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Kiz Gocugunda Izole Fovea
Retinoskizisinin Optik Koherens
Tomografi ile Incelenmesi

The Evaluation of the Isolated
Foveal Retinoschisis with Optical Coherence
Tomography in A Female Child: Case Report

OZET Fovea retinoskizisi olan kiz olgunun fundus ve optik koherens tomografi bulgularinin
sunulmas: amaglanmigtir. Onalt1 yasinda kiz olgu ilerleyen gérme azlig: sikayeti ile bagvurdu. En iyi
diizeltilmis gorme keskinligi sag gozde 0.4 iken sol gozde 0.6 idi. Refraksiyon sag gozde +2.25 (+2.00
x 101) iken, sol gozde 2.25 (+1.75 x 80) idi. Fundus muayenesinde her iki gézde fovea merkezinde
skizis ve gevresinde retina i¢i kistler belirlendi. Her iki gézde de periferde retinoskizis goriilmedi.
Floresein anjiografide iki gozde de kistik bosluklarda boya toplanmasi veya sizint1 gériilmedi. Optik
koherens tomografide (OKT), iki gozde de foveada i¢ niikleer tabakada genis hiporeflektif alan ve
cevresinde dis pleksiform tabakada kistoid bosluklar belirlendi. Ayrilma boslugu sag gozde sol gozden
daha belirgindi. Elektroretinografide her iki gozde de baskilanmig b-dalgasi, normal a- dalgas: ve
baskilanmis osilatuar potensiyeller belirlendi. Kiz hastalarda nadiren de olsa fovea retinoskizisi
goriilebilir. Optik koherens tomografi fovea retinoskizisi tanisinda yararhdar.

Anahtar Kelimeler: Retinoskizis, optik koherens tomografi

ABSTRACT The purpose of this study was to report the fundus and optical coherence tomography
(OCT) findings of a girl with foveal retinoschisis. A 16 year-old girl with a complaint of progres-
sive visual decrease has been referred. She had a best corrected visual acuity of 0.4 in the right eye
and 0.6 in the left eye. Refraction was +2.25 (+2.00 x 101) in the right eye and 2.25 (+1.75 x 80) in
the left eye. Fundus examination revealed schisis in the center of the fovea surrounded by in-
traretinal cysts bilaterally. There was no retinoschisis at the periphery in both eyes. Fluorescein
angiography did not show leakage or accumulation of dye in the cystoid spaces. Optical coherence
tomography revealed a wide hyporeflective space in inner nuclear layer surrounded by cystoid
spaces in outer plexiform layer. The schisis cavity in the right eye was larger than the left eye. Elec-
troretinography showed depressed b-wave, normal a-wave and markedly depressed oscillatory po-
tential in both eyes. Although rare, foveal retinoschisis can be seen in female patients. Optical
coherence tomography is useful in the diagnosis of foveal retinoschisis.
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aas' 1898 yilinda retinanin ikiye ayrilmasim jiivenil retinoskizis

olarak tanimlamis ve hastaligin ¢ogunlukla hayatin ilk 10 yil1 ige-

risinde gorme azlig1 ve foveada kistik olusumlar ile kendini goster-
digini bildirmistir. Bu hastaligin X’e bagimli olarak kalitildigini ilk kez
Pagenstecher ileri siirmistiir.> Bu kaliim seklinde, etkilenen tiim hastalar
erkektir ve erkeklerin kiz ¢ocuklar1 hastaligin mutlak tagiyicilaridir. 1997
yilinda hastaliga neden olan genin X kromozomunda (Xp22.1-p22.3) oldu-
gu gosterilmigtir.?®
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Jiivenil retinoskizisi olan hastalarin hemen
hepsinde foveada mikrokistik degisiklikler ve daha
az siklikla atrofi ile kendini gosteren makula bulgu-
lar goriiliir. Olgularin %40’ 1ndan azinda retina pe-
riferinde retinoskizis bulunur. Hastaligin tanis: esas
olarak fundus bulgularinin degerlendirilmesine
bagli olup, elektroretinografi, ve molekiiler teknik-
ler taniya yardimc araglar olarak kullanilmakta-
dur?

Optik koherens tomografi (OKT), retinanin ta-
bakalarinin incelenmesinde yiiksek ¢oziintrlitk
saglayan ve kolay uygulanabilen bir tekniktir.* Ya-
kin zamanda yapilan yayinlar fovea retinoskizisi’-
nin tan ve Ozelliklerini belirlemede OKT’nin
onemli bilgiler sagladigimi bildirmistir.>

Bu olgu sunumunda fovea retinoskizisi 6zel-
likleri gosteren kiz hastanin fundus ve OKT bulgu-
larinin degerlendirilmesi amaglanmistur.

