiller pleksusun (YKP) neden
oldugu artefaktlarin ¢ikarilmasiyla elde edilen olgiimler ile
kargilastirmay1 amagladik.

Gereg ve Yontemler

Ocak 2018-Kasim 2021 tarihleri arasinda klinigimize
bagvuran ve OKTA goriintiilemesi yapilan 83 non-eksiidatif
YBMD (drusen grubu) ve 46 aktif SSKR (SRS grubu) olgusunun
tibbi kayitlarini retrospektif olarak inceledik. Her olgunun
sadece bir gozii caligmaya dahil edildi. Her iki gruptaki gozlerde
PED ve vitreus opasiteleri mevcuttu. SRS grubunda ayrica
drusen benzeri RPE alt1 birikintileri olan gozler vardi.

Hastalarin tibbi dykdsti, refraksiyon kusuru olgtimleri ve
OKTA goriintiileri (RTVue-XR Avanti, Optovue, Fremont,
CA, ABD) tibbi kayitlarindan elde edildi. Caligma igin Sisli
Memorial Hastanesi (Istanbul) Yerel Etik Kurulu'ndan onay
alindi. Galisma boyunca Helsinki Bildirgesi'nin ilkelerine bagli
kalind:.

OKTA Goriintiileme

Yiizeyel pleksus (i¢ limitan membrandan i¢ pleksiform
katmani -10 pm’ye kadar), dis retina (dig pleksiform katmanin
dis kenart +10 pm’den Bruch membrani -10 pm’ye kadar) ve
koryokapillaris (Bruch membrani -10 pm’den Bruch membrani
+30 pm’ye kadar) en-face OKTA goriintiileri ve dis retinanin (dig
pleksiform katmanin dig kenari +10 pm’den Bruch membrani -10
pm’ye kadar) en-face yapisal OKT goriintiileri split-spektrum-
amplitiid-dekorelasyon algoritmasi ile RTVue XR Avanti cihazt
kullanilarak (AngioVue Yazilimi, siiriim 2017,1.0,151; Optovue
Inc.) elde edildi. Tiim goriintiiler 6x6 mm olup fovea iizerinde
merkezlendi. Dig retinanin OKTA goriintiisii “projeksiyonu
kaldir” segenegi kullanilarak degerlendirildi.

Goriintii Isleme

1. adim. Yiizeyel pleksus, dig retina ve koryokapillarisin
en-face OKTA goriintiileri ve dig retinanin en-face yapisal OKT
goriintiileri .jpg dosyast olarak diga aktarildi. Goriintiiler daha
sonta MATLAB (siiriim 9,8.0 {R2020a}, MathWorks Inc.,
Natick, MA, ABD) programina aktarildi. MATLAB tabanl
bagimsiz program ve analiz koduna https://github.com/erdosty/
OCRA/releases/tag/1,46 adresinden ulagilabilir. Goriintiiler,
AngioVue yazilimi kaynakli resim {stii isaretleri kaldirmak
icin kirpildi ve goriintii analizi i¢in fovea merkezli 5x5 mm
gortintiiler kullanildi. Bu 5x5 mm gériintiiler 500x500 piksel
(1 piksel = 10 pm) idi.
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2. adim. Hiperreflektif ve hiporeflektif lezyonlara bagls
artefaktlari belirlemek igin dig retinanin en-face yapisal OKT
gortintiileri kullanildi. Dig retinanin en-face yapisal OKT
goriintiilerinde, MATLAB tabanli algoritma hiperreflekeif
artefaktlari Gauss dagilimi esgikleme ile, hiporeflektif artefaktlari
ise maksimum entropi esikleme ile belirlemigtir (https://github.
com/erdosty/OCR A/releases/tag/1,46 adresinde mevcuttur)."’
Yiizeyel pleksus OKTA goriintiilerine maksimum entropi
esikleme yapild: (Sekil 1 ve 2). Tiim artefaktlar: iceren goriintiiler
elde etmek igin dis retinanin egiklenmis en-face yapisal OKT
goriintiileri ile yiizeyel pleksusun OKTA goriintiisti birlegtirildi
(Sekil 1,2,3,4). Artefaktlar ¢ikarildiktan sonra kalan alani
belirlemek icin partikiil fonksiyon analizi kullanild.

3. adim. Perfiize olmayan alanlarin global esigini belirlemek
icin dis retinanin en-face OKTA goriintiisiindeki tiim piksel
degerlerinin ortalamast hesaplandi. Egikleme, daha o6nce
tanimlanan sekilde perfiize olmayan alanlarin global esigi
kullanilarak koryokapillaris goriintiisiine uygulandi (Sekil 1)."
Bu esik noktasinin altindaki koryokapillaris piksellerin perfiize
olmadig: kabul edildi.

Dis Retina : < Yuzeyel Kapiller
Enface OKT & . i Pleksus OKTA
Maks Entropi
Maks Entropi Gaussian Esikleme
Esikleme Esikleme
Hiporeflektif artefaktlar Hiperreflektif artefaktlar

Tum Artefaktlar

4. adim. Tiim artefaktlar1 iceren goriintii ile perfiize olmayan
koryokapillaris goriintiisii birlegtirildi ve binarize edildi (Sekil
1). AB’nin sayist (ABs), toplam alani ve ortalama alani (ABa)
elde edildi. En biiyiik AB alani (ABmaks) ise “sonuglarin” bir
xls dosyast olarak kaydedilmesi ve ardindan AB alanlarinin
belirlendi.
petfiizyon olmayan global esigin altindaki yiizdesi olarak

siralanmastyla Koryokapillaristeki piksellerin
tanimlanan perfiize olmayan koryokapillaris alanlarinin yiizdesi
(POKAY) agagidaki formiil kullanilarak hesaplandi: POKAY =
(toplam AB alani/artefakt ¢ikarilmig analiz alani) x 100."** Tiim
bu adimlar algoritmamizin MATLAB tabanli uygulamas: ile
otomatik olarak gerceklestirilebilmektedir (Sekil 4).

Sadece yiizeyel pleksusun neden oldugu artefaktlar
¢tkarildiktan sonra AB goriintiisii elde etmek igin dis retinanin
en-face yapisal OKT goriintiisiintin binarize edilmesi digindaki
tiim adimlar tekrarland: (Sekil 2).

Dislama Kriterleri
Sferik esdeger refraksiyon kusuru 24,0 diyoptri olan
hastalar ¢aligmaya dahil edilmedi. Kalite skoru <8 olan OKTA

Dis Retina
Enface OKTA

Global
Esikleme

Artefakt
Cikarimi
Oncesi
Koryokapillaris
* Akim Bosluklari

Artefakt

Cikarimi

Sonrasi
Koryokapillaris

“Akim Bosluklari

Sekil 1. Akeif akut santral serdz koryoretinopatisi olan bir gézde artefakt ¢ikarilmig koryokapillaris (KK) akim bogluklarini (AB) belirlemek icin kullanilan algoritmanin
gosterimi. Goriintiiler iglenmeden 6nce kirpildi ve fovea tizerine merkezlenmis 5x5 mm goriintiiler MATLAB’a aktarildi. Gériintii igleme igin, dnce dig retinanin en-face
optik koherens tomografi (OKT) goriintiilerine iki farkli esikleme algoritmast uyguladik: hiperreflekctif artefaktlar Gauss dagilimi esikleme ile ve hiporeflektif artefaktlar
maksimum entropi esikleme ile tanimland:. Retina damarlari, subretinal sivi ve vitreus opasitelerine bagli hiporeflektif alanlar (orijinal ve esiklenmis dis retina en-face OKT
goriintiilerinde beyaz daireler ile isaretlenmistir) ve retina pigment epiteli lezyonlarina ve yogun madde birikimine bagli hiperreflektif alanlar (orijinal ve esiklenmis dis retina
en-face OKT goriintiilerinde beyaz oklar ile gosterilmistir) bu esiklenmis gériintiilerde beyaz renktedir. Daha sonra yiizeyel kapiller pleksus (YKP) OKT anjiyografi (OKTA)
goriintiisiine maksimum entropi esikleme yaptik. Bu ii¢ esiklenmis goriintiiyii birlestirdik (dis retina en face OKT de hiporeflektif artefaktlar + hiperreflektif artefakelar +
YKP). Daha sonra bu birlestirilmis goriintiiyii binarize ettik ve tiim artefaktlarin beyaz goriindiigii bir goriintii elde ettik. Perfiize olmayan alanlarin global esigini belirlemek
i¢in dus retina en-face OKTA goriintiisiindeki tiim piksel deZerlerinin ortalamasint hesaplayarak bu degeri KK goriintiisiinde global egikleme igin kullandik. Son olarak
artefaktlarin esiklenmis goriintiileri ve perfiize olmayan KK goriintiisii birlestirildi ve AB’nin siyah goriindtigii bir artefake ¢ikarilmig KK AB goriintiisii elde etmek icin

binarize edildi. AB’nin artefaktlarla birlikte lokalize oldugu dikkati gekmektedir
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Sekil 2. Drusenli bir gbzde koryokapillaris (KK) akim boglugu analizi sirasinda yapilan goriintii isleme. A) En-face yapisal optik koherens tomografi (OKT) griintiisii. B)
Yiizeyel pleksusun en-face OKT anjiyografi (OKTA) goriintiisii. C) Dis retinanin en-face OKTA goriintiisii. D) KK’nin en-face OKTA goriintiisii. E) Yiizeyel pleksusun
en-face OKTA goriintiisiiniin maksimum entropi yontemi ile esiklenmis goriintiisii. Bu goriintii ayn1 zamanda sadece yiizeysel pleksusa sekonder artefaktlar: (beyaz alanlar)
iceren goriintiiyii temsil etmektedir. F) Tiim artefaktlart igeren goriintii (beyaz alanlar). G) Sadece yiizeysel pleksusun (E) neden oldugu artefaktlarin ¢ikarilmasindan sonra
goriilen akim bogluklari (siyah alanlar). H) Tiim artefaktlar (F) ¢ikarildikcan sonra goriilen akim bogluklart (siyah alanlar)

goriintiileri analizden ¢ikarildi. Her iki gruba da koroid
neovaskiilarizasyonu olan hastalar dahil edilmedi. Ayrica
retikiiler psododrusen hastalari drusen grubundan gikarildi. Bu
goriintii igleme yontemi igin énemli noktalardan biri, Henle lif
tabakasinin OKT goriintiilerinde retina taranirken OKT 1gininin
merkezden uzak bir pupil girig pozisyonunda olmas: durumunda
hiperreflektif goriinebilecegini bilmektir.”® Dig retinanin en-face
yapisal OKT goriintiilerinde hiperreflektif Henle lif tabakast
nedeniyle segmentasyon hatalar: olugabilir ve saglikli doku daha
hiperreflektif goriinebilir. Bu nedenle pupil giris pozisyonu
merkezden uzak olan OKT 1s1n1 ile taranan goriintiiler ¢aligma
dist birakilds.

Istatistiksel Analiz

Tim istatistiksel analizler SPSS (siiriim 21, IBM Corp.,
Armonk, NY, ABD) ile yapildi. Algoritmamiz kullanilmadan
once ve sonra elde edilen AB &l¢iimlerinin kargilagtirilmasinda
Wilcoxon igaretli siralar testi kullanildi. P degerinin 0,05’ten
kiiciik olmast istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular

Uygun olmayan hastalar diglandiktan sonra, SRS grubuna
aktif SSKR’li 21 goz ve drusen grubuna eksiidatif olmayan
YBMD'li 29 goz dahil edildi. SRS izlenen hastalarin yag
ortalamasi 45,6+9,4 yil (35-65 yil), drusen izlenen hastalarin yas
ortalamasi 69,1+8,5 yil 56-83 yil idi. SRS grubunda 7 (%33,3),
drusen grubunda 15 (%51,7) hasta kadind:.
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Algoritmamiz ile elde edilen ABs, ABa, ABmaks ve POKAY
degerleri sadece YKP c¢ikarilarak elde edilen degerlerden her iki
grupta da anlamli derecede diigiiktii (hepsi i¢in p<0,05) (Tablo
D).

Caligmamiza dahil edilen 50 goziin 32’sinde golgeleme
artefaktina neden olan vitreus opasiteleri vardi. Algoritmamiz
31 gozde (%96,9) bu artefaktlari ¢ikarabildi. Buna ek olarak, 18
gozde serdz PED mevcuttu ve algoritmamiz koryokapillarisin
golgelenmesine neden olan tiim serdz PED’leri ¢ikard:.

Tartisma

OKTA ile YKP, derin kapiller pleksus ve koryokapillaris
goriintiilenebilir.  OKTA  kesitsel
ozellikle koryokapillaris olmak tizere
tabakalarin  goriintillenmesi, diger dokulardan ve bu
dokularin degisikliklerden etkilenmektedir. Bu artefaktlar
koryokapillarisin perfiize olmayan bélgelerinin oldugundan
fazla hesaplanmasina neden olabilir.'**'*> OKTA cihazlarindaki
ticari yazilim, YKP’ye bagli artefakelart ¢ikarabilir, ancak diger
artefaktlari ¢ikaramamaktadir. En-face OKT, retinadaki yapisal
degisiklikleri gostermek icin ¢ok yararlidir. Hiperreflektif ve
hiporeflektif artefaktlart ¢ikarmak i¢in dis retinanin en-face
yapisal OKT goriintiilerini kullandik, c¢linkii fovea sadece
dis retina katmanlarint igerirken, diger katmanlarin en-face
OKT goruintiileri nispeten daha yiiksek hiporeflektif foveal
goriiniime sahiptir ki bu da bu katmanlara ait goriintiiniin
binarize edilmesine engel olur. Ayrica, dis retinanin en-face
yapisal OKT goriintiilerinde bulunan izoreflektif lezyonlarin

ayri  ayri gortintiiler

verse de, derin
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Sekil 3. Subretinal sivi (beyaz ok), pigment epitel dekolmant (siyah ok) ve vitreus
opasitesi (beyaz ok ucu) izlenen bir gézde koryokapillaris (KK) akim boglugu analizi
strasinda yapilan griintii igleme. A) Dig retinanin en-face yapisal optik koherens
tomografi (OKT) ve B-tarama yapisal OKT goriintiileri. B) Dis retinanin en-face
OKT anjiyografi (OKTA) ve B -tarama yapisal OKT gériintiileri. C) Yiizeyel
pleksusun en-face OKTA goriintiisii. D) KK’nin en-face OKTA goriintiisii. E)
Tiim artefaktlart iceren goriintii (beyaz alanlar). Subretinal sivi, pigment epiteli
dekolmant ve vitreus opasitesilerine sekonder artefaktlar beyaz goriinmekeedir. F)
Tiim artefaktlar ¢ikarildiktan sonra akim bogluklari (siyah alanlar)
maskeleme veya maskelemeyi kaldirma artefaktlarina yol
agmadigini gozlemledik. Beklendigi gibi, caligmamiz, YKP’ye
sekonder artefaktlara ek olarak dig retinanin en-face yapisal
OKT goriintiilerinde hiperreflektif ve hiporeflektif artefaktlarin
¢ikarilmasinin, sadece YKP'nin ¢ikarilmasiyla elde edilenden
daha diisiik bir ABs verdigini ortaya koymugtur. Ayrica drusen
ve SRS'li gozlerde yontemimiz ile POKAY, ABa ve ABmaks
degerlerinde azalma oldugunu bulduk.

Aggarwal ve ark.?’ SSKR’li gozlerde, tist iiste binen SRS,
RPE alt1 sivi ve birikintilerin golgeleme etkisinin gercek
koryokapillaris AB’nin belirlenmesini engelledigini bildirmigtir.

Yang ve ark.?? SRS’li SSKR gozlerinde golgeleme etkisine bagls
olarak santral alan alt1 kalinlig: ile koryokapillaris AB arasinda
pozitif korelasyon oldugunu ve SRS’siz SSKR gozlerinde
ise bunun tersinin gegerli oldugunu bulmuglardir. SSKR’li
gozlerde koryokapillaris akim degigiklikleri bircok ¢aligmada
aragtirilmig ancak OKTA goriintiileme artefaktlarinin iistesinden
gelinememi§tir‘15,21,22,23,24,25,26
YBMD'li

koryokapillaris goriintiilerini elde etmek igin ¢esitli ¢aligmalar

hastalarda drusen artefaktlari ¢ikarilmig
yapilmigtir.>1181 Borrelli ve ark.!® drusenli alanlar1 ¢ikarmak
icin binarize edilmig RPE elevasyon goriintiilerini kullanmistir.
Ancak, bu yontemin kullanilmast tiim RPE lezyonlarinin
diglanmasina neden olur ve bu lezyonlarin bir kismi artefaktlara
yol agmaz. Nesper ve ark.” RPE tabakasinin binarize edilmis
en-face yapisal OKT goriintiileri ile drusen artefaktlar: ¢ikarilmig
koryokapillaris goriintiilerini elde etmislerdir. Kullandiklar:
yontem ile sadece en-face yapisal OKT’deki hiporeflekeif
artefaktlar ¢ikarilabilir, ancak RPE lezyonlarinin ¢cogu RPE veya
dis retinanin en-face yapisal OKT goriintiilerinde hiperreflektif
artefaktlara neden olur. Zhang ve ark.,'° bir RPE elevasyon haritast
kullanarak, herhangi bir alani diglamadan drusene sekonder sinyal
azalmasini kompanze etmeyi basarmistir. Sinyal kompanzasyonu
yapildiktan sonra AB’'de azalma oldugunu bildirmislerdir.
Ancak, ¢ok yogun ve sig lezyonlara bagli artefaktlar, hafif ve
yiiksek lezyonlara bagli artefaktlar kadar kompanze edilemez,
¢iinkii kullandiklar1 yontem RPE degisikliklerinin yogunlugunu
degil yiiksekligini dikkate almigtir. Kullandiklar: yéntem, RPE
alt1 siviya bagls artefaktlarda kullanilabilir, ancak SRS ve vitreus
opasitelerine bagli artefaktlarda yararli olmaz. Yakin zamanda,
Hwang ve ark.,” SRS’ye sekonder artefaktlart kompanze etmek
icin akeif SSKR'li gozlerde Zhang ve ark.’min'® yonteminin
modifiye edilmis bir versiyonunu kullanmistir. Bununla birlikte,
caligmalarinda belirteikleri gibi, kompanze goriintiiler ile
orijinal goriintiiden anlaml: bir fark goriillmemistir.”’ BildiZimiz
kadariyla, daha 6nce tanimlanan otomatik yontemlerin higbiri
SRS, PED, hiperreflektif RPE lezyonlari ve vitreus opasiteleri
nedeniyle ortaya ¢ikan tiim artefaktlari ortadan kaldiramamakta
veya kompanze edememektedir. Dig retinanin en-face yapisal
OKT goriintiilerinden hiperreflektif ve hiporeflektif artefaktlar
gikarip artefakt olusturmayan izoreflektif lezyon alanlarini
tutarak bu artefaktlari agtik. Koryokapillariste perfiize olmayan
alanlari ortaya ¢ikarmak icin global esikleme yaptik (3. adim).
Phansalkar esikleme gibi diger esikleme yontemleri, 3. adim
yerine artefake ¢ikarma islemimiz ile kullandabilir. Cok yakin
zamanda bildirilen bir caligmada, Burnasheva ve ark.?® SSKR’li
gozlerde AB’yi degerlendirmek igin tiim retina kesitinin
en-face yapisal OKT goriintiisiinii kullanarak hiporeflektif ve
hiporeflektif artefaktlari manuel olarak c¢ikarmigtir. Ancak,
saglikli alanlar ve artefaktlar, tiim retina kesiti yerine dig
retinanin en-face yapisal OKT goriintiileri kullanildiginda daha
net sekilde ayrilabilmektedir. Ayrica, otomatik bir yontem
kullanmak, kullaniciya bagimls yanliligi dnlemektedir.
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Sekil 4. Subretinal stvi olan bir goze ait goriintiilerin MATLAB tabanli bir uygulama kullanilarak stratejimizle otomatik olarak iglenmesi. Kullanict, dig retinanin en-face
yapsal optik koherens tomografi (OKT) goriintiisiinii, yiizeyel kapiller pleksus (YKP) OKT-anjiyografi (OKTA) goriintiisiinii, koryokapillaris OKTA gériintiisiinii ve dig
retina OKTA goriintiisiinii programa yiikler. “Artefaktlari hesapla” secenegi, artefaktlarin beyaz goriindiigii bir “artefake ¢ikarilmig alan” gériintiisii olusturur. Ayrica artefakt
¢ikarilan alani piksel cinsinden hesaplar (1 piksel =10 pm, 1 piksel” =100 pm?). “Akim bosluklarini hesapla” segenegi bir “akim bogluklari (artefakelar ¢ikarildikean sonra)”
gortintiisii olugturur ve ayrica akim boglugu alanini, sayisini, ortalama boyutunu ve perfiize olmayan koryokapillaris alaninin yiizdesini hesaplar. Akim boglugu alanlarinin
maksimum boyutu “Sonuglart diga aktar (ABmaks)” secenegi kullanilarak elde edilebilir

