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Anatomi

Retina dekolmani patogenezinde rol oynayan en
6nemli doku vitreustur. Vitreus, vitreus kavitesini doldu-
ran 4 ml hacminde, saydam, jel kivaminda bir dokudur.
Glob hacminin %80'ini olusturur. Dalga boyu 300-1400
nm arasindaki 1s1gin %90'inin gegmesine izin verir. Vit-
reusun %99'u sudur. Kalan kismini kollajen flbril agr,
hiyaluronlk asit ve cesitli mineraller olusturur. Kollajen
liflerin gogu 8-16 nm caph tip 2 kollajendir. Kollajen lif-
ler 12-25 nm'de bir dallanan bir yapi g0sterir ve ¢atiyi
olusturur. Kollajen fibrillerin arasinda hiyaluronik asit
yumaklari bulunur. Bu yumaklar su tutarak catiya tur-
gor ve rijidite saglar (1).

Vitreusun embhyolojik gelisimi 3 asamada olmak-
tadir (2):

1. Primer vitreus

2. Sekonder vitreus

3. Tersiyer vitreus

Primer vitreus gebeligin 3-9. haftalarinda olusur.
Genellikle gebeligin 3-4. haftasinda vitreus kavite-
sinde, kesin kaynagi bilinmeyen hicreler belirir; bun-
lar lens ve retina arasinda yayilarak Miller hicre-
lerinin uzantilari ile devam ederler. Primer vitreus
olusumu ile ayni zamanda, mezodermal kokenli va-
zoformatif hucreler belirir; 9.haftada primer vitreus
damarlari, hiyaloid arter ve lensin tunika vaskilozasi-
nin bir kismi olusur.

Sekonder vitreus 9.haftada olusmaya baslar ve
g6z erigkin boyutunu alana kadar gelisir. Kollajen ve
hiyalositlerden olusur. Kollajen fibrillerin kaynagi i¢ reti-
nadir; hiyalositlerin kaynagi ise bilinmemektedir, fakat
primer vitreustan gelistikleri saniimaktadir. Sekonder
vitreus, primer vitreusu cevreleyerek ortaya iter. Daha
sonra primer vitreus, optik diskten lense uzanan bir ka-
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nal halini alir, Sekonder ve primer vitreusun birlesme
noktalarinda, olgun gézde Cloquet kanalinin duvari ha-
line gelecek olan yogun fibriller bulunur. Ayrica kon-
danse sekonder vitreus lifleri, vitreus kavitesinin 6n kis-
minda lensten irise dogru iateral olarak uzanan Druaul-
t'un marjinal demetini olustururlar. Bu demet boyunca
retinadan tersiyer vitreus hucreleri gégederler. Tersiyer
vitreus, marjinal demet atrofiye ugrayinca belirgin hale
gelir, vitreusun esas yapisina katilmaz ve lensin asici
ligamani haline gelir.

Ora serrata, retinanin 6nde sonlanma yeridir. Reti-
na burada siliyer cisim ile birlesir ve 9 kat duyu epiteli
pars plananin nonpigmente epiteli olarak devam eder.
Umbustan uzakligi kadranlara gére degismektedir. Ge-
nelde nasalde 5,7 mm, temporalde 6.5 mm, Ustte 6.1
mm, altta 6.2 mm'dir. Ora serrata, nasalde daha belir-
gin olmak Uzere ora girintileri ve ora cikintilar igerir
(1.2).

Ora gikintilari (Dentate processes): Retina dokusu-
nun pars planaya dogru uzantilaridir. Sayilari 17-34
arasinda degisir. Ust nasal bdlgede en belirgindir, bunu
alt nasal ve daha az olarak ust ve alt temporal bdlge-
ler izlemektedir. Uzunluklari 0.5-2.5 mm arasindadir. U-
zunluklari 2.5 mm'den fazla isa blylk, pars plikataya
kadar uzaniyorsa dev ora c¢ikintisi denir. Histopatoloji-
sinde incelmis retina bolgeleri, siki vitreus baglantisi ve
periferik kisioid dejenerasyon bulunur. Ora c¢ikintilari re-
tina yirtigina neden olmazlar.

Ora girintileri (Oral bays): Pars plananin retinaya
uzantilari yani ora cikintilari arasina girintilerdir. Agik,
yari kapali veya kapali tipte olurlar. Kapali ora girintileri
yanyana duran iki ora c¢ikintisinin halka olusturacak
sekilde birlesmesinden olusur. Kapali tipte, histolojik
olarak retina dokusu ile gevrili siliyer epiiel godzlenir.
Klinik 6nemi:

1. Retina deligi ile karisirlar. Delikten, renginin da-
ha kahverengi olmasi ve yluzeyinin diz olmayip, grani-
ler olmasi ile ayrilirlar.