I OLGU SUNUMU

Onalt1 yasinda kiz olgu ilerleyen gérme azlig1 sika-
yeti ile Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Géz Has-
taliklar1 klinigine bagvurdu. Gérme keskinligi sag
gozde 0.4 iken sol gozde 0.6 idi. Refraksiyon sag
gozde +2.25 (+2.00 x 101), sol gozde 2.25 (+1.75 x
80) idi. Pupillalar genisletilerek yapilan fundus mu-
ayenesinde, her iki gozde merkezde skizis boslugu
ve cevresinde yildiz seklinde fovea yiizeyinde yer-
lesmis retina ici kistler belirlendi (Resim 1). Sol
gozde iist temporal damar arkadinin hemen yanin-
da korioretina nedbesi vardi. Her iki gézde de arka
vitreus dekolmani ve/veya periferde retinoskizis
goriilmedi. Hastanin ailesinde (anne, baba ve kar-
deslerinde) jiivenil retinoskizis hikayesi bulunma-
maktaydi ve ebeveynleri 5. dereceden akraba idiler.
Olgumuzda sistemik olarak herhangi bir hastalik
bulunmadi.

Floresein anjiografi kistik bosluklarda boya
toplanmasi veya sizint1 gostermedi (Resim 1). Sag
gozde makula iist nazalinde atrofik skar dokusuna
bagli hiperfloresans bulundu (Resim 2). Optik ko-
herens tomografide fovea merkezinde duyu retina-
y1ig ve dis retina tabakalar1 olarak ikiye ayiran, i¢
niikleer ve dis pleksiform tabakalarda genis hipo-
reflektif alanlar ve kistoid bogluklar belirlendi (Re-
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sim 3). Ayrilma boslugu sag gézde sol gozden daha
belirgindi (Resim 3). Elektroretinografide her iki
gozde de subnormal b-dalgas1 ve subnormal osila-
tuar potensiyeller belirlendi (Resim 4). Serolojik
testlerden toxoplasma IgM (-), toxoplasma IgG (-),
sitomegalovirus IgM (-) sitomegalovirus Ig G (+),
rubella Ig M (-), rubella Ig G (+), fléresan trepone-
mal antikor absorbsiyon (FTA-ABS) testi (-) idi.

Hastanin yasal velisinden yayin i¢in bilgilen-
dirilmis olur alinmistir.

I TARTISMA

X’e bagimli jiivenil retinoskizisde gérme kaybi ge-
nellikle 5-10 yaglarinda ortaya ¢ikar. Gorme genel-
likle 0.2’den daha iyidir.> Olgumuz 16 yasinda idi
ve gorme keskinligi sag gozde 0.4 ve sol gozde 0.6
idi. X’e bagiml jiivenil retinoskiziste en sik gozle-
nen klinik bulgu fundus muayenesinde foveoladan
disartya dogru yildiz seklinde sagilan katlantilar ve
bu katlantilarda mikrokistik bosluklarin gézlendi-
gi iki tarafli fovea skizisidir. Klinik goriiniim olduk-
ca karakteristiktir ve etkilenen erkeklerin %68 ile
%100’tinde bulundugu bildirilmistir. Bununla be-
raber, bu bulgu hastanin yagina bagl olarak degis-
mektedir. Hastalik ilerledikce, mikrokistlerde
birlesme ve fovea-skizis boslugunda diizlesme, ma-
kulada RPE atrofisi ve pigment birikimi olusur. Ay-
rica gevre retinada skizis ve dendritik ¢izgiler
goriilebilir.? Olgumuzda, fundus muayenesinde her
iki gozde de merkezde skizis boslugu ve ¢evresinde
kiiclik kistler belirlendi. Ancak cevre retinada ski-
zis gozlenmedi. X’e bagiml jiivenil retinoskiziste
fléresein anjiografide foveada boya tutulumu goz-
lenmemektedir.? Olgumuzda da fléresein anjiogra-
fide foveada boya tutulumu goézlenmedi.

X’e bagimlh jiivenil retinoskiziste elektroreti-
nogramda b-dalgasinin amplitiidiinde azalma, ak-
siyel hipermetropi, katarakt ve sasilik insidansinda
artig bildirilmigtir.> Olgumuzda da ERG’de b-dal-
gasinin amplitiidiinde ve osilatuar potansiyellerde
azalma ile hipermetropi bulunmaktaydi, ancak ka-
tarakt ve sasilik gézlenmedi.

Apushkin ve ark.® 28 hastada yaptiklar: ¢alig-
ma ile X’e bagimli jiivenil retinoskiziste OKT bul-
gularini degerlendirmis ve foveanin hemen
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RESIM 1: Fovea retinoskizisi olan kiz hastanin renkli fundus fotografi goriintileri.