Tablo 1 Mevcut algoritma kullanilarak elde edilen koryokapillaris akim bosluklari ve perfiize olmayan alan degerlerinin sadece
yiizeyel kapiller pleksusun cikarilmasiyla elde edilen degerler ile karsilastirilmasi

Subretinal sivi Drusen
Parametre Yalnizca YKP c¢ikarild: | Algoritmamiz p Yalnizca YKP cikaridd: | Algoritmamiz p
n=21 n=21 n=29 n=29
POKAY (ortalama) 6,1+1,8 5,8+1,8 <0,001 | 7,4+3,2 6,9+2,9 <0,001
Koryokapillaris AB
ABs (n) (ortalama) 2807,7£385,2 2639,4+390 <0,001 | 2542,8+328,5 2444,6+332,8 <0,001
ABa (um?) (ortalama) 476+97,6 439,6+83,8 <0,001 | 637,7+235,8 581,7+205,6 <0,001
ABmaks (pm?) (ortalama) 37938,1+£80997,3 10266,7+10993,7 | 0,001 77289,9+157329,4 60727+127921,8 | 0,001

yiizdesi

YKP: Yiizeyel kapiller pleksus, ABa: Ortalama akim boglugu alani, ABmaks: Maksimum akim boglugu alani, ABs: Akim bogluklarinin sayisi, POKAY: Perfiize olmayan koryokapillaris alaninin

Calismanin Kisitliliklar

Bu calisma sadece SRS’li ve RPE bozuklugu olan gizlerde
artefakt ¢ikarmanin AB parametreleri {izerindeki etkisine

odaklanmistir. Spesifik retina hastaliklarinda AB degisikliklerini

aragtirmak icin daha ileri ¢aligmalara ihtiyag vardir.
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Sonug¢

Sonug¢ olarak RPE bozuklugu ve SRS olan gozlerde

koryokapillarisin perfiize olmayan alanlari oldugundan fazla

hesaplanabilir. Bu alanlar, dis retina en-face OKT goriintiilerinin
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esiklenmesi yoluyla ¢ikarilabilir. Yeni artefakt c¢ikarma
stratejimiz SRS, drusen, drusen benzeri birikintiler ve RPE altt
stvi olan gozlerde koryokapillaris AB’nin degerlendirilmesinde
kullanilabilir. Ayrica stratejimiz ile vitreus opasitelerine sekonder
artefaktlar da ¢ikarilabilmektedir.
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Oz

Bebeklerde avaskiiler periferik retina, birgok pediatrik retinal vaskiiler hastaligin ortak bulgusu olarak karsimiza ¢ikabilmektedir ve
tanust siklikla giic olmaktadir. Bu derlemede, prematiire retinopatisinden, ailesel eksiidatif vitreoretinopati, Coats hastalig1, inkontinentia
pigmenti, Norrie hastaligi ve persistan fetal damar sendromuna, diger nadir hematolojik durumlara ve telomer bozukluklarina kadar
ayirict tanida yer alan her bir hastaligin temel 6zelliklerinin alaninda deneyimli oftalmologlar tarafindan tartigilmasi planlanmistir.
Anahtar Kelimeler: Avaskiiler retina, prematiire retinopatisi, ailesel eksiidatif vitreoretinopati, Coats hastalig1, inkontinentia
pigmenti, persistan fetal damar sendromu, Norrie hastalig:

Abstract

Avascular peripheral retina in an infant is a common characteristic of numerous pediatric retinal vascular disorders and often presents
a diagnostic challenge to the clinician. In this review, key features of each disease in the differential diagnosis, from retinopathy of
prematurity, familial exudative vitreoretinopathy, Coats disease, incontinentia pigmenti, Norrie disease, and persistent fetal vasculature,
to other rare hematologic conditions and telomere disorders, will be discussed by expert ophthalmologists in the field.

Keywords: Avascular retina, retinopathy of prematurity, familial exudative vitreoretinopathy, Coats disease, incontinentia pigmenti,
persistent fetal vasculature, Norrie disease
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Giris

Pediyatrik retinal vaskiiler hastaliklar, tiim diinyada ¢ocukluk
¢aginda ortaya ¢ikan korliigiin onde gelen nedenleridir.' Bu
nedenle retinal vaskiiler hastalik ile bagvuran bir bebegin dogru
ve zamaninda tant almasi biiyiik 6nem tagimaktadir. Ancak bu
genellikle zor olabilir.

Avaskiiler periferik retina bircok pediyatrik retinal
vaskiiler hastalifin ortak ozelligidir. Hekimler, bu sekilde
ortaya ¢ikabilecek ¢esitli hastaliklarin ayirict tanisina yardimet
olacak temel o6zellikleri aragtirmalidir. Klinik degerlendirmeye,
gebelik yasi, kilo, dogum oykiisii, neonatal seyir ve sistemik
bir bulgu olup olmadifinin sorgulandif: ayrineili bir tibbi
oykii ile baglanmalidir. Aile oykiisiinde akraba evliligi ve
yakin aile veya yakin akrabalarda bilinen okiiler hastalik olup
olmadig: sorgulanmalidir. Daha sonra kapsamli bir oftalmolojik
muayene yapilmalidir. Ayrica, aile bireylerinin muayene edilmesi
genellikle dogru tan: i¢in 6nemli ipuclari saglar.

Bu derlemede, alaninda deneyimli goz hekimleri, avaskiiler
periferik retina ile bagvuran bir ¢ocuk hastanin ayirict tanisinda
yer alan hastaliklarin anahtar 6zelliklerini gozden gecirecektir.
Major ayirici tanida; prematiire retinopatisi (ROP), ailesel
eksiidatif vitreoretinopati (AEVR), Coats hastaligi, inkontinentia
pigmenti (IP), Norrie hastalig1 ve persistan fetal damar sendromu
(PFDS) yer alir. Ayrica, hematolojik ve enflamatuvar hastaliklar
ve telomer bozukluklar: gibi avaskiiler periferik retina ile ortaya
¢ikabilecek diger nadir hastaliklar da tartigilacaker.

Prematiir Retinopatisi (ROP)

Normal retinal vaskiileragin gelisiminin temel mekanizmalari
hakkindaki bilgilerimiz, 1948’de Michaelson? ve daha sonra kedi
yavrusuna miirekkep enjeksiyonu yapilarak hazirlanan diiz retina
preparatlarinda dogumda periferik retinada vaskiilerize olmayan
biiyiik alanlarin varligini gozlemleyen Flower ve ark.’ tarafindan
yapilan calismalara dayanmaktadir. Michaelson,” Flower ve
ark.,> Smith? ve Chan-Ling’ tarafindan yapilan caligmalar,
papillay: ¢evreleyen arka alanlarin vaskiilogenezi, daha periferik
damarlarin anjiyogenezi ve bunu takiben vaskiiler agin periferik
retinaya dogru ilerlemesi gibi vaskiiler agin gelisiminin altinda
yatan mekanizmalarin tanimlanmasina katkida bulunmustur.
Retinal vaskiiler agin olusumu 14.-15. gebelik haftalar1 arasinda
optik disk ¢evresinde patent yiizeyel kapiller pleksus goriiniimii
ile baslar ve gelisimine anjiyogenez aracilik eder. I¢ vaskiiler
pleksus hizla gelisir ve 32 haftada sinirlarina ulagir, geriye kiigiik
bir avaskiiler retina alani kalir.® Daha derin vaskiiler pleksus
gelisimi, aktivitenin baglangicina karsilik gelecek sekilde,
gebeligin yaklagik 24. haftasinda perifoveal bolgede baslar.
Retinal derin pleksus anjiyogenezi fovea cevresinden baglar ve
fotoreseptorlerin matiirasyonu ve buna bagli metabolik talepteki
arts ile yonlendirilir. Derin pleksus dogumda sinirlarina ulagir.’
Normal gelisim sirasinda retinal vaskiiler yapi, retinanin
metabolik gereksinimlerini kargilamak igin kapiller damar
yogunlugunu artirarak siirekli yeniden modellenir.

Retinal vaskiiler gelisim hakkinda bilgi sahibi olmak,
hekimlerin erken dogumdan sonra ROP’un ilk fazini karakterize
eden gecikmis retinal vaskiilarizasyonun (ekstansiyon, topografi,

damar dallanmasi, kapiller dansite) 6zelliklerini tanimalarina
olanak saglar.® Bunu takiben, persistan avaskiiler retina,
ROP'nin ikinci fazinin déniim noktast olan VEGF aracili
vazoproliferasyonu uyarir (Sekil 1).% Lazer fotokoagiilasyon,
VEGF nin iiretildigi avaskiiler retinay1 ortadan kaldirmak icin
yapilir. Diger taraftan, faz 2’de vazoproliferasyonun inhibisyonu
icin anti-VEGF ilaglarin kullanilmasi, avaskiiler retinanin
anormal gekilde persistan kalmasina yol agar (Sekil 2). Persistan
avaskiiler retina, siddetli ROP nedeniyle bevacizumab ile tedavi
edilen preterm bebekler ile yapilan caligmalarda kanitlandigi
gibi, vazoproliferasyonun reaktivasyonunu veya niiksiinii
uyarabilir.”

Persistan periferik avaskiiler retina, yeni ICROP 3’te
(“International Classification of Retinopathy of Prematurity”)
“PAR” olarak tanimlanmaktadir® ve akut fazdaki ROP
siddeti ile veya fotokoagiilasyon (skip alanlar) veya anti-VEGF
enjeksiyonundan sonra ROP’nin reaktivasyon ve niiks riski ile
iligkili olabilir. Ayrica spontan gerileyen ROP’da akut fazdan
sonra ve hatta ROP olmayan veya herhangi bir patolojik
bulgusu olmayan prematiire doZan bebeklerde avaskiiler
retinanin persistansint gozlemlemek miimkiindiir (Sekil 3). Bu
gozlem, periferik avaskiiler retina alanlarinin persistan olmasinin

Sekil 1. Dogum agurligs 890 gram olan 27. gebelik haftasinda dogan bir preterm
bebekte, postmenstriiel 35. haftada periferik avaskiiler retinanin renkli fundus
goriintiisii ve buna kargilik gelen floresein anjiyografi goriintiisii (Dr. Domenico
Lepore’nin arsivinden)

Sekil 2. Tip 1 prematiire retinopatisi nedeniyle postmenstriiel 34. haftada 0,2
mg/0,02 mL ranibizumab enjeksiyonu yapilan ve preterm (25. gebelik haftast,
dogum agirlig: 650 g) dogan 2 yagindaki bir ¢ocukta periferik avaskiiler retinayi
gosteren floresein anjiyografi goriintiisii (Dr. Domenico Lepore’nin arsivinden)
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patojenik bir durum degil, metabolik olarak iyi tolere edilen
bir vaskiiler “anomali” olabilecegini diistindiirmektedir. Bu
anomaliyi karakterize eden 6zelliklerin daha iyi anlagilmasi icin
daha ileri ¢aligmalara ihtiyag vardur.

Ailesel Eksiidatif Vitreoretinopati (AEVR)

Bilateral periferik avaskiiler retina ve iligkili vitreus
degisiklikleri, ARVR olarak adlandirilan ve konjenital korliige
neden olan nadir bir retina bozuklugunun ayirtedici 6zelligidir.'°
Genetik bozukluk, siklikla gebeligin son trimesterinde, retinal
anjiyogenezin durmas: olarak ortaya ¢ikar ve yasgam boyu devam
eder (Sekil 4, 5). Avaskiiler retina, her bilegenin farkl: siddette
goriilebildigi cok c¢esitli fenotipik varyasyonlari tetikler.’
Bunlar arasinda retina neovaskiilarizasyonu, ekstidasyon, retina
katlantilart ve takiben gelisen vitreus kanamasi, lokokoriye
neden olan retina dekolmani (RD), iris neovaskiilarizasyonu,
neovaskiiler glokom, sekonder retinoskizis, makiila heterotropisi
ve vazoproliferatif timor benzeri periferik retinal lezyonlar
sayilabilir. Ayrica, retinal vaskiiler patolojinin yani sira duran
anjiyogenezin kenarinda vitreus kondansasyonu (Sekil 5),
epiretinal membranlar, vitreoskizis, vitreomakiiler traksiyon
degisen diizeylerde izlenir.

Klinik Tant: Her iki cinsiyette de goriiliir. Semptomlar
arasinda sagilik, parmagi ile goziinii diirtme davranigt (okiilodijital
refleks), az gorme, lokokori, ani baglangicli gorme kaybr,
yenidoganlarda, kiiciik ¢ocuklarda veya geng yetiskinlerde hizls
katarake veya glokom geligsimi bulunur. Asemptomatik olan bazi
olgularda, miyopi, aile taramasi, diger gézde RD veya etiyolojisi
bilinmeyen neovaskiiler glokom gelismesi nedeniyle yapilan
retina muayenesi sirasinda lezyonlar saptanir. Daha siddetli
fenotipler, dogumdan kisa bir siire sonra iligkili retinal displazi
ile ortaya ¢ikar.” Term doZan bir ¢ocukta AEVR’nin klinik
tanist periferik retinal avaskiiler alanlarin varli3i ve kenarda
minimal vitreus kondansasyonu ile konulabilir. Bir veya her iki
gozde mevcut olabilir ve tani sirasinda ek retina degisiklikleri
ile iligkili olabilir veya olmayabilir (Sekil 4). Bununla birlikee,
bu gozlerin bazilarinda bu hastalifa 6zel olarak arka hyaloid
sart depozitleri goriilebilir (Sekil 4). Hastalik seyri ROP ile
uyumlu olmayan ancak benzer o6zellikler gosteren prematiir
bir ¢ocuga AEVR tanisi konabilir.”'®"" John ve ark.'' biiyiik
olctide floresein anjiyografi (FA) bulgularina ve hastalik seyrine
dayanarak, prematiire bebeklerde retina anomalilerinin ROP’tan
daha ziyade AEVR'nin tipik 6zelliklerine benzedigi durumlar
icin ROPER kavramini tanimlamiglardir. ROPER in ayirt edici
FA bulgulari arasinda vaskiiler/avaskiiler bileskede diizensiz
vaskiilarizasyon filizleri (ROP’un daha uniform ilerleyen yapisina
karst), damarlarin olagandist budanmis goriintiisii, noktasal
hiperfloresan alanlar ve segmental vaskiiler kagak alanlari yer
alir. ROPER tanisinin tedaviye etkisi olabilir, ¢iinkiit AEVR
gibi, bu hastalar da ROP’lu hastalara gore daha ongoriilemeyen
ve uzun vadeli bir seyir gosterebilmektedir. Bir diger ipucu
ise vaskiilarizasyonun AEVR’de hicbir zaman avaskiiler
retinaya dogru ilerleme gostermemesidir. Bu, ROP’tan ayurici
tanisinda 6nemlidir ¢iinkii ROP’ta ilk basta goriilen avaskiiler
retinada ilk birkag hafta ile ilk aylarda vaskiilarizasyon degisen
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Sekil 3. Prematiire dogan (28 gebelik haftasi, dogum agirligi 980 g) 32. haftada
evre 2 zon 2 prematiire retinopatisi tanist konan ve tamamen regrese olan 2
yasindaki bir ¢ocukta periferik avaskiiler retinay1 gosteren floresein anjiyografi
gortintiisii (Dr. Domenico Lepore’nin arsivinden)

Sekil 4. AEVR'li yenidogan bir bebekte neovaskiilarizasyon (NV) ve tipik arka
hyaloid sar1 depozitlerinin eglik ettigi avaskiiler periferik retina. Kargilik gelen
floresein anjiyografide damarlarin avaskiiler periferik retinaya dogru diizlestigi ve
vaskiiler-avaskiiler retina bileskesinde NV'den ciddi sizint1 oldugu goriilmektedir
(Dr. Sengiil Ozdek’in arsivinden)

Sekil 5. Yirmi yaginda bir kadin hastaya ait fundus fotograft. AEVR de periferik
avaskiiler retina tiim yagam boyunca asla ileriye dogru biiyiime gostermez; kenarda
ince ama yatigik vitreus yogunlagmasi vardir ve genellikle temporal rafe bir “gentik”
gibi daha arkada tutulur. Avaskiilarite her yerde goriiliir, ancak temporal bolgede
daha belirgindir. Hayalet damarlar yoktur (Dr. Subhadra Jalali'nin argivinden)
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diizeylerde ilerleme gostermektedir. Tikanmig/hayalet damarlar
bu nedenle retinanin avaskiiler boliimiinde goriilmez (Sekil
4, 5). Benzer gekilde, AEVR'de tipik olarak koryoretinal skar
goriilmemesi vaskiilit veya viral retinit gibi benzer goriiniime
sahip durumlardan ayirici tanida yardimcidir. Bilateral ileri
hastaligi olan gozlerde retrolental fibroblastik proliferasyon
ve RD’ye bagli bilateral lskokori mevcut olup ROP’tan farkl:
degildir. Bununla birlikte, eksiidatif bilesen genellikle AEVR’de
ROP'ta goriilenden daha belirgindir.