2. Retina yirtigr gelisimi ile ilgilidirler, bunlarin
%17'sinde posterior yerlesimli retina yirtigr bulunur (1).
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Periferik Retinanin Gelisimsel
Vitreoretinal Varyasyonlari (1,2)

Bazi gelisimsel varyasyonlar retina yirtiklarina ze-
min hazirlamalari igin énemlidir. Bunlar:

1. Oral serratanin normal seklinde varyasyonlar,
2. Meridyonel katlanti (fold) ve kompleksler,

3. Periferik retinal ve zoniler traksiyon kumeleri
(tuft),

4. Periferik retina gukurlari (excavation).

1. Ora serratanin normal seklinde varyasyonlar:
Ora serrata bir gecis bdlgesi oldugu igin sekil varyas-
yonlari sik gorulur; Rutnin ve Schepens tarafindan %47
olarak bildirilmistir. Ora serrata erigkin goéristine 7
yasinda ulasir. Varyasyonlarin prevalansi yasla artmaz.
Bu anomaliler kirma kusuru ile ilgili degildir. Ora girinti
ve gcikintilarinin  boyut ve sekil anomalileri seklinde-
dir.

2. Meridyonel katlanti ve kompleksler: Meridyonel
katlantilar uzun, radiyal yerlesimli, kalinlagsmis retina
dokusudur; % 12-20 oraninda gorulir. Otopsi yapilan
400 g6zin %81 'inde ora gikintilarindan gelistigi bulun-
mustur. Geri kalanlar ise ora girintilerinden koken alir.
Ora girintilerinden gelisenler daha kalin ve yuksektir.
Genelde Ust nasal kadranda lokalizedirler. Histolojik
olarak kalinlasmis retina bdlgeleridir. Kistik dejene-
rasyon siktir ve siki vitreus baglantisi bulunur.

Ora cikintisi ile siliyer ¢ikintinin ayni meridyende
ve ayni hizada olmasina meridyonel kompleks denir.
Genelde ora ¢ikintisi uzundur ve siliyer ¢ikinti ile de-
vam eder.

Meridyonel katlanti ve komplekslerin retina dekol-
mani ile olan iligkisi tam olarak bilinmemektedir. Sche-
pens subklinik retina dekolmani olan 102 vakada me-
ridyonel katlanti insidansini %26 olarak bulmustur. Bu
insidans normal gozlerdeki insidans ile aynidir. Bu ne-
denle meridyonel katlantilarin retina dekolmani insidan-
sini arttirmadigi disunulmustar.

3. Periferik retinal ve zonller traksiyon kiumeleri:
Retina yirtigina neden olabilirler. 3 grupta incelenirler:

— Nonkistik

— Kistik

— Zondller traksiyon

Nonkistik periferik retina kimeleri: Retina dokusu-
nun ince, hafif yuksek goériinen lezyonlaridir. Dogumda
yoktur; ama otopsi serilerinde %70 oraninda bulun-
mustur. Her kadranda gorulebilir, ama alt nasalde da-
ha siktir. Retina yirtigi ile ilgisizdir.

Kistik periferik retina kiimeleri: Grandiler doku, gra-
niler kitle, rozet benzeri olusum, rozet gibi isimler ve-
rilmistir. Retina dokusunun Kkistik retinal dejenerasyon
ile cevrili nodiler lezyonlaridir. Nonkistikten buyuktur,
¢aplari 0.1-1.0 arasinda degismektedir. Dogumda mev-
cut olup, %95 tek taraflidir. Keskin sinirli, opak-beyaz
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lezyonlardir, tabaninda pigmentasyon mevcuttur. Tim
kadranlarda esit oranda rastlanir. Vitreus tabani iginde
yer almazlar, %80'i ekvatoryal zondadir.

Histolojik olarak, dejenere retinal hicreler ve glial
proliferasyondan olusur. Yizeyine tutunmus kondanse
vitreus bulunabilir.

Kistik retina kumeleri siklikla yirtik olugsumu ile ilgi-
lidirler. Yirtiklar flap tarzinda veya serbest operkulumlu
olabilir. Kistik retina kiimelerine bagh retina yirtiklari pri-
mer retina dekolmanlarinin %7.5-10'undan sorumludur
3).

Zonuler traksiyon kumeleri: Retinanin bir veya bir-
ka¢ kalinlasmis zondler life tutunmasidir. Dogumda
mevcut olup %9 oraninda goérulir. Genelde tektir, na-
sal kadranda ve vitreus tabani iginde yer alir.