RESIM 2: Fovea retinoskizisi olan kiz hastanin flresein anjiografi (sag-Ust) gérintiileri.

disindaki kistik olusumlarin i¢ niikleer tabakada ve
dis pleksiform tabakada bulundugunu bildirmistir.
Histopatolojik ¢alismalar da makulada i¢ niikleer
ve dis pleksiform tabakalarda kistik olusumlar ol-
dugunu gostermistir. Bu bulgulara dayaranak reti-
noskizin proteinindeki bozuklugun i¢ niikleer
tabakada bulunan Miiller ve Bipolar hiicrelerinin
yapigsmasini etkiliedigi ileri siirtilmistiir."! Olgu-
muzda da OKT’de, makulada i¢ niikleer ve dis plek-
siform tabakalarda kistik bosluklar gozlendi.
Prenner ve ark.® 19 hastada yaptiklar1 ¢aligma ile
X’e bagiml jiivenil retinoskizisi OKT bulgularina
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gore siniflandirmig ve hastaligin 4 farklh tipte kar-
simiza ¢iktigini belirtmistir (Tablo 1). Olgumuz bu
siniflandirmaya gore Tip 2’ye uymaktadir. Arasti-
rabildigimiz kadariyla literatiirde daha 6nce fovea
retinoskizisi olan kiz hastada OKT bulgularinin de-
gerlendirildigi bir yayin bulunamamistir. Ancak,
olgumuzdaki OKT bulgular ile daha 6nce bildiri-
len erkek hastalardaki OKT bulgular: arasinda be-
lirgin bir farklilik gézlenmemistir.

X’e bagiml jiivenil retinoskizisin prevalansi-
nin 1:5000-1:25000 arasinda oldugu bildirilmekte-
dir. Farkl irklarda da bu hastalik bildirilmistir.

Turkiye Klinikleri ] Ophthalmol 2008, 17
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RESIM 3: Fovea retinoskizisi olan kiz hastanin optik koherens tomografi (alt) gorunttleri.

Ancak bu hastalik en sik Iskandinav iilkelerinde
goriilmektedir. Hastaliga yol agan gen XLRS 1 olup
bu gen retinoskizin isimli bir proteini kodlar. Bu
protein fotoreseptor ve bipolar hiicrelerin yapis-
masinda gorev almaktadir.®> Teorik olarak, X’e ba-
gimli ¢ekinik kalitim modelinde etkilenen tiim
hastalar erkektir ve erkeklerin kiz ¢ocuklar: hasta-
ligin mutlak tagiyicilaridir. Jivenil Retinoskiziste
tastyici disiye tani1 koymak oldukca zordur ¢iinkii
bu hastalarda klinik olarak belirlenebilen fundus
bozuklugu bulunmamaktadir.? Bununla beraber
nadir de olsa, XBRS bulgular1 gosteren olan kiz has-
talar bildirilmigtir. Uniparenteral izodizomi, mo-
nozomi X, ve her iki X kromozomunda RS 1
geninde mutasyonunun tasiyici disilerde de X’e ba-
giml jivenil retinoskizis bulgular1 gériilmesinin
muhtemel nedenleri olabilecegi ileri siiriilmiis-

tiir.710

Her ne kadar olgumuz klinik bulgular itiba-
riyle X’e bagimli konjenital retinoskizis ile uyum-
lu 6zellikler gosterse de, kesin tan1 igin genetik
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testler ve ailede hastaliga sahip bireylerin bulu-
nup kalitim seklinin gosterilmesi gerekmektedir.
Olgumuzda aile bireylerinde fovea retinoskizisi
gozlenmemistir. Bu nedenle, olgumuz izole fove-
a retinoskizisi olarak degerlendirilmistir. Olgu-
muzun sag goziindeki skar dokusu o&zellikle
konjenital enfeksiyonlar1 diistindiirmektedir.
Arastirabildigimiz kadariyla, literatiirde konjeni-
tal goz enfeksiyonlarinin foveada iki tarafli reti-
noskizis’e neden olabilecegine dair herhangi bir
yayin gozlenmemistir. Ayrica, toxoplasma ve sfi-
liz serolojik testlerinin negatif olmasi, ve olgumu-
zun sistemik olarak saglikli olmasi nedeniyle her
iki gozdeki fovea retinoskizisi konjenital enfeksi-
yon hastaliklari ile iligkilendirilememistir. Ancak,
boyle bir olasilig1 kesin olarak diglamak miimkiin
degildir.

Sonug olarak olgumuz kiz hastalarda nadiren
de olsa izole fovea retinoskizisi goriilebilecegini
gostermistir. Optik koherens tomografi fovea reti-
noskizisi tanisinda yararhidir.
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TABLO 1: Prenner ve ark.5 X'e bagimli juvenil retinoskizisin optik koherens tomografi bulgularina gére siniflandirimasi.

Tip Foveada Kistik Skizis
Tip 1 +)
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RESIM 4: Fovea retinoskizisi olan kiz hastanin elektroretinografi ¢iktilari : (A) maksimal kombine cevap, (B) osilatuar potansiyeller.
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