Ailesel Tutulum: Kalitsal bir retinopati oldugu igin
ailesel degerlendirme sonucunda en sik goriilen otozomal
dominant kalitim paterni ile karsilagilmakla birlikte degisken
penetrasyon gosteren X'e bagli veya resesif kalitim paternleri de
goriilebilir.”'*'? Aile iiyeleri farklt diizeylerde retina problemleri
ile bagvurabilir ve her zaman detayli sekilde arastirilmalidir.’
Siddetli fenotipe sahip proband hastalar, dogumdan hemen sonra
veya yenidogan déneminde bilateral korlitkle sonuglanan RD
ile bagvurur. Daha 6nce Norrie hastaligi olarak siniflandirilan
NDP geninde bir mutasyona sahip olma olasiliklar: yiiksektir.
Bununla birlikte, AEVR ve Norrie'nin benzer hastaliklar oldugu
ve ayni Wnt sinyal yolagi mutasyonlari spektrumunda yer
aldiklar tespit edilmigtir.”'>"? Bir sonraki gebelikte benzer
mutasyonlar goriilebilir ve bu nedenle bebek dogumsal RD
nedeniyle kor dogabilir veya dogumdan ¢ok kisa bir siire sonra
RD geligebilir. Retinopatiyi en erken sekilde teshis ve tedavi
etmek i¢in dogumdan sonraki ilk bir veya iki giin iginde
degerlendirme yapilabilir. Bazi hastalarda sistemik tutulum
goriiliir; bu nedenle, bir yenidogan uzmani/cocuk hekimi
tarafindan kapsamli sistemik degerlendirme yapilmas: gereklidir.
Isitme kayb1, kognitif bozukluklar, osteogenezde bozulma,
hipotoni, mikrosefali ve nadiren hematolojik bozukluklar yaygin
sistemik bulgulardir.

Siniflandirma: Hastalik siddeti halen 1998 yilinda Pendergast
ve Trese” tarafindan tanimlanan evrelere gore yapilmaktadir
(Tablo 1). Genig alan fundus FA’nin gelistirilmesi ile ortaya
¢ikan AEVR'ye iligskin yeni bilgiler 2014 yilinda Kashani ve
ark.' tarafindan yeni bir siniflandirma olugturulmasina olanak
saglamugtir (Tablo 2).

Tetkikler: Retina degisikliklerinin diizenli olarak izlenmesi
ve kaydedilmesi, yasamin c¢esitli asamalarinda degisim
gosterebilen hastalik seyri ve progresyonunu takip edebilmek
icin gereklidir. {lk muayanede ve yillik takiplerde periferik
retina degisikliklerini goriintillemek icin genis alan fundus
fotograflarinin ¢ekilmesinin yani sira miimkiin oldukga genis alan
FA yapilmas: siddetle 6nerilmektedir. Genig alan optik koherens
tomografi (OKT) ayrica vitreoretinal adezyonlar, traksiyon, si1g
RD, retinoskizis, makiila 6demi veya makiila deligi hakkinda
bilgiler verir ve cerrahi kararlarin verilmesine yardimci olur. Aile
bireylerinin miimkiinse fundus fotograflari ve FA goriintiilerinin
degerlendirilmesi de 6nerilir. Mutasyonlar i¢in genetik testlerin
yapilmasi hastanin ve ailenin tani ve tedavisinde ¢ok yardimeidir.

Hastalik Seyri: AEVR evresi her zaman bir evreden digerine
ilerlemez. Aksine, farkli baglangi¢ tablolarina sahip fenotipler ve
her tablonun kendi dogal seyri vardir. Fenotipe gore bu dogal
seyirde hig ilerleme goriilmeyebilecegi gibi progresif kotiilesme

Tablo 1. AEVR’nin Pendergast ve Trese’ye'® gore evreleri
Evre | Ozellikler

1 Periferik avaskiiler retina*

2 A: Eksiidasiz retina neovaskiilarizasyonu
B: Eksiidal1 retina neovaskiilarizasyonu

A: Makiilay: i¢ine almayan eksiidasiz retina dekolmant

> B: Makiilay: icine almayan eksiidali retina dekolmani

4 A: Makiilay1 icine alan eksiidasiz subtotal retina dekolmani
B: Makiilay: icine alan eksiidali subtotal retina dekolmani

5 Total retina dekolmani

*AEVR'de periferik avaskiiler retina hemen hemen her zaman vaskiilarize retinanin
kenarinda ince ama yapisik vitreus kondanzasyonu ile iliskilidir; siklikla temporal rafe
“centik” seklinde daha arkada tutulur ve bu nedenle diger periferik avaskiiler retina
patolojilerinden ayirtedilebilir.

Tablo 2. Kashani ve ark." tarafindan FA’dan yararlanilarak
revize edilmis AEVR evrelemesi

Evre | Ozellikler

Avaskiiler perifer veya anormal intraretinal vaskiilarizasyon
1 1A: Eksiida veya sizint1 yok
1B: Eksiida veya sizint1 var

Ekstraretinal vaskiilarizasyonun eslik ettigi avaskiiler retina periferi
2 2A: Eksiida veya sizint1 yok
2B: Eksiida veya sizint1 var

Makiilay: igine almayan retina dekolmani
3 3A: Eksiida veya sizinti yok
3B: Eksiida veya sizint1 var

Makiilay: igine alan retina dekolmant
4 4A: Eksiida veya sizint1 yok
4B: Eksiida veya sizint1 var

Total retina dekolmani
5 SA: Agik huni
5B: Kapali huni

izlenebilir veya uzun bir siire sessiz kaldiktan sonra aktif hastalik
ortaya ¢ikabilir. Eksiidasyon olan gozler genellikle daha kotii
prognoza sahiptir. RD olgularin %21-64’iinde goriilebilmektedir
ve cerrahi girisim i¢in en sik endikasyondur.’® Traksiyonel,
regmatojen, eksiidatif veya kombine olabilir. Retinal displazi
goriilen ve goriilmeyen erken baglangicli AEVR’li gozlerde,
tedavi edilmediginde, genellikle 6n kamarada progresif siglagma,
korneolentikiiler adezyonlar ve sonugta kornea skari ile iligkili
glokom veya fitizis bulbi gelisir. Bu evredeki bebeklerde
genellikle ¢ok gii¢lii ve durdurulmasi zor bir okiilodijital refleks
gorilir.

Tedavi: Erken evreler,
fotokoagiilasyonuyla tedavi edilir, ancak bu bazen epiretinal
membran/traksiyonel dekolman/retina yirtiklari gibi istenmeyen
yan etkilere yol agabilir veya progresif eksiidasyona higbir etkisi
olmayabilir. Ileri olgularda, tedavi ve daha ileri progresyona
karst proflaksi amaciyla skleral c¢okertme ile kombine veya
¢okertmesiz vitrektomi yapilmast gerekebilir. Lazer ablasyonun
sorunlara neden olma potansiyeli olan veya etkisiz kalma
olasiliginin yiiksek oldugu diisiiniilen se¢ilmis olgularda erken
vitrektomi, profilaksi amaciyla da yapilabilir. Retinal displazi

47

avaskiiler retinanin lazer



Turk J Ophthalmol 53; 1: 2023

goriilen veya goriilmeyen erken baslangicli siddetli AEVR,
cerrahi ile yonetilir; ancak, sonuglar az sayida olguda sadece
minimal ambulatuvar gorme sagladiZini géstermektedir.'>

Ozetle, AEVR de siklikla ailesel, konjenital ve bilateral olan
periferik avaskiiler retinanin karakteristik 6zellikleri arasinda
kenarlarda vitreus kondansasyonu, hayalet damarlarin yoklugu,
anjiyogenezin durma siiresi sayilabilir ve eksiidasyon goriilen
veya goriilmeyen ve degisken progresyon potansiyeli olan farkls
fenotipleri vardir.

Coats Hastaligi

Coats hastalig,
degisikliklere neden olan anormal retina damarlarinin olusumu
ile karakterize kalitsal olmayan bir hastalikeir. Agirlikls olarak S

yas civarindaki erkek ¢ocuklarda tek tarafli tutulum izlenirken,
16,17

intraretinal ve subretinal eksiidatif

nadiren kiz ¢ocuklarinda veya bilateral tutulum da goriilebilir.
Hastalik, okul saglik kontrollerinde mindr gorme kaybi veya
gorme alani kayiplar: ile tespit edilebilirken, erken gocukluk
doneminde beyaz veya sarimst pupilla ve/veya sasilik ile tespit
edildiginde genellikle ileri evrededir. Coats hastaligi progresiftir
ve uygun sekilde tedavi edilmezse, RD ve neovaskiiler glokom
gelisebilir ve sonugta goziin eniikleasyonu gerekebilir. 2001
yilinda Shields ve ark.!¢ tarafindan 6nerilen siniflamada eksiidatif
degisiklikler olmaksizin retinal vaskiiler anevrizma olusumu
evre 1, eksiidatif degisikliklerin eglik etmesi evre 2, parsiyel
RD goriilmesi evre 3A, total RD olmast evre 3B, neovaskiiler
glokom izlenmesi evre 4 ve fitizis bulbi gelismesi evre 5 kabul
edilmektedir. Retinal vaskiiler bozukluk esas olarak periferde
meydana geldii i¢in genis alan renkli fundus fotograflar1 ve FA
son derece faydalidir. Asagidaki paragraflarda, Coats hastaliginin
periferik avaskiiler retina goriilen retinoblastom, ROP, AEVR,
PFDS ve Norrie hastaligindan ayirici tanisina odaklanilmistir.
Coats hastalig1 genellikle tek tarafli periferik retinal
telenjiektaziler ve kapiller non-perfiizyon alanlari ile gevrili
ampiil seklindeki mikroanevrizmalar ile karakterizedir. Ancak,
diger gozde periferik vaskiiler degisiklikler olmas: nedeniyle
Coats hastaliginin aslinda bilateral oldugunu savunanlar da
vardir."® Coats hastaliginin en 6nemli ayirict tanist retinoblastom
ile yapimalidir. Yanlis tant konmast durumunda hayati
tehdit eder. Biilloz RD olan ileri Coats hastaligi, subretinal
alanda kolesterol kristalleri birikimi nedeniyle beyaz yerine
sarimst pupilla (ksantokori) ile ortaya cikabilir. Ayrica Coats
hastaliginda retinal telenjiektaziler tipik olarak RD yiizeyinde
goriilebilmektedir (Sekil 6). Aksine retinoblastomda beyazimsi-
gri pupilla goriilebilir ve genellikle retinal telanjiektazi goriilmez.
ROP’un aksine Coats hastaliginda vaskiiler-avaskiiler sinir
nadiren goriiliir. Ancak, agresif ROP veya eksiidatif degisiklikler
goriilen zon 1 plus hastalig1, Coats ile karigabilir (Sekil 7). Coats
hastalifinda ampul seklindeki periferik vaskiiler degisiklikler,
bu hastaliklarin ayirict tanist i¢in nemli bilegenlerdir.
Coats hastaliginda RD tipik olarak eksiidatiftir, ancak
bazen regmatojen veya traksiyonel olabilir. Traksiyonel RD
goriilen Coats hastaliginda fibrovaskiiler membran goriilebilir
ve bu nedenle AEVR ve Norrie hastalifindan ayirict tanist
gerekebilir (Sekil 8). Siiritkklenmis disk ve makiila AEVR'yi
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Sekil 6. Biillsz retina dekolmanini 6rten ampiil sekilli retina telenjiekrazisi (beyaz
ok), retinoblastomdan ziyade Coats hastalig1 tanisini diigiindiirmektedir (Dr. Shunji
Kusaka'nin arsivinden)

Sekil 7. Eksiidacif degisiklikler gésteren bir prematiire retinopatisi (ROP) olgusu.
Evre 5A ROP’lu bir hastada subretinal ekstidasyonlu falsiform retina dekolmani
Coats hastaligini taklit edebilir (Dr. Shunji Kusaka'nin argivinden)

dugtinduiriitken, subretinal ekstidasyon ve ampul seklindeki
retina telanjiektazileri Coats hastaliZint diisiindiirmektedir
(Sekil 9). Hastalifa neden olan AEVR genlerinin (yani FZDA4,
NDP, LRP5 ve TSPANI12) saptanmasi ve bilateral olgular
AEVR tanisini destekleyecektir. Temel olarak, eger varsa, Coats
hastalifinda fibrovaskiiler membran posterior yerlesimliyken
AEVR’de temporal yerlesimlidir. Coats hastaliginin ayirict
tanisinda PFDS’de yer alir. Ancak PFDS'de fibrovaskiiler
membran genellikle retrolental ve daha ¢ok nazal yerlegimlidir
ve ampul seklinde retina telanjiektazileri ile kargimiza ¢ikmaz.
Tedavi: Erken evrelerde, vaskiiler anevrizmalarin dikkatli
izlemi veya fotokoagiilasyonu tedavinin temelini olusturur.
Ablasyona refrakter progresif RD olan olgularda (evre 3 veya
iisti) siklikla cerrahi tedavi gerekir. Baglica cerrahi yontemler
arasinda vitrektomi ve subretinal sivi drenaji yer alir.'”?® Coats
hastaliginda intraokiiler VEGF konsantrasyonlarinin son derece
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Sekil 8. Fibrovaskiiler membranin eslik ettigi Coats hastaliginin operasyon sirasinda
cekilen goriintiisii. Coats hastaligi olan bir olguda arka yerlegimli fibrovaskiiler
membran lokalize edildi (A). Fibrovaskiiler membran ¢ikarildiktan sonra ampiil
seklinde teranjiektaziler (beyaz oklar) ve subretinal eksiida perflorokarbon stvist
altinda belirginlesti (B) (Dr. Shunji Kusaka nin argivinden)

Sekil 9. AEVR'yi taklit eden periferik avaskiiler retina izlenen bir Coats hastalig
olgusu. Coats hastaliginin renkli fundus fotografinda periferik vaskiiler proliferasyon
ve dallanmig damarlar ve arka kutupta eksiidatif degisiklikler goriilmektedir. Ayni
olgunun floresein anjiyografisinde ampiil seklinde telenjiektazilerin izlendigi
periferik avaskiiler retina goriilmesi Coats hastalig1 tanisini diigiindiirmekeedir
(Dr. Sengiil Ozdek'in argivinden)

yiiksek oldugu bilindiginden,”! subretinal boglukta bulunan
biiyiik miktarda VEGF'yi gtz disina bosaltmak igin cerrahi
islem yapilmasi mantiklidir.?? Diger yontemler, vitrektomisiz

teknikle trans-skleral drenaj ve lazer fotokoagiilasyon veya

kombine skleral ¢okertme cerrahisidir.?** Anti-VEGF ajanlarin
gelistirilmesi bize Coats hastalig1 i¢in gesitli tedavi segenekleri
sunmus olsa da, ileri Coats hastaligi olan hastalarda gorme
prognozu hala kétiidiir.!” Coats hastaliZinin progresif oldugunun
kabul edilmesi 6nemlidir ve uygun tedavi endikasyonunu
belirlemek icin siirekli izlem yapilmalidir.

inkontinentia Pigmenti (iP)
olarak da
IP, ektodermal dokularin yaygin ve retina ile merkezi sinir

Bloch-Sulzberger sendromu adlandirilan
sisteminin degigen derecelerde tutulumu ile karakterize nadir
goriilen kalitsal bir hastalikeir. TP, tipik olarak bilateral ancak
asimetrik prezentasyon gosterir ve ozellikle deri, goz, beyin
ve digleri tutar. Insidansinin 100,000 canli dogumda 0,7 olgu
oldugu tahmin edilmektedir.?>2627-28:230

IR Xq28 gen lokusunda bulunan NEMO genindeki (esansiyel
modiilatér gen) bir mutasyonun neden oldugu X’e bagli
dominant kalitim gésteren bir hastalikeir.26272823% Qrtaya
¢ikan protein, NF-kB’nin aktivitesini diizenleyerek hiicreleri
apoptotik sinyallere daha duyarli hale getirir ve endotel hiicre
oliimiiniin artmasina neden olur. Bazi nadir olgularda Xp11'de
translokasyon izlenir. Hastalifin tagiyicist sadece kadinlardir,
ciinkii erkeklerde 6liimciildiir. Ancak, sporadik erkek olgular da
bildirilmis olup, bu biiyiik olasilikla de novo mutasyonlarin bir
Sonucudur'25,26,27,28,29,30

Bu hastalifin ilk belirtileri, dogumdan hemen sonra
bebeklerde gozlenen deride vezikiillerdir.>2?” [P’nin progresyon
asamalari sunlardir:

Evre 1 vezikiiler veya vezikiiler-biilloz olarak adlandirilir.
Dogumdan sonraki ilk iki ay boyunca ortaya ¢ikan ve yiiziin
goreceli olarak korundugu lineer enflamatuvar biiller ve
vezikiiller ile karakterizedir. Bu asama haftalar ila aylar arasinda
stirebilir.

Evre 2 verriikoz olarak adlandirilir. Bu asamada, distal
ekstremitelerde ve kafa derisinde lineer hiperkeratotik papiiller
gelisir ve degisen siireler boyunca devam eder.

Evre 3 hiperpigmentasyon evresidir. Bebeklik déneminde
lineer hiperpigmente ¢izgiler (Sekil 10) ile baglar ve yetiskinlik
doneminde giderek kaybolur.

Evre 4 son asamadir ve hipopigmente makiiller ve tiiysiiz
bolgeler ile karakterizedir. Bu hastalarin deri biyopsilerinde
diskeratoz, akantoz, pigment inkontinanst ve eozinofil
infilcrasyonu goriilmekeedir.? 2027

Ekstrakutansz bulgular yaygindir ve IP olgularinda %80’e
varan oranda goriiliir. Bunlar arasinda:?>2627:3031.32

e [P olgularinin %77’sinde bildirilen gtz hastaliklari (retina
ve kornea hastaliklari, mikroftalmi, katarake, iris hipoplazisi,
iveit, nistagmus, sasilik).

e Olgularin %80’'inde goriilen dis hastaliklar1 (gecikmisg
eriipsiyon, dig malformasyonlari, hipodonti, anodonti, gecikmisg
dentasyon).

e Tirnak bozukluklari (hafif tirnak distrofisi, ¢izgilenme veya
bozulma).

e Sag tutulumu (alopesi ve kellik).
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Sekil 10. inkontinentia pigmenti ve gévde ve alt ekstremitelerde hiperpigmente dokiintiisii olan 2 aylik bir kiz bebek (A,B). Sag goziin fundus fotografi, merkezde 6n-
arka traksiyona neden olan periferik avaskiiler retina ve fibrovaskiiler membranlarin eslik ettigi total traksiyonel retina dekolmanini gostermekeedir (C). Sol goziin fundus
fotografinda arka kutbun yaklagik normal oldugu ve lazer yapilan periferik avaskiiler alanlart griilmektedir (D). Floresein anjiyografide normal olmayan damar yapis
izlenmektedir. Sag gozde fibrovaskiiler membranlardan ve tamamen avaskiiler olan periferden ciddi sizinti oldugu goriilmekeedir (E). Sol gozde avaskiiler-vaskiiler bileskede,
lazer skarlarinin arkasinda patolojik damarlardan sizinti izlenmektedir (EG). (Dr. $engiil Ozdek'in argivinden)

e Santral sinir sistemi tutulumu (konviilziyonlar, nébetler,
mental retardasyon, iskemik inme, hidrosefali). IP hastalarinin
yaklagik %30’unda nérolojik bozukluk gériiliir. Etkilenen
¢ocuklarda hemipleji, zihinsel yetersizlik ve serebellar ataksi
gelisebilir. Bu belirtiler, TP hastalarinin normal yasam beklentisi
icin 6nemli bir tehdit olugturmaktadir.

e Iskelet bozukluklart (sindaktili, kraniyal deformiteler,
ciicelik, kosta sayisinin fazla olmasi, hemiatrofi ve kisa
ekstremiteler).

e Meme anormallikleri (hipoplazi, tek tarafli aplazi, meme
ucu sayisinin fazla olmasi).

e Hatali notrofil kemotaksisi ve lenfosit fonksiyonuna bagls
immiinolojik degisiklikler. Hematolojik neoplazmlar, Wilms
tiimorii ve retinoblastom gibi maligniteler de goriilebilir.

Retina Bulgulari: [P’'de retina tutulumunun ayirt edici
ozelligi neovaskiilarizasyon, vitreus kanamasi ve traksiyonel
RD’ye neden olan periferik retina iskemisidir. Traksiyonel RD,
retrolental kitle olusumunun eglik ettigi kapali huni RD’ye
ilerleyebilir ve sonunda fitizis bulbi gelisebilir.?*?"** Eksiidatif
RD’de ortaya ¢ikabilir.

ROP ve AEVR’den farkls olarak iskemi, gelisimsel vaskiiler
paterni takip etmez ve posteriordaki vaskiilarize retina ile
anteriordaki avaskiiler retina arasinda net bir ayrim yoktur.
Daha ziyade, periferik iskemiye siklikla posterior vaskiilarize
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retinada iskemi eslik eder. Ikisi arasindaki bu sinirda epiretinal
neovaskiilarizasyon geligerek vitreus kanamasi, kontraksiyon
ve traksiyona neden olabilir. Bazi olgularda foveal avaskiiler
bolge progresif kapiller kayip nedeniyle biiyiiyebilir veya
diizensizlesebilir. IP’li yaklagik dort cocuktan birinde traksiyonel
RD vardir ve bebeklik ile ¢ocukluk déneminde risk en yiikseketir.

IP'li hastalarda grmenin azalmasinin bir diger nedeni de foveal
hipoplazi, RPE bozukluklar1, makiila pigmentasyonunda artss,
subretinal pigmenter degisiklikler, epiretinal membran, makiila
iskemisi, anevrizmalar ve optik diskin neovaskiilarizasyonu gibi
makiiler patolojilerdir. Ayrica periferik retinadaki degisiklikler
arka kutba dogru ilerleyebilir. Bunlar arasinda periferik avaskiiler
retina, anevrizma benzeri dilatasyonlar, arteriyovendz anastomoz,
agresif ROP’de goriilenlere benzer vaskiiler anslar, retinal ve
ekstraretinal yeni damar olusumlari, preretinal fibrovaskiiler
proliferasyon, vitreus kanamasi, RD (traksiyonel veya eksiidatif)
ve eksiidalar yer almakeadir.?343>5

Daha az goriilen okiiler bulgular arasinda sagilik, katarake,
konjonktival pigmentasyon, optik atrofi, retina pigment
anormallikleri, foveal hipoplazi, foveal dezorganizasyon ve
mikroftalmi bulunur. Gérmede azalma da kortikal korliige yol
acan serebral hastaliklar ile iligkili olabilir.?***

Hastaligin Evreleri: Hastaligin seyri sirasinda meydana
gelen vitreoretinal degisiklikler bes asamada siniflandirilabilir:
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Evre 1 retina pigment epiteli degisikliklerinden olugur.

Evre 2 retinal vaskiiler bozukluklari (neovaskiilarizasyon
haric) kapsar.

Evre 3, neovaskiilarizasyonun eglik ettigi retinopati veya
retina eksiidasyonu, epiretinal membran/proliferasyon ve vitreus
kanamasi gibi retinal vaskiilopatiye sekonder diger patolojileri
kapsar.

Evre 4, son evre degisikliklerin goriilmedigi RD'yi igerir.
Alt evreleri 4a (kismi RD) ve 4b’dir (total RD).

Evre 5, fitizis bulbi ve sekonder glokom gibi ciddi okiiler
komplikasyonlarin goriildiigii son evredir.

Tetkikler: El cihazlari kullaniarak yapilan son OKT
caligmalarinda TP'de i¢ ve dig retinada incelme, kistoid makiila
6demi, fovea ¢ukurunda kiintlesme ve foveanin temporalinde
i¢ retinada incelmenin eslik ettifi diizensiz dis pleksiform
tabaka gibi makiila bozukluklar1 gosterilmistir.””?¢ Ultra genis
alan OKT eszamanli olarak makiiler ve periferik vitreoretinal
degisiklikleri gosterebilir. Kapiller perfiize olmayan alanlar ve
retina neovaskiilarizasyonunu saptamak icin OKTA onemli bir
aractir.”3¢

Hastaligin Yoénetimi: IP, ¢oklu organ sistemlerinin tutulumu
nedeniyle multidisipliner bir yaklagim gerektirmektedir.
Kiitanoz lezyonlar igin pediyatrik dermatolojiye, ndbetler
ve norolojik goriintilleme yonetimi icin pediatrik nérolojiye
danigilmalidir. Genetik testler taniyr dogrulayabilir. Olgularin
yaklagik 9%25-35'1 ailesel iken geri kalani sporadiktir. Progresif
periferik retinal non-perfiizyon alanlari ve neovaskiilarizasyon
riski g6z oniine alindiginda, korliigii 6nlemek icin dogumdan
itibaren yakin oftalmolojik izlem yapilmalidir. Bu gozler
yasam boyu risk altindadir, ¢iinkii retinopatinin ortaya c¢ikig
zamani degiskenlik gostermektedir. Retinal vaskiiler hastalik
yasamin ilk haftalarinda hizla ilerleyebileceginden, dogumdan
4. aya kadar her ay ve daha sonra 1 yagina kadar her 3 ayda
bir muayene edilmesi onerilir. Muayeneler, durum stabilse
bu tarihten itibaren her 6 ayda bir yapilabilir. Herhangi bir
iskemi izlenmesi durumunda, bu potansiyel olarak progresif
olabileceginden ve neovaskiilarizasyona ve ardindan dekolmana
neden olabileceginden dikkatle izlenmelidir.??" TP hastalarinda
avaskiiler retinanin belirlenmesi igin erken FA yapilmasini
ve terminal komplikasyonlari dnlemek igin makiila digindaki
alanlara erken ve agresif lazer tedavisi yapilmasini dneriyoruz.*
RD ve vitreus kanamast pars plana vitrektomi yapilmasini
gerektirebilir.

Prognoz deri ve organ tutulumunun derecesine bagli olarak
degiskendir. Onemli oftalmolojik veya nérolojik bozuklugu
olmayan hastalar iyi prognoza ve normal yagam beklentisine
sahiptir.”” Nobet ve yapisal santral sinir sistemi tutulumu olan
hastalar geligimin gecikmesi ve hasar agisindan en yiiksek risk
grubunu olugturur. *’

Persistan Fetal Damar Sendromu

Daha onceleri persistan hiperplastik primer vitreus olarak
bilinen PFDS, Amerika Birlesik Devletleri'nde %5’e varan
oranlarda ¢ocuklarda korliige yol agan konjenital bir goz

hastaliZidir.*® Bu gelisimsel hastalik, fetal hayatta embriyonik
hyaloid vaskiiler agin basarisizliktan
kaynaklanir ve ¢esitli derecelerde konjenital arka kutup belirtileri
ile ortaya cikar. Tlk kez 1818'de Cloquet tarafindan tanimlanan
PEDS, cogunlukla tek tarafli ve sporadiktir. Olgularin en ¢ok
%10’unda bilateral tutulum dikkat cekebilir ve bu bulgu,
altta yatan genetik etiyolojinin yani sira ek okiiler ve sistemik

involiisyonundaki

komorbiditelerin aragtirilmas: gerektiZine isaret eder.

Persistan fetal damar sendromunda anatomik tutulum
cesitlidir ve yerlesimine gore on, arka veya kombine olarak
siniflandirilabilir. On PFDS, tunika vaskiiloza lentisin bir
béliimiiniin persistan kalmasi ile karakterizedir. Bu nedenle
retrolental opasite, katarakt, uzamis siliyer uzantilar, si§ 6n
kamara ve ayrica bazi olgularda 6n vitreus yiizeyinin membranoz
dontigtimii ile birlikte periferik retinanin sekonder traksiyonu
gibi bulgularin bir kismi1 veya tamami goriilebilir. Arka PFDS,
bazi olgularda optik sinirden vitreusa ve retrolental bolgeye
kadar uzanan fibrovaskiiler bir sap olusturan hyaloid arter
kalintilarindan kaynaklanir (Sekil 11). Bu, retina katlantilarina,
retina veya optik sinir displazisine, traksiyona ve/veya fokal
dekolmana ve ayrica retina veya vitreus kanamasina neden

olabilir. PFDS’nin intraokiiler progresyonu, retina, lens ve
siliyer uzantilarda traksiyonel degisikliklere neden olan g6z
bityiimesinin devam etmesiyle iligkilidir. Hem 6n hem de arka

Sekil 11. Sag gozde l5kokori ve ekzotropya ile bagvuran 6 aylik bir erkek bebekte
persistan fetal damar ag1."’ Sag goziin renkli fundus fotografinda optik sinirden
arka lens kapsiiliine uzanan fibrovaskiiler sap izlenmektedir (A, B, C). Sag goziin
floresein anjiyografisinde arka retina katlantilarinda retina damarlarinin 6nde sapin
icine arkada lense kadar ¢ekildigi (a, c) ve periferik retina kapiller damarlarinin
perfiize olmadig1 goriilmektedir (b). Pictures & Perspectives, 124/4, Jeng-
Miller KW, Joseph A, Baumal CR, Fluorescein Angiography in Persistent Fetal
Vasculature, Sayfa 455, Telif Hakk1 (2016), Elsevier'den izin alinarak kullandmustir
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Tablo 3. Persistan fetal damar agimin temel 6zellikleri
Ortak | Mikroftalmi, lokokori, katarakt, sasiik

Persistan pupiller membran, dilate iris damarlar, retrolental
fibrovaskiiler membran, s13 6n kamara, uzamus siliyer uzantilar,
On ektropiyon iivea, kolobom, periferik traksiyonel retina dekolmani,

intralentikiiler kanamalar, ag1 kapanmast glokomu, kornea
opasifikasyonu

Vitreus membrani ve sap1, hipoplastik/displastik optik sinir,
makiiler pigmenter bozukluk veya hipoplastik makiila, retina

Arka . . Bl g
katlantisi/dekolmant, retina veya vitreus hemorajisi, periferik

avaskiiler retina

PFDS'nin ek okiiler bulgulari arasinda mikroftalmi, 16kokori,
sasilik, ambliyopi, kornea opasifikasyonu, a¢i kapanmasi
glokomu ve ileri olgularda fitizis bulbi sayilabilir (Tablo 3).*

PFDS tanist genellikle kliniktir ve o6nemli retina
bulgularindan biri periferik retinada perfiize olmayan alanlardir.
Periferik kapiller perfiizyon yoklugu ilk kez FA’'da, tek tarafls
PFDS'li 6 aylik bir cocuk hastada tanimlanmugtir (Sekil 11).% Son
zamanlarda yapilan ¢alismalarda, retinal vaskiiler bozuklugun tek
tarafli PFDS'li hastalarin sadece etkilenen goézlerinde degil, ayni
zamanda funduskopik olarak normal diger gozlerinde de mevcut
oldugu goriilmiigtiir.*? Diger gozlerde FA ile ortaya konabilen
hafif degisiklikler izlenmistir.”*** Spesifik olarak, periferik
avaskiilaritenin, tek tarafli PFDSli hastalarin diger gozlerinin
%67 ila %90'1nda izlenen en sik bulgu oldugu bildirilmigtir.
Ancak, bu anjiyografik bulgular PFDS’ye 6zgii degildir ve bagta
AEVR olmak iizere diZer pediyatrik retinal vaskiiler hastaliklar
ile benzerlik gosterebilir. Yakin tarihli bir olgu sunumunda,
AEVR’li 13 aylik bir erkek hastada bilateral periferik avaskiiler
retina ve PFDS’yi taklit eden tek tarafli fibrovaskiiler sap izlendigi
bildirilmistir.** Bununla birlikte, vaskiiler anomaliler AEVR’ye
kiyasla PFDS’de daha az belirgindir, bu nedenle PFDSde
avaskiiler retina icin tedavi esigi daha yiiksektir. PFDS deki
periferik avaskiiler retina ve anormal damar aginin altinda yatan
mekanizmalar belirsizligini korumaktadir. Unutulmamalidir ki,
PFDS'den sorumlu diizenleyici mekanizmalar hala tam olarak
anlagilmamigtir. Bilateral PFDSde ATOH7, NDE CoX15,
ZNFA408 ve FZD4 genlerinin patojenik varyantlart bildirilmistir
ve kalitim paternleri farklilik gostermektedir. PFDS ile iligkili
hiicresel defektlere yol agan bu patojenik varyantlarin retinal
vaskiilogenez ve anjiyogenez bozukluklarinin ortaya ¢ikiginda
rol oynamast olasidir.*® Ayrica, PFDS'nin AEVR ve diger retinal
vaskiiler hastaliklardan ayirici tanisina yardimei olabilecek klinik
ozellikler arasinda mikroftalmi, konjenital goz hastaliklari, aile
oykdisii olmamas, lateralite ve genetik testler yer alir.

PFDS’de tedavi, hastaligin gorme potansiyeline ve
yerlesimine, ozelliklerine ve ciddiyetine bagli olarak izlem
veya cerrahidir. Ayrica, PFDS tipi, makiiler ve optik sinir
hastaliklar1, mikroftalmi diizeyi, ambliyopi derecesi, santral
lens opasifikasyonu varligi ve izlemlere devam durumuna
bagli olan gbérme prognozu ve hasta yast dikkate alinmalidir.
Progresif olmayan ve gorme ekseni etkilenmeyen hastalarin
yani sira gorme potansiyeli diisiik, ileri yasta bagvuran, aksiyel
uzunlugu 15 mm’den kiigiik ileri mikroftalmuslu, aksiyel
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> 6n ve

uzunluk asimetri miktari 3,5 mm’nin tizerinde olan,*
arka kutupta yaygin konjenital anatomik tutulum goriilen,
kapali huni geklinde RD, retinal displazi ve kontralateral goz
normalken siddetli optik hipoplazi saptanan olgularda izlem
diisiiniilebilir. Bu olgularda, cerrahi tedavi fayda saglamayabilir
ve vitreus kanamasi veya progresif fitizisin eglik ettigi RD’yi
de iceren postoperatif komplikasyon riskini artirabilir. Bununla
birlikte, miidahale edilmeyen PFDS’li bazi gozler, sonunda
RD veya glokom nedeniyle gormeyi tamamen kaybedebildigi
icin cerrahi yaklasim bir segenek olabilmektedir (%27 ile %70
arasinda goriildiigii bildirilmigtir).*” Retrolental membrana bagly
opasite veya katarakt, s1g 6n kamara, kontrolsiiz glokom, siliyer
cismin traksiyonuna bagli okiiler hipotoni, vitreus kanamasi ve
vitreoretinal traksiyona sekonder RD goriilen olgularda cerrahi
endikedir. Amag, fibrovaskiiler sap1 kesmek, aksiyel uzamaya
izin vermek, arka kutup ve/veya siliyer uzanti traksiyonunu
azaltmak ve traksiyonel RD, glokom, fitizis ve gorme kaybi
gelismesini 6nlemektir.***” Endike oldugunda, gérmeyi en iist
diizeye ¢ikarmak ve glokomatz komplikasyonlari 6nlemek icin
erken miidahale yapilmalidir.®®

Norrie Hastalig:

Norrie hastaligi, Norrie Hastalig:i Psédoglioma (NDP) ile
iligkili retinopatiler spektrumundaki en ciddi fenotip olup, X’e
bagls olarak kalitim gosteren ve INDP geni olarak da bilinen
Norrin sistin diigiim biiyiime faktorii genindeki mutasyonlarin
neden oldugu bir hastaliktir.® Hastaligin karaketeristik ézellikleri
Warburg® tarafindan kapsaml: bir sekilde caligilmig ve hastalik
konjenital progresif okiilo-akustiko-serebral dejenerasyon olarak
adlandirilmigtir.’® Okiiler prezentasyon her zaman siddetlidir.
Retina dejenerasyonu dogumdan 6nce veya ¢ok kisa bir siire
sonra ortaya ¢ikar ve tipik olarak bilateraldir.’' Etkilenen hastalar,
X’e bagls resesif kalitimi nedeniyle erkek bebeklerdir. Hastalar
siklikla bilateral 16kokori ile bagvururlar. Dogumda 1sik algist
yoktur veya dogumdan hemen sonra kaybolur.”” Mikroftalmi, s1§
6n kamara ve sinesi, iris atrofisi, katarakt ve uzun siliyer uzantilar
siklikla goriiliir. Klasik fundus bulgusu, lensin arkasindaki
fibrovaskiiler maddeden olusan grimsi sari renkli, vaskiilarize,
olgunlagmamis retinal hiicre kiitlesidir. Bu displastik retina
kitleleri, goriiniimleri nedeniyle “psddogliomlar” olarak
isimlendirilmigtir.***** Kitle alani digindaki periferik retina
genellikle tamamen avaskiilerdir ve bazi pigmenter degisiklikler
eslik edebilir. Doku displazisi ve retrolental fibrovaskiiler
proliferasyon ilerledikge, retina iizerindeki traksiyon kotiilesir
ve bu da sonunda fitizis bulbi ve géziin kaybina yol acar. Tedavi
stratejileri arasinda bulbusu korumak ve miimkiinse genellikle
stk algist diizeyinde olan gormeyi yeniden kazanmak i¢in erken
lazer fotokoagiilasyon ve vitrektomi yer alir.”**?

Norrie hastaligi periferik avaskiiler retina ayirici tanisinda
onemli bir hastaliktir. Hastalik fenotipi, NDP ile iligkili
retinopatilerle 6nemli 6l¢iide benzerlik gosterebilir. Bunlar iginde
X’e bagli AEVR, NDP’ye bagli ileri ROP, bazi Coats hastaligi
olgular1 ve ozellikle siddecli PFDS tipleri sayilabilir. 735657

Norrie hastaliginin énemli bir farki, bilateral ve simetrik
tutulum gostermeye yatkinligidir. Ayrica, Norrie hastaliZinda
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RD siklikla hemorajiktir ve vaskiiler lezyonlar daha
belirgindir.>? Bir diger ipucu ise iligkili sistemik bulgulardir.
Biligsel-psikososyal bozukluklar %50’lere varan oranlarda
bildirilmigtir.*>* Genellikle ergenlik déneminde baglayan
sensOrinoral isitme kaybi, baglangicta Norrie hastaligi olan
hastalarin %30’undan fazlasinda bildirilmistir;° ancak, daha
yeni ¢aligmalarda, hastalarin %100’tinde sonunda bir dereceye
kadar isitme kaybi goriildiigii ileri siiriilmektedir.”®? Bununla
birlikte, Norrie hastaliginda meydana gelen retina displazisi,
klinik olarak trizomi 13, Walker-Warburg sendromu ve huni
seklinde RD’nin eslik ectigi siddetli arka PFDS formlarindan
ayirtedilemeyebilir ve ayirict tant genetik testler ile yapilmalidir.

Avaskiiler Periferik Retina ile Iliskili Diger Hastaliklar
Protein C eksikligi, otozomal kalitim gosteren, dogal

antikoagiilan protein C'nin eksikliginden kaynaklanan
nadir bir genetik hastaliktir.® Protein C, spesifik plazma
faktorlerini inaktive ecmek ve sonrasinda protrombinin trombine
doniistiiriilmesini engellemek icin K vitaminine bagimlidir.®
Hastalik PROC (“Protein C, nactivator of Coagulation Factors
Va And VIIIa") genindeki mutasyonlardan kaynaklanir ve
hastalar 6liimciil tromboembolik ataklara ve cesitli oftalmolojik
tutulumlara yatkin hale gelir.®® Bu hastalikla iligkili olarak
bildirilen yaygin okiiler bulgular arasinda 6n ve arka segment
disgenezisi, 16kokori, mikroftalmi, katarakt, anormal retinal
vaskiiler dallanma, amorozis fugaks, retina hemorajileri, santral
retinal ven ve arter okliizyonu, RD, periferik avaskiiler retina
ve retina neovaskiilarizasyonu sayilabilir.® FA’da vaskiiler
ve avaskiiler retina bileskesinde sizint1 oldugu saptanmistir.®!

Sekil 12. Her iki gbzde traksiyonel retina dekolmant ile bagvuran Adams Oliver sendromlu 40 giinlitk kiz bebek hasta (A,B). Fundoskopik muayenesinde sag gizde optik
sinir ve arka kutbu tutan genis fibrozis mevcuttu (A). Sol gizde makiiladan temporal perifere uzanan radyal falsiform retinal katlant: izlendi (B). Floresein anjiyografide sag
gozde merkezde dilate sizintiya neden olan damarlar ve orta periferde ampiil seklinde uglarla aniden sonlanan damarlar goriildii (C). Sol gozde kivrimli damarlar ve kapiller
perfiize olmayan alanlar izlendi. Temporal makiilada vaskiilarizasyonun aniden sonlandig1, damarlarin diizlestigi ve posterior sizinti oldugu goriildii (D). Hastanin her
iki goziinde membran soyularak lensin korundugu vitrektomi ve endolaser yapild: ve bunun sonucunda retina yatisti (E, F). Genetik testler DOCK6 geninde homozigot

mutasyon oldugunu gosterdi (Olgu ve sekil icin Dr. Sengiil Ozdek’ten izin alinmugtir)
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Homozigot bireylerde okiiler bulgular bebeklik déneminde
tek tarafli veya bilateral olabilirken ilk oftalmolojik bulgular
arasinda lokokori ve RD yer almaktadir.*¢! Tedaviye hemen
baglanirsa ciddi vital organ komplikasyonlart 6nlenebilir. Bu
nedenle hastalarin hayatini ve gérme yetisini kurtarabileceginden
erken tani ¢ok Onemlidir. Tedavi ekzojen protein C tedavisi
ve semptom yonetimi iizerine odaklanmaktadir. Oftalmolojik
tedavi, periferik avaskiiler retina icin lazer fotokoagiilasyon
ve neovaskiilarizasyon icin intravitreal anti-vaskiiler endotel
bityiime faktorii (VEGF) enjeksiyonudur.®'%

Adams-Oliver Sendromu (AOS), aplazia kutis ve
ekstremite defektleri ile karakterize nadir goriilen kalitsal bir
hastaliktir.”® Hastalar norolojik, kardiyak, kiitandz ve okiiler
tutulum ile bagvurabilir.® Hastahga ARHGAP31, DLL4,
DOCKG6, EOGT, NOTCHI ve RBPJ genlerinde mutasyonlar
neden olur.®* Semptomlar mutasyon olan gene baglidir ve
hastalarin sadece yaklagitk %50’sinde bu genlerde mutasyon
vardir.®* ARHGAP31 (“Rho GTPase Activating Protein 317)
veya DOCKG6 (“Dedicator of cytokinesis 67) genlerindeki
mutasyonlar, anjiyogenez icin kritik bir yol olan Cdc42/
Racl sinyal yolaginda fonksiyon bozukluguna neden olur.®
Bozukluklarin genetik kaynakli vaskiiler yapidaki stabilitenin
azalmasindan kaynaklandig: diisiiniilmektedir, bu da perfiizyonu
etkiler ve iskemi ile sonuclanir.®® Okiiler defektler arasinda
mikroftalmi, mikrokornea, konjenital vaskiilopati, iskemik-
proliferatif retinopati, rubeozis iridis, gliozisin eglik ettigi
periferik avaskiiler retina ve intravitreal neovaskiilarizasyon
bulunmaktadir.®% Hastalar kisa veya hi¢ olmayan ekstremiteler
ile bagvurabilirler.®*% AOS'li ¢cocuklarda oftalmolojik muayene
ve fundoskopi gereklidir. Bazi hastalarda ROP, AEVR veya
Norrie hastaligi olan bebeklerdeki retina bulgularina benzer
bulgular goriildiigii bildirilmigtir (Sekil 12).° Bu nedenle,
AOS siiphesi olan hastalarda iskemik retinopatiyi tespit etmek
ve miimkiinse tedavi etmek icin FA’yr da iceren oftalmolojik
degerlendirme yapilmalidir. AOS’nin tedavisi yoktur ve
tedavide semptomlarin yonetimine odaklanilir. Bu amacla deri
grefti, deri lezyonlarini ve kafatasi anormalilerini onarmak icin
cerrahi, ekstremite malformasyonlari icin protezler, iskemiden
neovaskiilarizasyona ilerlemeyi durdurmak icin avaskiiler retinaya
lazer fotokoagiilasyonu ve neovaskiilarizasyon icin intravitreal
anti-VEGF enjeksiyonu yapilir.®*%
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Nadir goriilen bir diskeratozis konjenita tipi olan Revesz
sendromu, otozomal dominant kaliim gosteren genetik bir
hastaliktir.” Hastaliga, telomerlerin kisalmasina kargi koruma
saglayan telomer iligkili sifinma kompleksinin bir bilegeni
olan TINF2 (“ERF1 Interacting Nuclear Factor 2”) genindeki
% Telomerler kisaldiginda, hiicresel
apoptoz deride, kemik iliginde ve retinal damar aginda anormal
biiyiimeye yol acar.”” Hastalik tirnak distrofisi, anormal deri
pigmentasyonu ve oral 18koplazi ile karakterizedir.”” Retina
bulgular: eksiidatif retinopatiye benzerdir ve periferik avaskiiler

mutasyonlar neden olur.

retina, telanjiektazik damarlar, neovaskiilarizasyon ve traksiyonel
RD goriilebilir. %7 Agiri subretinal sivi, intrakraniyal
kalsifikasyonlar ve postural instabiliteye yol agan beyin
anormalileri, Revesz sendromunu diger diskeratozis konjenita
tiplerinden ayirmak icin 6nemli 6zelliklerdir.”%%7! Subretinal stv1
siklikla kiigiik gocuklarda teshis edilir ¢iinkii hastalar lokokori
ile bagvururlar.®” Retina hastaliginin derecesine bagli olarak
ciddi gorme kaybi ve korliik geligebilir.”® Revesz sendromunun
yaygin doZast nedeniyle tani ve tedavisi bagta ¢ocuk hekimleri,
g6z hekimleri, hematologlar, dermatologlar ve nérologlar olmak
tizere multidisipliner bir ekip gerektirmektedir. 77! Tedavi,
spesifik semptomlarin tedavi edilmesinden olugur. Okiiler tedavi,
avaskiiler retinaya lazer fotokoagiilasyon, neovaskiilarizasyon
icin intravitreal anti-VEGF enjeksiyonu ve RD i¢in pars plana
vitrektomidir.*’® Sistemik ve okiiler hastaliklarin 6miir boyu
izlenmesi gerekir.®"

Sonug¢

Ozetle, periferik avaskiiler retinanin en stk nedeni ROP’tur.
Oftalmoskopik ozellikler diger retinal vaskiiler hastaliklarla
benzerlik gosterse de ROP gelisen hastalar hemen hemen her
zaman prematiirdiir ve dogum agirliklar: diisiikeiir. Ayrica, geg
bebeklik doneminde aktif neovaskiilarizasyon, anlamli asimetri
ve ailede hastalik 6ykiisii olmas: beklenmemektedir. Termde
dogan veya belirgin asimetrisi, eslik eden sistemik bulgular:
veya yakin akrabalarinda benzer hastalik 6ykiisii olan bebeklerde
ayirict tanida benzer klinik gosteren daha nadir hastaliklar
diistiniilmelidir. Tablo 4’te bu hastaliklarin ayirt edici temel
ozellikleri dzetlenmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve editorler
kurulu disinda olan kigiler tarafindan degerlendirilmigtir.



Ozdek ve ark. Infantlarda Avaskiiler Periferik Retina

Tablo 4. Periferik avaskiiler retina goriilen hastaliklarin temel ayirt edici ozellikleri

ROP

* Prematiirite/diisiik dogum agirligi/neonatal oksijen tedavisi dykiisii/aile Sykiisii olmamasi

o Bilateral, hafif asimetrik olabilir

e Tipik 6zellikleri arasinda periferik avaskiiler retina, vaskiiler arkatlarin makiila ve optik disk siiriiklenmesiyle diizlesmesi, yiikselti olusturacak
seklinde vaskiiler proliferasyon, konkav yapida traksiyonel RD sayilabilir.

* Rutin hastalik evrelerinde eksiida beklenmez.

* Hastalik seyri genellikle ilerleyicidir ve yasamin ilk birkag ayinda kronolojik sirayla belirli evreler goriiliir.

Spontan regresyon veya skatrizasyon sik goriiliir.

AEVR

° Cogunlukla OD kalitim.

e Aile dykiisii sadece hastalarin yarisinda vardir. Asemptomatik aile iiyelerinin muayene edilmesinde yarar vardir.

o Bilateral ve siklikla asimetriktir

e Tipik 6zellikler arasinda temporal periferik avaskiiler retina, makiiler ve optik disk siiriiklenmesi ve arkat damarlarin diizlesmesi (ROP benzeri
goriiniim ancak daha yavag ve 6ngotiilemeyen progresyon) bulunur ve retina katlantilar (falsiform retina katlantilari cogunlukla temporal perifere ve
lensin arkasina uzanir) goriilebilir veya goriilmeyebilir.

® Damarlarin diizlesmesi, gortiniir bir traksiyon olmadiginda bile tipik bir bulgudur.

e Pre -, intra - veya subretinal eksiidasyon sik goriiliir

e Arka hyaloid sar1 birikintileri ile birlikteligi AEVR ye 6zel bir bulgudur.

* Durmus vaskiilarizasyon, herhangi bir donemde avaskiiler retinaya dogru ilerleme géstermez.

* RD tipik olarak traksiyoneldir, ancak daha sonra eksiidatif ve/veya regmatojen bilegenler gelisebilir.

e FA dogru tani igin gereklidir - periferik perfiize olmayan alanlar, damarlarin diizlesmesi ve anastomozlar, telanjiektaziler ve neovaskiilarizasyon.
ROP gozlerde yiikseltide goriilen daha homojen ve diizenli vaskiilarizasyon paterninin aksine genellikle gecis bolgesinin dtesinde diizensiz vaskiiler
filizlenme izlenir. Foveal avaskiiler zon tipik olarak ¢ok kiigiiktiir.

Inaktivite ve rekiirrens donemleri yasam boyunca tipikctir.

Coats Hastalig1

o Sporadik, tek tarafli (%90), erkek (%80).

* Pupiller beyazdan ¢ok saridir (ksantokori).

e Tipik 6zellikler arasinda periferik retinal telenjiektaziler, ampul seklinde mikroanevtizmalar, bol miktarda intra ve subretinal lipid ekstidalars,
subfoveal nodiil, subretinal fibrozis, FA'da periferik kapiller perfiize olmayan alanlar yer alir.

¢ RD tipik olarak eksiidatiftir, ileri evre olgularda biillsz elevasyon goriiliir.

e Son evre hastalikta agrili kirmizi goz ile sonuglanan rubeozis iridisin eglik ettigi neovaskiiler glokom goriilebilir

P

® X’e bagli dominant kalitim, esas olarak kadinlarda goriiliir (erkeklerde 6liimciil), annelerde ayni hastalik olabilir.

 Multisistemik bir hastaliktir - Neonatal deri lezyonlar: tipikeir (genellikle gegicidir ve spontan geriler); dental hipoplazi, alopesi ve MSS tutulumu
goriilebilir.

e Bilateral ve siklikla belirgin sekilde asimetriktir.

e Tipik 6zellikler arasinda neovaskiilarizasyona yol agan periferik avaskiiler retina, retina kanamalari, RD ve en sonunda retrolental fibrovaskiiler
kitle gelisimi yer alir.

* RD traksiyonel veya eksiidatif olabilir.

e Fovea cukurunun diizlesmesi, normal bir parafoveal damar aginin olmamasi ve optik atrofi yaygin olarak goriiliir.

PEDS

 Cogunlukla sporadik ve tek taraflidir (%90)

o Mikroftalmi, mikrokornea

e Tipik 6zellikler arasinda belirgin iris damarlari, uzun siliyer uzantilar, retrolental fibrovaskiiler membran, diskten ¢ikan hyaloid sap (genellikle
retina katlantilar1 ve RD eglik eder) sayilabilir.

* RD traksiyoneldir ve genellikle cadir seklindedir ve periferik retina yatigiktir (nadiren huni seklinde RD goriilebilir). Lens arkasina fibrotik
yapisma daha ¢ok nazal tarafta yer alir.

e Retrolental damarlar tipik olarak radyal oryantasyondadir ve itis, siliyer cisim veya lens ¢evresinde diger damarlar ile anastomoz yapabilir.

Norrie
Hastalig:

* Dogumda veya dogumdan sonraki haftalarda tani konur

o Bilateral, simetrik, X’e bagli resesif kalitim, erkek

* Cogunlukla progresif isitme kayb: ve mental retardasyon goriiliir.

* Mikroftalmi, iris atrofisi ve sinesi, s1g 6n kamara

o [leri displastik retina (siklikla ciddi subretinal kanama ve lipid birikimi)

* RD siklikla hemorajiktir ve vaskiiler lezyonlar PFDS'den daha belirgindir.
* Molekiiler genetik testler ile dogrulanmalidir

ROP Prematiire retinopatisi, RD Retina dekolmani, TVL: Tunika vaskiiloza lentis, PFDS: Persistan fetal damar sendromu, AEVR: Ailesel eksiidatif vitreoretinopati, OD: Otozomal dominant, FA:

Floresein anjiyografi, IP: Inkontinentia pigmenti, MSS: Merkezi sinir sistemi
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Argus II Retinal Protez Implantasyonu Yapilan
3 Olgunun Uzun Dénem Klinik Bulgularinin
Degerlendirilmesi

Evaluation of the Long-Term Clinical Results of 3 Patients Implanted with
the Argus II Retinal Prosthesis

® Dilek Giiven*, ® Eyiip Diizgiin®**, ® Oguz Kaan Kutucu***, ® Cengiz Gul***

*Actbadem Maslak Hastanesi, G6z Hastaliklari Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
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Oz

Caligmamizda, gorme diizeyi 151k persepsiyonu ve projeksiyonu olan gozlerine Argus II retinal protez implantasyonu yapilmis olan, son
evre retinitis pigmentosali 3 hastanin uzun dénem klinik sonuglari sunulmaktadir. Olgularda takip stiresince konjonktival erozyon veya
hipotoni goriilmedi, implantlar yerlegtirildikleri blgede sabit kaldi. Elektriksel esik degerleri makula bolgesinde daha diisiik iken, ¢ivi
tespit bolgesi ve daha periferde daha yiiksekti. Optik koherens tomografi kesitlerinde, iki olguda retina-implant arayiiziinde fibrozis
ve retinosizis geligimi izlendi. Bu durum, sistemin akeif giinlitk kullanim siiresine ve elektrotlarin retinaya yakinligina bagli dokuya
mekanik ve elektriksel etki ile iligkilendirildi. Hastalar sistemi giinliik yagamlarina entegre edebildi ve daha 6nce yapamadi1 etkinlikleri
yapabildi. Kalitsal retina hastaliklarinin rehabilitasyonu igin retina protezi gelistirme ¢aligmalari devam etmektedir, dolayisiyla implant
ile ilgili hem sosyal hem de klinik gozlem ve tecriibeler deger tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Retinitis pigmentosa, retinal protez, Argus II implant, optik koherens tomografi

Abstract

This study presents the long-term clinical results of Argus II retinal prosthesis implantation in eyes with light perception and projection
in 3 patients with end-stage retinitis pigmentosa. No conjunctival erosion, hypotony, or implant displacement was observed during
postoperative follow-up. The electrical threshold values were lower in the macular region and higher close to the tack fixation region and
peripherally. Optical coherence tomography scans showed fibrosis and retinoschisis formation at the retina-implant interface in two cases.
This was attributed to mechanical and electrical effects on the tissue due to the active daily use of the system and the electrodes’ proximity
to the retina. The patients were able to integrate the system into their daily lives and perform activities that they could not do before.
Studies on retinal prostheses for the rehabilitation of hereditary retinal diseases are ongoing, so both social and clinical observations and
experiences related to the implant are valuable.

Keywords: Retinitis pigmentosa, retinal prosthesis, Argus II implant, optical coherence tomography
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Giris

Giiniimiizde insanlara uygulanmakta olan retinal implant
yaklagimlari; epiretinal, subretinal, suprakoroidal ve skleral
(transskleral suprakoroidal) olarak siniflandirilmaktadir.’ Argus
II Retina Protezi Sistemi (Second Sight Medical Products, Inc.,
Sylmar, CA, ABD) dis retina dejeneratif hastalif1 bulunan
hastalara yapay gorme saglamak icin cerrahi olarak implante
edilen bir epiretinal protezdir, dig ve i¢ aksamlardan olugur.*?
I¢ aksamda yer alan elektrot dizini, 200 mikron capli, 6x10
grid seklinde dizilmis 60 mikroelektrottan olugur, 9x5,5 mm
boyutundadir, 20 °Clik gorme alani saglar ve retinaya retinal
¢ivi ile tespit edilir. Argus II implantin hem CE markast hem
de Gida ve Ilag Idaresi onay: bulunmaktadir. Argus II retina
protezi sistemi diinyada bircok iilkede 350’den fazla hastaya
(Second Sight firmasindan edinilen bilgi) implante edilmistir.’
Mayis 2019'da Second Sight Medical Products firmasi Argus
II retinal protez iiretimini durdurmustur, yeni implantasyon
yaptlmamaktadir ancak implantli hastalarin takipleri ve gerekli
giincellemeleri  siirdiiriilmektedir. Bu ¢aligmada, iilkemizde
tek merkezdeki uygulama ©ncesi, sirasi ve sonrasindaki
tecriibelerimiz aktarilmaketadir.

Olgu Sunumu

Istanbul Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi
Go6z Hastaliklar: Klinigi, 2014 yiinda Tiirkiye'de Argus II
Retina Protezi Sisteminin implantasyonu icin Second Sight
Medical Products firmasindan sertifikasyon alan ilk merkez
oldu. Hastanemizde 500’den fazla retinitis pigmentosali (RP)
hasta protez implantasyonu adayligi agisindan degerlendirildi.*
Implantasyon kriterlerine (Faz 1 klinik ¢alisma no:
NCT00407602) uygun olarak tespit edilen son evre RP’li 3
adayin birer gozlerine Argus II Retina Protezi Sistemi implante
edildi. Implantasyon Gncesi hasta ve hasta yakinlarina ameliyat,
cihaz ozellikleri, caligma sekli, riskler ve gercek¢i beklentiler
anlatilds, hasta ve hasta yakinlarinin imzali onamlari alindi.

Ameliyat oncesi detayli 6n ve arka segment muayenesi
ve karanlik adaptasyonu sonrasi flag 1sik testi ile gdrme
keskinlii muayenesi yapildi. Ameliyat sonrasinda 6n segment
ve arka segment fotograflama, gerekli goriildiigiinde floresein
anjiyografi, spektral domain optik koherens tomografi (OKT)
(3D OCT Topcon 2000 FA Tokyo, Japonya) ile MM6 cekim
programi ve 9 mm kesit ¢ekimi, OKT anjiyografi (OKTA)
(AngioVue Avanti RTVue-XR 2017 versiyonu) (OptoVue,
Fremont, CA, ABD) ile 12 mm HD line kesit ¢ekimi yapild:.
ilk olguda uygulanabilen prototip OKTA cihazi ile ¢ekim ve
degerlendirme yapilabilmisti,” ancak sonraki versiyonla yeterli
kalitede OKTA ¢ekimi yapilamadigindan bu ¢aligmada bulgular
degerlendirmeye alinmadi.

Argus II epiretinal protez implantasyonu, Oncesi ve
sonrasindaki tibbi tedavi daha once literatiirde belirtildigi
gibi uyguland1.® Ameliyatlardan yaklagik 10-14 giin sonra her
bir elektrotun elektriksel uyarim esik degerlerinin tespiti igin
“ficting” islemi yapildi.” Bu islem ameliyat sonrast birinci ayda
ve bir defaya mahsus yapildi. Ancak, sadece Olgu 1 igin, hastanin

sinyali az alma yoniindeki tekrarlayan subjektif sikayeti dikkate
alinarak kontrol amagli “fitting” islemi birinci yilda tekrarland:.
Persepsiyon esik degerleri; diisiik 1-233 pA, orta 234-452 pA,
yiiksek 453-677 pA, persepsiyon yoklugu, olarak siniflandirildi.

Ameliyattan sonraki birinci ayda cihazin hasta tarafindan
nasil kullanilacaginin 6gretilmesi ve giinliik hayat: igerisine
entegre edebilmelerinin saglanmast amagli ergoterapist eglifinde
rehabilitasyon seanslari bagladi. Hastalar, ilk aydan sonraki 3
ay her iki haftada bir, sonrasinda bir yil olana kadar 3 ayda
bir oftalmolojik muayeneyi takiben ergoterapi gordii. Sonraki
siiregte son kontrollerine kadar hasta ve yakinlarinin gelebilme
durumlarina gore farkls araliklarla seanslara devam edildi.

Argus II epiretinal protez implantasyonu sonrasi giiniimiize
kadar Olgu 1 icin 73 ay, Olgu 2 igin 62 ay, Olgu 3 i¢in
50 ay gegmistir. Bu calismada olgularin baglangi¢ bulgulari,
implantasyon sonrasi erken bulgulari ve son kontrolleri olan
sirasiyla 70. ay, 37. ay ve 25. ay bulgular: ile “ficting” iglemi ile
tespit edilen uyar: esik degerleri ele alinmaktadir.

Olgu 1, son 5 yildir azalan gérme diizeyi her iki goziinde
151tk persepsiyonu ve projeksiyonu (IPP) olan 58 yagindaki
son evre RP’li erkek hastaydi, sag goziine Ocak 2016’da
fakoemiilsifikasyon, goz ici lens implantasyonu (FAKO-GIL),
pars plana vitrektomi (PPV) ve Argus II implantasyonu
uygulandi. Ameliyat 6ncesi bilateral niikleer sklerozu mevcuttu,
g6z ici basinci (GIB) 18 mmHg, aksiyel uzunlugu (AU) 23,13
mm idi. Hastanin son kontrolii postoperatif 70. ayda yapild:.
Olgu 2, son 5 yildir azalan gérme diizeyi her iki goziinde IPP
olan 36 yagindaki son evre RP’li erkek hastayd:, sag goziine
Aralik 2016’da PPV ve Argus II implantasyonu uyguland:.
Ameliyat 6ncesi bilateral psddofaki mevcuttu, GIB 12 mmHg,
AU 24,95 mm idi. Hastanin son kontrolii postoperatif 37. ayda
yapildi. Olgu 3, son 7 yildir azalan gérme diizeyi her iki goziinde
IPP olan 43 yagindaki son evre RP’li kadin hastayds, sol goziine
Aralik 2017'de FAKO-GIL-PPV ve Argus II implantasyonu
uygulandi. Ameliyat dncesi bilateral minimal arka subkapsiiler
opasite mevcuttu, GIB 12 mmHg, AU 25,17 mm idi. Hastanin
son kontrolii postoperatif 25. ayda yapild:.

Tim implantasyon cerrahileri sirasinda ekstraokiiler
olumsuz bir olay yasanmadi. Tiim olgularda, ameliyat oncesi,
ortasit ve bitiminde yapilan elektriksel uyar: testlerinde tiim
elektrotlar aktif durumdaydi. Postoperatif takipte higbir olguda
konjonktival yiizeyde erozyon veya hipotoni gériilmedi (Resim 1).
Subjektif yakinmalar i¢in topikal suni gz yag: takviyesi verildi.
G0z hareketleri her yone serbestti, yabanct cisim hissi sikayeti
olmadi. Postoperatif erken donemde Olgu 2’de konjonktiva
6demi nedeniyle gegici fokal dellen olustu, topikal suni gozyast
takviyesi ile iyilesme saglandi. Fundus muayenesinde tiim
olgularda elektrot dizini yerlestirildigi makula bolgesinde stabil
temas halinde kald: ve herhangi bir rotasyon izlenmedi (Resim
2A, B, O).

OKT kesitleri degerlendirildiginde; postoperatif erken
donemde ve takipler siiresince tiim olgularda implantlar
yerlestirildikleri lokalizasyonda stabil durdular. Implant kenari-
retina temas bolgelerinde “snow bank” diye tabir edilen lokal
s1g tiimsek olusumu izlendi. Bu temas Olgu 3’te sadece ¢ivi
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Resim 1. Olgu 3’iin Argus II epiretinal protez implantasyonundan 1 giin sonra
konjonktiva hiperemik, siitiirleri intakt (A), 2 yil sonraki 6n segment goriintiisii,
konjonktiva intakt, konjonktiva altinda elektronik kutunun kenari gériiliiyor (B)
bolgesi ve diger kisa kenardayd:. Olgu 1’de implantasyon sonrast
6. ayda baglayan 9. ayda belirginlesen atrofik fovea alanini
gevreleyen ve implantin elektrot iceren bolgesi ile temas halinde
olan retinada kalinlagma, temas alaninda genisleme ve retina
i¢i kist olusumu dikkati ¢ekei, implant ¢evresinde tamamen
temizlenememis oldufu ongoriilen hyaloid bakiyesine bagli
epiretinal membran uzantilari izlendi. Bu durum 6. yildaki son
takipte de stabil devam etti (Resim 3). Olgu 2’de 6. ayda baglayan
9. ayda belirginlesen implantin retina ile dogrudan temas
halinde oldugu elektrot igeren bolgede retinada kalinlagma,
retinosizis benzeri retina katlari ayrigmasi ve ara yiizeyde fibrozis
ile uyumlu hiperreflektif bir tabakanin gelistifi gozlendi,
retinadaki kalinlik artisiyla implant-retina temas alani genisledi
(Resim 4). Implant merkezinin inferiorunda klinik olarak
pigmentasyonda artig ve OKT kesitlerinde retina pigment epiteli
katinda kalinlagma olmasi tizerine koroid neovaskiilarizasyonunu
ekarte etmek amacli fundus floresein anjiyografi yapildi. Erken
evrede; pigmentasyona bagli blokaj ve zamanla nokta halinde
hiperfloresans izlendi, artig olmadi, ge¢ fazda, floresansta
soluklagma ve blokaj bolgesinde hafif boyanma izlendi. Bunun
retina i¢i kistik bosluklara bagli oldugu disiiniildii, koroid
neovaskiilarizasyonu lehine degerlendirilmedi. Palyatif topikal
non-steroidal antienflamatuvar tedavi ile takip edildi (Resim
5). Bu iki hastada 9. aydan sonra artan retina kalinligi ve
odemli goriiniim, elekeriksel uyarim siiresinin giinliik daha
uzun aktif kullanim ile ilgili (2,5-10 saat/giin) veya mekanik
temasa kargi dokunun bir reaksiyonu olarak degerlendirildi.
Olgu 3’te implant yerlesiminde direkt retina-implant temas
alani daha kisitliyd: ve elektrot igeren boliimde degildi, cihazin
giinliik kullanim saati diger olgulara gore daha azdi (1-2 saat/
giin). Takip boyunca epiretinal membran gelisimi, retinada
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Resim 2. Olgularin implantasyon 6ncesi fundus fotograflar, optik koherens
tomografi retina kalinlig1 haritalari, implantasyon sonrast renkli fundus fotoZraflary
ve implant yerlesim alani temsili isaretlemeleri. Olgu 1'in implantasyondan 1 ay ve
1 yil sonra (A), Olgu 2 ve Olgu 3’iin implantasyondan 1 ay sonra yapilan “fitting”
islemi sonrasinda tespit edilen 60 elektrota ait elektriksel uyarim egiklerinin
semalari goriiliiyor (B, C)
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preoperatif retinogi

Postoperatif 3. yil

Resim 3. Olgu 1'in implantasyondan sonra 1. ay, 9. ay, 2. yil, 3. yil ve son optik koherens tomografi kesitlerinde, 9. aydan itibaren retina ici kiigiik kistlerin olusumu ve
retina iizerinde ince fibril olusumundan sonra takipte 1. yilda implantin retina yiizeyine degdigi bélgelerde belirgin olarak retinosizis gelistigi, retina kalinliginin arttids,
implant gevresinde epiretinal membran (ERM) gelistigi ve bu ozelliklerin, 6. yildaki son takip bulgularinda da ayni devam ettigi gériiliiyor

Preoperatif Postoperatif 1. yil

fibrozis

retinosizis hiperreflektif lezyon

Postoperatif 1. ay

«snowbank»

Resim 4. Olgu 2'nin implantasyondan sonra 1. ay, 1. yil ve 3. yil optik koherens tomografi kesitlerinde, 1. ayda goriilmeyen 6. aydan itibaren tespit edilen implant ile
retinanin temasta oldugu tiim alanda retinanin kalinlagmas:, implant ile retina arasinda fibrozis ile uyumlu hiperreflektif kat olusumu ve retinosizis gelisimi izleniyor
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Resim 5. Olgu 2’nin implantasyondan 1 yil sonra ¢ekilen floresein anjiyografisinde, erken sathada pigmentasyona bagli blokaj gésteren implant altindaki fokal alanda

punktat boyanma ve geg evrede fokal boyanmada dagilma ve solma izleniyor (oklar)

Resim 6. Olgu 3'iin implantasyondan sonra 1. ay, 1. yil ve son optik koherens tomografi kesitlerinde, implantin retina yiizeyine yakin yerlesimli oldugu, retinada dem

veya epiretinal membranin olmadig: goriiliiyor

kalinlagma, fibroz doku gelisimi veya retinosizis geligimi tespit
edilmedi (Resim 06). Elektrotlar, elektrik telleri, retinal ¢ivi ve
implantin tutma bolgesi kesintili golgelenme artefaktina neden
oldular ancak genel olarak OKT, implant bolgesini, implant ile
retina iliskisini, implant ¢evresindeki bulgulart degerlendirmede
oldukga basarili bulundu (Tablo 1).

Persepsiyon esigi Olgu 1’de 89-613 pA, Olgu 2'de 40-645
pA ve Olgu 3’te 20-645 pA arasinda tespit edildi (Resim
2A-C). Persepsiyon esikleri dagilimi elektrot orani olarak; 1.
ayda Olgu 1’de diisiik 3/60, orta 45/60, yiiksek 7/60, ve fosfen
algist yoklugu 5/60 seklinde idi, Olgu 2’de diisitk 28/60, orta

62

19/60, yiiksek 11/60 ve fosfen algist olmamast 1/60 seklinde idi,
Olgu 3’te diisiik 22/60, orta 27/60, yiiksek 11/60 seklinde idi.
Yast daha geng olanlarda diisiik egik sayist daha fazla idi. Olgu
I’de 1 yil sonra esik degerlerin dagilimi; diisiik 19/60, orta
25/60, yiiksek 10/60, uyarima kapatilmig 1/60 ve fosfen algist
yoklugu 5/60 seklindeydi, yiiksek akim degerlerinin ve fosfen
algist olmayan elektrotlarin ¢ivi ¢evresindeki bolgede oldugu
ve makula bolgesinde akim esik degerlerinin azaldigi goriildii.
Civi bolgesinde daha genis bir alanda artmig egik degerler, ¢ivi
cevresinde geligen olas: fibrozisle ve daha periferde daha atrofik
retina ile ilgili bulunurken, makiila bolgesinde daha genig
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Tablo 1. Argus II epiretinal protez implantl olgularin 6zellikleri
. Preop Postop Kiil
Olgu Yas | Cinsiyet :akl pl gorme gorme d P u Postop makiila durumu
keskinligi | keskinligi

1 53 E 70ay P.p PP atrofik ¥mpla.nt altmd'a S benzer'l goriintim, kalinlagma,
implant gevresinde ince ERM gelisimi
Implant altinda retinosizis benzeri goriiniim, belirgin

2 36 Ig) 37 ay P+P P+ P atrofik Ralinlzsma, belirginfibroais

3 43 K 25 ay P+P P+P atrofik ERM, 6dem, retinosizis, fibrozis goriilmedi

Preop: Ameliyat 6ncesi, Postop: Ameliyat sonrasi, E: Erkek, K: Kadin, P + P: Isik persepsiyonu ve projeksiyonu, ERM: Epiretinal membran

Resim 7. Argus II epiretinal protez implantasyonu yapilan olgularimizin, cihazi akeif halde kullanirken ergoterapist egliginde yiiriittiikleri calismalar; Olgu 1, saat
kadranlarina sayilar1 dogru bir sekilde yerlestiriyor, Olgu 2, harfleri bir araya getirerek sozciik olusturuyor, Olgu 3, beyaz tabak iizerinde kiigiik kiipii parmag ile dokunarak

isaret ediyor

alanda azalan egik degerler, retinosizis benzeri reaksiyona bagli
retinanin kalinlagmas: ve makiila bolgesinde i¢ retina katlarinin
elektrotlara daha yakin olmasi ile iliskilendirildi. Olgu 2’de ¢ivi
bolgesine yakin bolgede ve optik diske yakin ugtaki elektrotlarda
esik degerleri yiiksek tespit edildi, 1 elektrot givenli en yiiksek
esik degerde fosfen algist olusturmadi. Olgu 3’te makiila
bolgesinde esik degerler diisiik, ¢ivi bolgesinde ise daha yiiksekti,
tiim elektrotlar aktif olarak uyarima acikei. Olgular genel olarak
degerlendirildiginde, makiila ist temporaline denk gelen ¢ivi
bolgesine yakin, daha periferdeki elektriksel esik degerleri daha
yiiksekti, makiila bolgesinde esik degerleri daha dugiiketii.
Elektriksel uyarim ile hastalarimiz parlak nokrtalar tarif
ettiler. Bilgisayar ekranina 30 cm mesafeden siyah tizerine beyaz
veya beyaz lizerine siyah yiiksek kontrast saglanacak sekilde
7,3 cm kenar uzunlugunda kareyi parmak ucu ile isaret etme,
vertikal, horizontal veya diagonal yonlere 2.000 ms ekran
ge¢me hizinda hareket eden 3,7 cm kalinliginda ¢ubuklarin
yonlerini tayin etme, yiiksek kontrastli objelerin yerini bulma,
el ile dokunma gibi alistirmalar yapild: (Resim 7). Bir sonraki

agamada, hastalar cihazi kendi ev, is ortaminda veya disarida
kullanmaya bagladilar, hastalarin beyaz baston kullanmalari
ayrica desteklendi. Sistem ilk iki yil diizenli olarak giinde 2,5-
10 saat aktif olarak kullanildi. Olgu 1, sistemi daha uzun ve
etkili kullandi, kullanim ile ilgili olarak dig kablonun baglanti
bolgesi agindigi i¢in kablo yenilendi. Koronaviriis hastalig:
2019 (COVID-19) pandemisi sirasinda ayni kablo problemi
olustugu ve kontrole gelemedigi i¢in hasta bu dénemde sistemi
aktif olarak kullanamadigini ifade etti. Olgu 2 ve Olgu 3 ilk
iki yil ergoterapi ile sistemi giinliik hayatlarinda akeif olarak
kullandilar, ancak daha sonra evlerinin uzak yere taginmasi veya
aile fertlerinin desteklerini devam ettirmemeleri ve COVID-19
pandemisi nedeniyle yillik kontrollerini aksattilar ve telefon ile
irtibatta sistemi aktif kullanmadiklarin: ifade ettiler.

Tartisma

Caligmalarda Argus II retinal protez implantasyonu
uygulanan hastalarda; oryantasyon, mobilite hareketleri, harf
okuma, bir cismi uzanip yakalama, gercek yagsam aktiviteleri ve

63



Turk J Ophthalmol 53; 1: 2023

tekrarlanabilir fosfen persepsiyonu, cihaz aktif haldeyken, akeif
olmadig: hale kiyasla anlamli daha bagarili bulunmusg ve bu
bagar: devam etmistir.* Argus II retinal protezi ile elde edilen en
yiiksek uzaysal rezoliisyon 1,8 logMAR (Snellen 20/1262) olarak
rapor edilmis,® implantasyon sonrast gérme alani muayenelerinde
de olumlu gelismeler gozlenmistir.'® Serimizde hastalarimiz,
Argus II epiretinal protez sistemlerini aktif kullanirken bazi
yetenekler gelistirdiler, bunlar su sekilde 6zetlenebilir: Koridor
ve oda i¢inde 6niine ¢ikan engelleri ve hareket halindeki insanlart
farkedip ¢arpmadan yoluna devam etme, odada kapiy1 ve kapi
kolunu bulma, duvarda asili olan tablo ve levhalar1 farketme,
masadaki tabagi, tabaktaki yemegi ve kagik-catali bulabilme,
bardagin igindeki kontrastli igecegi farketme, bardagin bos ya
da dolu oldugunu anlama, énceden kullandig: bastonla daha
emniyette hissederek daha hizl: yiiriiyebilme (Olgu 2), yaklagik
9 cm ebatlarinda yiiksek kontrastli sayilari dogru bir sekilde
saat kadranlarina yerlestirme (Olgu 1), siyahla boyanan isaret
parmagi ile beyaz zemin tizerine sekil ¢izme (Olgu 3). Bunlarin
bir kismini evlerinde aile iiyelerinin destegi durumunda giinliik
hayatlarina uygulayabildiler, ancak esasen ergoterapist ile
calisirken motive olabildikleri g6zlendi.

Argus II implantli hastalarin ele alindif1 genig bir seride,
5 yillik takipte, hastalarin %40’'inda 24 istenmeyen olay
gorilmugtiir; bunlar genellikle ilk bir yildadir ve konjunktival
erozyon, konjunktival agilma, hipotoni, 3 olasi endoftalmi
ve bir yirtikli retina dekoman: seklindedir."" Cerrahinin
gelistirilmesiyle birlikte hipotoni goriilme orani azalmistir.'?
Klinik ilk ¢aligma dahil olmak iizere, 2007-2017 arasinda Argus
II uygulanmig olan hastalarda en ¢ok kargilagilan istenmeyen
durum olan konjunktival erozyonun irdelendigi 274 olguluk
retrospektif ¢aligmada; erozyon %60 oraninda ilk 15 ayda,
%85 oraninda ilk 2,5 yilda goriilmiistiir.”” Serimizde higbir
olgumuzda implantasyona bagli komplikasyon goriilmemistir.

Elektriksel uyarim egigi hastanin bir fosfen algilayabilmesi
icin gerekli akim olarak tanimlanabilir. Esik degeri elektrot
retina yiizeyine ne kadar yakinsa, makiila bolgesine ne kadar
yakinsa ve elektrot cevresinde ne kadar ¢ok hiicresel govdesi
bulunuyorsa o kadar diisiiktiir."* Daha diisiik esik deger, elektrot
korozyonunun azaltilmast ve genis alan elektriksel uyarimi
yapilabilmesi agisindan daha ¢ok tercih edilmektedir. Ancak
pratikte goriilen durumlar farkls olabilmektedir; 3 olguluk bir
seride implantli olgularin ikisinde implant-retina arasindaki
mesafenin az olmasinin esik degerleri azalttigi ve performansin
daha iyi oldugu ¢ikarimi yapilirken,” implant-retina arasindaki
mesafe ile elektriksel uyarim sonuglarinin degerlendirildigi 5
olguluk bir diger caligmada ise, bu mesafenin fonksiyon a¢isindan
oneminin hastaya bagli oldugu, iyi sonug alabilmek igin tam
apozisyonun gerekmedigi ve hatta bunun retinosizise sebep
olarak fonksiyonu azaltabildigi bildirilmigtir.'®
foveas: daha atrofik, yasca daha biiyikk olan Olgu 1'de esik
degerler gorece daha yiiksekti ve 1 yil sonraki kontroliinde
retina-implant arast mesafe retinal kist olusumunun da katkisiyla
azalmisti ve esik deZerlerde azalma vardi. Olgu 3’te ise retina-
implant temasi sadece implant kenarindayds, elektrotlarla direkt
temas yoktu ve esik degerler daha diisiik olarak tespit edildi.
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Caligmamizda,

Literatiirde, calismamizda Olgu 1’de hafif, Olgu 2’de ise daha
dramatik olarak tespit ettigimiz retinal kalinlagma, retinogizis ve
implant-retina arayiiziindeki fibrozis geligiminin incelendiZi ve
agiklanmaya calisildigs galismalar bulunmaktadir. Implantasyon
yapilan 18 konsekiitif olgunun 6. ay takipteki durumlarinin ele
alindig: caligmada;'” postoperatif 1. ve 6. aylar kiyaslandiginda
implantlarin %68,75’inde agagiya dogru rotasyon yaptigi
ve implant-retina arayiiziinde epiretinal membran gelistigi
gortilmugtiir. Argus II retina protezi implantasyonu yapilan ve
OKT ile takip edilen 20 goziin 10’'unda OKT’de implant-retina
arayiiziinde fibrozis benzeri hiperreflektif doku ve bunlarin
9’unda retinogizise gidis tespit edilmistir.'® Yas ortalamast 57,4
yil ve takibi ortalama 36,8 ay olan bu olgu serisinde, fibrozis
baglangict 2-33 ay, retinosizis baglangici 6-36 ay arasindadir.
Retinosizis gelisiminden sonra degisim olmamistir ve implant-
retina arast mesafenin fibrozis geligsimine etkisi olmadig1
saptanmigtir.'® Epiretinal membran ve hyaloid alinmasina
ragmen kalan vitre bakiyesinin veya ¢ivi irritasyonunun fibrozise
ve hiperproliferasyona neden olmus olabilecegi, retinogizisin de
fibrozise bagls traksiyona sekonder gelistigi yorumu yapilmigtir.
Hastalarin cihaz akeif haldeki fonksiyonlarinda farklilik tespit
edilmemistir.'® Oysa ¢aligmamizda Olgu 1’in fonksiyonda azalma
yakinmasinin da olmasi nedeniyle “fitting” iglemi tekrarlanmus,
esik degerlerde revizyon gerekmistir.

Implantasyon sirasinda epiretinal membrani soyulmamig
olan 52 yagindaki RP hastasinda postoperatif 1. yilda retina
kalinliZinda artis, implant-retina arayiiziinde hiperreflektif bant
olusumu tespit edilmistir."”” Fibrozisin en kalin oldugu alanda
esik degerde en fazla artigin olmas, kalin fibrozisin gecirgenligi
engellemis olabilecegi diistiniilmiistiir. Retinanin elekeriksel
uyarimin lokal biyokimyasal degisiklikleri indiikleyerek var olan
epiretinal fibrozisin hizli biiytimesine, implantin hafif devamli
rotasyonunun mekanik siirtiinme ile kronik enflamasyona ve
fibrotik doku proliferasyonuna neden olmus olabilecegi seklinde
yorumlanmustir. Nitekim ayni hastada implantasyondan 2
yil sonra cerrahi ile alinan fibrotik dokunun histopatolojik
incelemesine gore, patogenezin yabanci cisim reaksiyonuyla
artan bag dokusu birikiminin skleroza yol act131 enflamatuvar
bir siire¢ oldugu, cerrahiden sonra implantin fonksiyonunun
artti@1 bildirilmigtir.”® Serimizde uzun siireli elektriksel uyarim
ve direkt elektro-retina temasinin 2 olguda retinogizis benzeri
retina degisikligine sebep oldugunu, Olgu 2’de ise ayni ddnemde
gelisen fibrozisin agir1 enflamatuvar cevaba sekonder gelistigini
diistinmekteyiz. Diger taraftan, 6 yildir Argus II implantl
hastanin géziinde yapilan postmortem histopatolojik incelemede,
implant bolgesine karsilik gelen sinir lifi bolgesinde ek bir hasar
goriilmemis, makiila alanindaki total ndron sayis: diger gozle
fark gostermemis, retinal ¢ivi gevresinde diger perimakiiler
alana gore noron sayisinda azalma ve sadece civi insersiyon
alani ve cevresinde fibrotik membran olugumu goriilmiistiir.”!
Uzun siire elektriksel uyarimin ele alindig: preklinik ¢aligmada
da, takipte floresein anjiyografide ¢ivi alaninda boyanmaya
bagli hiperfloresans ve histopatolojik incelemede ¢ivi alaninda
fibroz doku olusumu ve cevre retinada fibroz proliferasyon
goriilmiistiir.”? Serimizde Olgu 1’in birinci yil takibinde optik



Giiven ve ark. Argus II Protezin Uzun Dénem Sonuglar:

koherens anjiyografi ile implant altinda anlaml: kapiller non-
perfiizyon veya neovaskiilarizasyon tespit edilmemistir.’

Yeni bir ¢aligmada, 256 elektrot iceren IMIE 256 epiretinal
protezi, dordii RP ve biri Usher sendromlu 5 Cinli hastaya
implante edilmis ve protokol geregi 90 giin sonra eksplante
edilmistir.”® Caligma prensipleri Argus II epiretinal proteze
benzerlik gosteren bu implant, 4,75x6,50 mm boyutundadir
ve 4 hastada 20/1.200 diizeyinde gorme keskinligi elde
edilmistir. Epiretinal protezlerin ozellikle son evre kalitsal
retina dejenerasyonu olgularinda uygulanma giivenliligi,
fizibilitesi, rezoliisyonunun ve fonksiyonelliginin artirilmasi
konusunda caligmalar devam etmektedir. Bu konuda epiretinal
protez uygulanmis ve cihazit elekeriksel olarak akeif kullanmig
olgularin takibinde elde edilen fonksiyonel sonuglar, klinik
bulgularin anatomik verileri ve goruintiileme 6zellikleri,
neden-sonug iligkilerinin gelistirilmesi ve gelecek projelerin
yonlendirilmesinde 6nem tagimaktadir.
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Otogreftli Pterjiyum Cerrahisinde Greft Tasimada Cift
Takla Teknigi

Double Flip Technique for Graft Transfer in Autograft Pterygium Surgery

® Emrah Oztiirk, ® Abuzer Giindiiz
Malatya Turgut Ozal Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali, Malatya, Tiirkiye

Oz

Niiks pterjiyumu olan 50 yaginda erkek hasta ve primer pterjiyumu olan 46 yasinda kadin hasta opere edildi. Otogreftin siitiirasyonunu
kolaylagtirmak ve ameliyat sirasinda dogru greft oryantasyonu saglamak icin yeni bir otogreft tagima teknigi kullanildi. Pterjiyum eksize
edildikten sonra ilk olarak otogreftin ii¢ kenar: kesildi. Daha sonra kesilmemis kenar tizerinden ilk takla attirild1 ve otogreft alict yatagin
iist sinirina iki siiciir ile sabitlendi. Daha sonra, kesilmemis son kenar kesildi ve otogrefte siitiire kenar iizerinden ikinci takla attirildi.
Dogru yiizey ve yan yonelime sahip otogreft, alic1 yataga siitiire edildi. Bu basit teknik, otogreftli pterjiyum cerrahisinde otogreftin hem
kolay taginmasini hem de dogru yonlendirilmesini saglar.

Anahtar Kelimeler: Cift takla teknigi, konjonktiva, kornea, otogreft, pterjiyum

Abstract

A 50-year-old man with recurrent pterygium and a 46-year-old woman with primary pterygium underwent surgery using a novel
autograft transfer technique that facilitates autograft suturing and ensures correct graft orientation. After removing the pterygium, three
edges of the autograft were cut. The autograft was flipped first over the uncut edge and secured to the superior margin of the recipient bed
with two sutures. Afterward, the fourth side of the graft was cut and the second flip was done over the sutured edge. Thus, the autograft
was in correct surface and side orientation and was sutured to the recipient bed. This simple technique provides both easy transfer and
correct orientation of the graft in autograft pterygium surgery.

Keywords: Double flip technique, conjunctiva, cornea, autograft, pterygium

korneoskleral dellen, konjonktival inkliizyon kisti, greft nekrozu
56

Giris
ibi bircok komplik: oriilebilmektedir.”® Konjonktival
Pterjiyum, kanat seklinde fibrovaskiiler konjonktivanin 81bt bircox Xompi asyon.gorkl ? 1mct et . omjonktva
kornea iizerine uzantisidir.' Pterjiyum sik goriilen bir hastalik otogreftleme sirasinda greftin biiztismesi ve ters implantasyonu
. . 1S . . .

oldugundan peerjiyum cerrahisi en sk yapilan gz cerrahilerinden gibi zorluklarla kargilagilabilir.’ Tiim kenarlari kesilmis olan

biridir.? Ideal kosullarda, pterjiyum cerrahisi niiksii 5nlemelidir, bir konjonktival otogreftin, nakil esnasinda, siitiir veya tampon

ciinkii operasyondan sonra niiks hem hastalar hem de cerrahlar ile temasindan sonra oryantasyonu kolayca kaybedilebilir.®

icin rahatsizlik verici bir sorundur’ Giiniimiizde niiks
oranlart daha digiik oldugu igin pterjiyum cerrahisinde tercih
edilen yontem pterjiyum eksizyonundan sonra konjonktival
otogreftlemedir." Ancak konjonktival otogreftlerde greft 6demi,

Serbest konjonktival greft inversiyonu greft nekrozuna neden
olarak cerrahi bagarty1 azaltabilir. Ayrica greftin limbal-forniks
oryantasyonunun karigmasinin konjonktival greft ddemine
neden olabilecegi bildirilmistir.’
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Greftin siitiire edilmesini kolaylagtiran, limbus-forniks ve
epitelyal yiizeyin yukar: oryantasyonunu koruyan yeni bir greft
transfer teknigi gelistirerek hastalarimizda uyguladik.

Olgu Sunumu

ilk hastamiz 5 yil nce pterjiyam eksizyonu yapilarak
primer kapatma yapilan 50 yaginda erkek hastaydi. Pterjiyum,
cerrahiden 1 yil sonra tekrarlad: ve rekiirran pterjiyum dokusu
kornea iizerine yaklastk 3 mm uzamistr. Ikinci hastamiz olan
46 yaginda kadin olguda ise korneaya yaklagik 2 mm uzanan
primer pterjiyum vardi. Her iki olguya da pterjiyum eksizyonu
ve yeni otogreft transfer teknigi kullaniarak limbal konjonktival
otogreft transplantasyonu (LKOT) yapild: (Sekil 1). Her iki
olguda da ameliyattan sonra 6. ayda niiks gozlenmedi.

Ameliyat Teknigi

Okiiler yiizey sterilizasyonu icin topikal %0,5 proparakain
hidrokloriir (Alcaine, Alcon, Isvicre) ve takiben %5 povidon-iyot
¢ozeltisi kullanildi. Kirpikler ve goz kapaklart %5’1lik povidon-
iyot cozeltisi ile temizlendikten sonra cerrahi drep ortiildii ve
okiiler spekulum takildi. Pterjiyum ve {iist temporal bulber
konjonktiva bélgesine 27G igne kullanilarak subkonjonktival
anestezi (1 mL 20 mg lidokain HCI ve 0,0125 mg epinefrin;
Jetokain, Adeka AS, Samsun, Tiirkiye) yapildi. Sekil 2'de cift
takla tekniginin agamalari gosterilmigtir. Pterjiyumun bagt
ve baglig1 bir spatula kullanilarak kiint diseksiyon ile kornea
ylzeyinden ayrildi. Rezidiiel pterjiyum dokusu c¢ikarildiktan
sonra kornea ylizeyi piiriizsiizlestirildi. Pterjiyum dokusu
Westcott makasi ile eksize edildi. Kanamay1 kontrol etmek icin
minimal koterizasyon yapild:.

Limbal defektin boyutu bir Castroviejo kaliperi kullanilarak
olciildii ve kaliper uclar1 bir cerrahi isaretleyici kalemle
isaretlendi. Isaretli kaliper ile iist temporal yonde iki takla
atilarak otogreft yeri belirlendi. Otogreftin alict yataktan en
uzaktaki dikey kenari ve ardindan fornikse yakin olan iist kenari
makas ile kesildi. Konjonktival otogreft tenon dokusuna zarar
vermemek i¢in dikkatlice diseke edildi. Daha sonra, limbal
kenar kesildi ve otogreft dokusu kesilmemis kenar (alic1 yataga
en yakin) lizerinde takla attirildi. Otogreft hazirlanirken, alict
yatakla orantli olacak sekilde forniks kenarinin daha genis
olmasina ve fazladan 1 mm yiizeysel limbal epiteli kaplamasina
dikkat edildi.

ilk takladan sonra, otogreftin serbest dikey kenari, alict
yatagin {st kenarindaki konjonktival kenara, iki aralikli 8-0

-
by
‘

i

Vicryl siitiir (Johnson & Johnson, Livingston, UK) ile siitiire
edildi. Bu iki siitiiriin kenarlara dik, kogelerden hafif uzakta
ve ¢ok siki olmayan bir sekilde yapilmas: otogrefte ikinci kez
takla attrilmasini kolaylagtirir ve otogreftin kii¢ilmesini ve
kisalmasini 6nler. Daha sonra dordiincii kenar kesildi ve otogreft
ikinci kez dikigli kenar tizerinde takla attirilarak alict yatak
lizerine yerlestirildi. Once kdseler, ardindan otogreftin kenarlar
komgu konjonktiva ve episkleraya aralikli 8-0 Vicryl siitiir ile
sabitlendi.

Bu cift takla teknigi otogreftin alici yatafa dogru limbal-
forniks oryantasyonunda ve epitel yiizeyin yukarida olacak
sekilde aktarilmasini saglamakeadir (Sekil 2H). Okiiler spekulum
¢ikarildiktan sonra antibiyotik iceren gtz merhemi siiriildii ve
g6z kapatildi.

Tartisma

Pterjiyum tedavisinde ve pterjiyum niiksiiniin 6nlenmesinde
cok ¢esitli yontemler kullanilmigtir. Ciplak sklera tekniginde,
pterjiyamun basit eksizyonundan sonra yeniden epitelize olmasi
icin skleral yatak acik birakilir. Bu yaklagim cerrahi siirenin
kisa olmas: ve kolay uygulanmast nedeniyle avantajlidir ancak
yiiksek niiks riski (%24-89) nedeniyle giiniimiizde nadiren
kullanilmaktadir.” Konjonktival otogreftleme, pterjiyum
eksizyonu sonrast agifa cikan skleral yatafin konjonktivadan
serbest otogreft ile kapatilmasidir. Konjonktival otogreftleme,
pterjiyum niikstinii dnemli dl¢iide 6nledigi igin yaygin olarak
kullanilmaktadir ancak teknik uzmanlik gerektirir ve operasyon
stiresi daha uzundur® Ayrica pterjiyum eksizyonu sonrasi
agtk kalan skleral yatagi 6rtmek i¢in amniyon membrani da
kullanilmaktadir. Yapilan caligmalarda amniyotik membran,
¢iplak sklera teknigine gore daha az niiks ile iligkili bulunurken
niiks oraninin konjonktival otogrefte gore daha yiiksek oldugu
bildirilmistir.*

Pterjiyumun, olasilikla kronik ultraviyole iligkili limbal kok
hiicre hasarinin neden oldugu lokal limbal yetmezlige bagli
olarak ortaya c¢iktiZ1 diigiintilmektedir.'" Saglikli limbal doku
kornea iizerine subkonjonktival doku invazyonunu engelleyen
bir bariyer gorevi gormektedir. Pterjiyam cerrahisinde limbal
fonksiyonu restore ederek pterjiyum niiksiinii azaltmak icin
LKOT kullanilmaktadir. Yapilan bir meta-analizde LKOT nin
bulber konjonktival otogreft dahil diger tiim cerrahi teknik
ve yaklagimlardan daha diigiik niiks oranina (%0-17) sahip
oldugu saptanmugtir.”? Bu sonu¢ limbal hiicrelerin 6nemini

Sekil 1. Cift takla teknigi ile opere edilen ikinci hasta. A) Ameliyat 6ncesi pterjiyum gériiniimii. B) Otogreftin erken postoperatif gériiniimii. C) Postoperatif 1. ayda

otogreftin goriiniimii
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destekler niteliktedir. Bu nedenle cerrahi bagariy1 artirmak ve
komplikasyonlar: azaltmak i¢in greftin yonii (limbal ve yiizeyel
epitelyal) ve yiizey oryantasyonu dogru olacak gekilde alici yataga
taginmast ¢ok onemlidir."?

Greftin ters donmesi ve limbal-forniks oryantasyon
bozuklugunu 6nlemek igin greft kenarinin igaretlenmesi veya
koterize edilmesi, greftin “G” harfi ile isaretlenmesi ve fibrin
yapistirici yontemi gibi cesitli yontemler tarif edilmistir.>"? Bu
yontemlerde greftin dort tarafi kesilerek serbest bir greft elde
edilir. “G” igaretleme tekniZi disinda, serbest greftin transferi
ve siitiire edilmesi sirasinda otogreftin limbal veya yiizeysel
oryantasyonu bozulabilir. Teknigimiz, greftin alic1 yatak {izerine
dogru limbal-forniks oryantasyonunda ve epitelyal yiizey
yukarida olacak sekilde aktarilmasini saglamaktadir. Yukarida
agiklanan yontemlerden farkl: olarak, en az bir greft kenar1 her
zaman sabit oldugundan (“G” isaretleme teknigine istiinliigii)
transferi ve siitiire edilmesi daha kolaydir. Teknigimizin diger
avantajlari, ilk iki siitiiriin ikinci takladan sonra gomiilii hale
gelmesi ve farkli greft fiksasyon yontemleri ile (6rnegin, siitiir,
fibrin yapistirici, kandan otolog fibrin, elektrokoter kalemi)
kolayca kullanilabilmesidir.

Cift takla teknigi, greftin hem kolay transferini hem de
dogru oryantasyonunu sagladig: icin komplikasyonlar: azaltabilir
ve cerrahi bagartyi artirabilir.
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Stenoid Kemik Diplazisi: Glokomu Taklit Eden
Kompresif Optik Noropatilerin Nadir Bir Nedeni

Sphenoid Bone Dysplasia: A Rare Cause of Compressive Optic Neuropathy
Mimicking Glaucoma
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Oz

Fibroz displazi, kemik dokunun yerini fibroz-kemik dokusunun aldig:, benign, nadir gériilen bir kemik hastaligidir. Fibroz-kemik
dokunun yaptig1 bast miktarina gore farkli bulgular ortaya ¢ikabilmektedir. Hastalar genellikle asemptomatiktir ancak kraniyal sinirlere
bast ile iligkili semptomlar da gériilebilir. Bu olgu sunumunda, optik sinire bast yapan sfenoid displazi nedeniyle tek gozde glokomu
taklit eder bicimde optik disk ¢ukurlagmas: olan 45 yaginda bir kadin hasta tanimlanmaktadir. Olgumuz, optik diskte ¢ukurlagmaya
neden olan kompresif etiyolojilerin glokom ayirici tanisinda yer almasinin énemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kompresif optik noropati, glokom, sfenoid kemik displazisi

Abstract

Fibrous dysplasia is a benign, rare bone disease in which bone is replaced by fibro-osseous tissue to varying degrees. It can present
differently depending on the amount of compression caused by the fibro-osseous tissue. Patients are usually asymptomatic, but symptoms
related to cranial nerve compression may occur. In this case report, we describe a 45-year-old woman with sphenoid bone dysplasia which
compressed the optic nerve and caused unilateral optic disc cupping that mimicked glaucoma. Our case highlights the importance of
including compressive etiologies associated with optic disc cupping in the differential diagnosis of glaucoma.

Keywords: Compressive optic neuropathy, glaucoma, sphenoid bone dysplasia

Giris Bu yazida, optik sinire basi yapan ve glokomu taklit eden
optik disk ¢ukurlagmasina neden olan sfenoid kemik displazisi
goriilen bir kadin hasta bildirilmektedir. Amacimiz optik diskte
gukurlagmaya neden olan kompresyon etiyolojilerinin glokomun

Fibroz displazi, diizensiz osteoblast farklilagmast sonucu
kemik dokunun yerini deZisen derecelerde fibroz-kemik
dokusunun aldi1, etiyolojisi bilinmeyen iyi huylu, nadir bir R
kemik hastaligidir.! Hastalik genellikle kraniyofasiyal kemikleri aywict tanisinda yer almasinin Snemini vurgulamakradir,

tutar ve fibroz-kemik dokunun neden oldugu basi miktarina

Olgu Sunum
gore farkli bulgular ortaya c¢ikabilir.” Hastalar genellikle g su v
asemptomatiktir, ancak bag agrist veya kraniyal sinir sikigmast Sag gozde optik disk soluklugunun detayli arastirilmasi
bulgulariyla bagvurabilirler.* icin 45 yaginda kadin hasta klinigimize yonlendirildi. Sag
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Kiyat ve ark. Glokomu Taklit Eden Sfenoid Displazi

g6z ve cevresinde agri sikayeti nedeniyle bagka bir klinige
bagvurmustu. Sistemik veya oftalmolojik hastalik dykiisii yokeu.
Diger merkezde yapilan muayenesinde sag gozde disk soluklugu
izlenmis olup goz ici basinci (GIB) sag ve sol gozde sirasiyla 24
ve 25 mmHg olarak 6l¢tilmiistiir. Glokom siiphesiyle hastaya
topikal anti-glokom tedavi (brimonidin tartarat; Alphagan
P %0,15; Allergan, Inc., Irvine, CA, ABD) recete edilerek
optik disk soluklugunun daha ileri degerlendirilmesi i¢in hasta
klinigimize yonlendirildi.

Hastanin kliniZimizde yapilan kapsamli muayenesinde her
iki gozde Snellen egeli ile en iyi diizeltilmig gorme keskinligi
10/10 ve Ishihara testi ile degerlendirilen renkli gérme 15/15
idi. Direkt ve indirekt pupil refleksleri bilateral olarak normal
olup rolatif afferent pupil defekti izlenmedi. Biyomikroskopide
on segment normaldi ve hasta %0,15 brimonidin tartarat
kullanirken Goldmann aplanasyon tonometresi ile dlciilen GIB,
sag ve sol gozde sirastyla 19 ve 18 mmHg idi. Gonyoskopik
muayenede bilateral olarak a¢inin agik (evre 3-4) oldugu izlendi.
Pakimetri ile dl¢iilen kornea kalinlig1 her iki gézde 580 pm idi.
Fundus muayenesinde sag gozde optik diskin temporal kenarda
soluk oldugu goriildii (Sekil 1A) ve ¢ukur/disk oran1 0,4 idi. Sol
gozde optik disk normaldi (Sekil 1B).

Sag ve sol gozde 30-2 SITA Standart gorme alani testi
(Humphrey Goérme Alani Olgiim Cihazi, Carl-Zeiss Meditec,
Model 7451, Dublin, CA, ABD) sonuglari normal sinirlardaydi
(Sekil 2). Sag gozde optik sinir bagt optik koherens tomografide
(OKT) (Triton DRI OCT, Topcon, Tokyo, Japonya) tiim
kadranlarda retina sinir lifi tabakasinda (RSLT) incelme ve
ganglion hiicre kompleksi analizi ile ganglion hiicre tabakasinda
diffiiz kayip oldugu izlendi (Sekil 3A). Optik disk parametreleri
sol gozde normaldi (Sekil 3B).

Sekil 1. Hastanin sag (A) ve sol (B) gézlerine ait renkli fundus fotograflari. Sag
gozde optik disk temporalinde optik diskin soluk oldugu (sart ok) izlendi

Sekil 2. Sag (A) ve sol (B) goze ait gdrme alani testi sonuglart normal sinurlardaydi

Asimetrik optik disk patolojisi nedeniyle sag gozde
etiyolojide basidan siiphelenildi. Paranazal sintislerin bilgisayarli
tomografisinde (BT) sfenoid kemik displazisi saptandi (Sekil
4A). Orbitanin manyetik rezonans goriintiilemesi (MRG)
istendi ve goriintiilemede sfenoid kemik displazisinin sag optik
sinire bast yaptigi goriildii (Sekil 4B). Tani konulduktan sonra
topikal brimonidin tedavisi kesildi. Norosiriirji ve kulak burun
bogaz konsiiltasyonlar: ile bastya yonelik cerrahi i¢in planlama
yaptlmasi istendi. Olgudan bilgilendirilmig onay: alind:.

Tartisma

Glokom, optik sinir lifi tabakasinin giderek incelmesi
nedeniyle erigkinlerde geri doniigii olmayan gorme kaybinin
baslica nedenidir.”® Glokomu, kompresif optik néropatiler gibi
glokomu taklit eden hastaliklardan ayirtetmek zordur. Ayirict
tanida hasta yast (50 yas alt1), bas aZrisi veya gz cevresinde
agri gibi sikayetler, vertikal orta hatti tutan gorme alam
defektleri, gorme keskinlifinde hizli azalma, disk c¢ukuruna
gore nororetinal kenarda orantisiz solukluk, asimetrik gorme
keskinligi ve/veya gorme alani kaybi, asimetrik ¢ukurlagma
gibi faktorlerin degerlendirilmesi yararli olabilir.” Bu faktorler
intrakraniyal bast yapan lezyonu saptama olasiligini artirabilir.

Olgumuzda bagka bir klinikte yapilan ilk muayenede GIB
sag ve sol gozde sirastyla 24 ve 25 mmHg olarak &l¢iilmiis ve
anti-glokom g6z damlas: recete edilmigti. Bu dykiiye ek olarak
klinigimizde sag gozde cukur/disk oraninin 0,4 oldugunu
saptadik. Bu bulgular hatali glokom teghisine katkida bulunmug
olabilir. GIB yiiksekligi, pakimetri ile lciilen kornea kalinlig
(bilateral 580 pm) ile aciklanabilir. Ancak hastanin geng yagta (45
yas) olmasi, goz ¢evresinde agr1 olmasi ve en 6nemlisi temporal
nororetinal kenarda optik disk soluklugu olmasi glokomatsz
olmayan etiyolojilerin daha ileri degerlendirilmesinin gerekli
olacagini disiindiiren uyari isaretleriydi. Olgumuzda da
goritildiigti gibi pakimetri ile saptanan kornea kalinliginda
artigin eglik ettigi optik sinir basist, optik disk ¢ukurlagmast
nedeniyle glokom ile kolaylikla karistirilabilmektedir.

Basi lezyonlariyla iligkili glokomatdz olmayan optik
noropatide genellikle optik atrofi gelisir ancak glokomatéz
tipte cukurlasma da goriilebilir.® Bianchi-Marzoli ve ark.®
basi lezyonu olan hastalarda ¢ukur/disk oraninin arttiging
bildirmiglerdir. Ayrica Ahmed ve ark.’ tarafindan yapilan bir
caligmada baglangicta normal tansiyonlu glokom tanist alan
hastalarin %6,5’inde klinik olarak anlamli intrakraniyal basi
lezyonlart oldugu gosterilmistir.

Sfenoid displazi, spesifik semptomlari olmayan nadir goriilen
bir hastaliktir ve dzellikle bu nedenle tanist zordur. BT de fibroz
displazi, buzlu cam paterni (%50), homojen yogun patern (%25)
ve kistik patern (%20) gibi karakeeristik goriiniimlere sahiptir.'
MRG'de kemik trabekiilasyon miktari T1 ve T2 agirlikls
goriintiilerde sinyal yogunlugunu etkileyebilir.!" Bununla
birlikte, karakteristik olarak fibroz displazinin sinyal yogunlugu
diisiiktiir ve keskin sinirlari vardir.

Glokomda izlenen tipik gorme alani defektleri arkuat,
parasantral ve biarkuat defektler ve nihayetinde tiinel goriistidiir.
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Sekil 3. Her iki optik diskin optik koherens tomografi gériintiileri. Sag optik diskte (A) tiim kadranlarda diffiiz gangliyon hiicre tabakast kayb1 ve peripapiller retina sinir

lifi tabakasinda incelme oldugu goriildii. Sol optik disk (B) dl¢timleri normaldi

Sekil 4. Hastanin radyolojik goriintiileri. Paranazal siniislerin bilgisayarlt
tomografisinde (A) sfenoid kemik ekspansiyonu ve fibroz displazi (sar1 daire) ile
iligkili buzlu cam goriiniimii saptandi. Orbitanin aksiyel T2 agirlikli manyetik
rezonans goriintiilemesinde (B), sfenoid kemik hipointens gériiniimde olup, optik
kanal diizeyinde kemik ekspansiyonuna sekonder obliterasyona bagli sag optik sinir
basisi izlendi (sar1 ok)

Bu defektler ganglion hiicresi ve RSLT hasarinin sonucudur
ve bu nedenle glokomatdz olmayan bir¢ok bozukluk ve
norooftalmolojik hastalikea goriilebilmekeedir. Ornek olarak,
iskemik optik néropati, optik disk kolobomu, optik disk druseni
veya optik disk piti arkuat defektler goriilebilir. Retinitis
pigmentosa, panretinal fotokoagiilasyon ve karsinoma bagli
retinopatide biarkuat defektler veya tiinel goriisii izlenirken,
herediter veya nutrisyonel/toksik optik néropatide parasantral
defektler goriilebilir."”? Glokomu taklit eden gorme alani
defektlerinin ayirict tanisinda, glokomun yatay rafeyi tutmamast,
arkuat defektlerin varliZi ve ileri vakalarda temporal adanin
korunmasi kurali genellikle yararlidir. Ote yandan, kompresif
optik noropatiler dikey meridyeni tutmaz. Ayrintli bir
oftalmolojik muayene ile gérme keskinliginde ciddi azalma ve
disk ¢ukurlagmasina gore orantisiz nororetinal kenarda solukluk
ortaya konabilir."?

OKT ile RSLT 6l¢iimii glokomda progresyonu gostermek ve
izlemek icin yararlidir. Ancak glokomatdz olmayan bir¢ok optik
noropati ve santral sinir sistemi hastaliZinda da glokomu taklit
eder sekilde RSLT’de incelme goriilebilir. Bu patolojiler arasinda
optik nevrit, optik sinire bast yapan etiyolojiler, herediter veya
travmatik optik néropatiler, multipl skleroz ve Alzheimer ve
Parkinson gibi dejeneratif hastaliklar sayilabilir."?

Bock ve ark.” multipl skleroz hastalari ve glokomatz
optik sinir degisiklikleri olan hastalarda RSLT’yi OKT ile
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analiz etmig ve optik nevritli hastalarda temporal kadranin
daha fazla etkilendigini bulmusglardir. Bagka bir caligmada
Kim ve Hwang" toksik ve nutrisyonel optik néropatiyi
degerlendirmisler ve RSLT’de incelmenin glokomda oldugu
gibi meydana geldigini ancak ilk olarak temporal liflerin
etkilendigini bildirmiglerdir. Gupta ve ark.'® benzer ortalama
RSLT kalinligina sahip hastalardan glokomatsz olmayan optik
sinir cukurlagmasi olanlarin glokomattz optik sinir gukurlagmast
olanlara gére daha diisiik makiila kalinligs ve makiila hacmine
sahip oldugunu saptamiglardir. Ayrica glokomatéz olmayan
optik sinir ¢ukurlagmasi olan hastalarda, nazal ve temporal RSLT
kalinliginin glokomatdz ¢ukurlasma olan hastalara gére daha
diisiik oldugunu bildirmislerdir.

OKT’de RSLT incelmesi, glokomatdz olmayan ¢ukurlagma
goriilen hastalart degerlendirirken merkezi ve renkli gorme
ile orantisiz optik sinir soluklugu gibi veriler ile birlikte
kullanilmalidir. Glokomda, RSLT 6l¢iimlerinde iist ve alt vaskiiler
arkatlar boyunca kama defektleri daha sik goriilmektedir. Ancak
glokomattz olmayan etiyolojilerde RSLT incelmesi etiyolojiye
bagli olarak sektorel, temporal veya diffiiz olabilmekte ve
papillomakiiler demette sinir lifi kaybt daha sik goriilmekeedir.'?

Sfenoid kemik displazisinin tedavisi tartigmali bir konudur.
Cesitli caligmalara gore optik sinir tutulum oranlart %50
ile %90 arasinda degismektedir.'”” Asemptomatik sfenoid
kemik displazisinin hem klinik hem de radyolojik olarak
yakindan takip edilmesi gerektigi, ancak biyopsi veya cerrahi
gerektirmedigi genel kabul gormektedir. Sinir basisi ile ilgili
semptomlart olan hastalara cerrahi dekompresyon yapilabilir.
Radyolojik goriintiilemede optik sinir basisi bulgulart olan
asemptomatik hastalarin cerrahi dekompresyonu tartigmalidir.'®
Bizim olgumuzda optik sinir basisinin varlii nedeniyle beyin
cerrahisi konsiiltasyonu istenmis ve sonugta daha fazla bast ve
hasar1 6nlemek icin cerrahi karart alinmigtir.

Olgumuz, glokom tanisinin ¢ok dikkatli konulmast
gerektigini gostermektedir. Olgumuzda oldugu gibi glokom
benzeri optik disk cukurlagmasina neden olan, kompresyon
etiyolojileri gibi glokomatéz olmayan hastaliklar glokomu
taklit edebilir. Bu gibi olgularda yanlis tani ve uygun tedaviye
baslamada yaganacak gecikmeler uzun dénem gorme sonuglaring
kotii etkileyebilir. Goz hekimleri, glokomatdz olmayan optik
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noropatinin ayirtedici ozellikleri hakkinda bilgi sahibi olmals
ve glokomu taklit eden basi lezyonlarint diglamak i¢in kraniyal
goriintiileme yontemlerinden yararlanmalidir.
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