Histolojik olarak, mikrokistik dejenerasyon ve glial
proliferasyon mevcuttur. Otopsilerde vitreus tabani
icinde kuguk retina yirtiklarina neden olduklari gésteril-
mistir. Bunlar vitreus tabani icinde yer aldiklarindan
fazla 6nemli degildir ve nadiren retina dekolmanina ne-
den olurlar. Afakik retina dekolmaninda énemli olduklari
sdylenmektedir.

4. Periferik retina cukurlari: Caplart 0.1-0.9 mm
arasinda degisen kugulk oval ¢okintulerdir. Ora serrata-
nin arkasinda yerlesirler. Histolojik olarak i¢ retina ta-
bakalarinda kayip vardir; dis retina tabakalari genelde
mevcuttur. Retina delikleri ile karisirlar, fakat kendileri
retina yirtigina neden olmazlar.

Retina Dekolmanlar: ile ilgili

Hcrediter Faktorler

Retina dekolmani ile ilgili herediter faktorlerin en
6nemlileri aksiyal miyopi ve lattice dejenerasyonudur.
Bunlar bazan familyal, bazan sporadiktir. ikisi bir ara-
da veya ayri olabilir; ayrica bazi familyal vitreoretinal
dejenerasyon ve distrofilerle beraber bulunabilirler.

Aksiyal Miyopi

Aksiyal miyopi siklikla retina yirtigi ve dekolmani
ile ilgilidir. Miyopi herediter ve g¢evresel faktérlere bagh
olarak ousabilir. Genetik yon arastiriimis ve tum gene-
tik gegislerle aktarildigi bildirilmistir, X'e baglh gecis na-
dirdir. Miyopi genlerinin penetransi degisiktir; ¢evresH
faktorler fenotipi etkilemektedir.

Miyopi pek cok sistemik hastalikla birlikte olmakti
dir. Miyopi ve retina dekolmani olan sistemik hasta
liklarin ¢ogu ise otozomal dominant gegis gdstermekte
dir (Ornegin; Stickler ve Marfan sendromlari).

Aksiyal miyopi ile retina dekolmani arasinda gugcli
bir korelasyon mevcuttur. Schepens ve Marden, dekol
mantarin %34-79'unun aksiyal miyopili gézlerde oldugu
nu gosterdiler. Miyopik hastalar arasinda da retina de
kolmani insidansi %0.7-6 olarak bildirilmistir.

Miyopi derecesi arttikca vitreus likefaksiyonu insi
dansi ve ciddiyeti de artar. Vitreus jelinin stabilités
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azalarak siklikla arka vitreus dekolmani gelisir. Bunun
sonucunda da vitreoretinal traksiyon ve retina yirtigi
olugmaktadir. Vitreus likefaksiyonu tim miyopi derece-
lerinde, emetrop ve hipermetroplara gére daha erken
yasta baslamaktadir. Likefaksiyon miyopinin derecesi
ve yas ile paralellik g6ésterir.

Arka vitreus dekolmani da miyoplarda daha erken
yaslarda baslamakta ve likefaksiyon arttikga insidansi
da artmaktadir. Arka vitreus dekolmani, hipermetroplar-
da %2, emetroplarda %4, 6 D'den disuk miyoplarda
%6.5, 6 D'den yuksek miyoplarda %13 oraninda bulun-
mustur. Arka vitreus dekolmani orani arttikga retina yir-
tig1 orani da artar. Akut arka vitreus dekolmani olan
go6zlerin %10-15'inde en az bir retina yirtigi mevcuttur.

Lattice Dejenerasyonu

Retina dekolmani ile ilgili en &énemli vitreoretinal
anomalidir. Tim lattice dejenerasyonlari iginde, aile oy-
kisi ve retina dekolmani olan lattice dejenerasyonu
orani %Tden azdir. Retina dekolmanlarinda lattice de-
jenerasyonu orani Ise %20-35'dir. Genel popiilasyonda
gériilme insidansi %6-10'dur. Cinsiyet ve irk ayrimi
gOstermemektedir (1).

Lattice dejenerasyonunun herediter gecis sekli
tam bilinmemektedir. Otozomal dominant gegis Uzerin-
de durulmustur. Sonralari genel populasyondaki yuksek
gériilme Insldansina bakilarak otozomal resesif gegisli
oldugu ve psdédodomlnans goésterdigi soylenmistir. Ayri-
ca poligenik ve multifaktéryel gecis sekli tzerinde du-
rulmaktadir. Familyal retina dekolmanlarinda gérilen
lattice dejenerasyonunun gecis sekli ise genelde oto-
zomal dominanttir.

Klinik bulgular: Klasik olarak lattice dejenerasyonu
venuller cgevresinde dallanma goOsteren beyaz cizgiler
seklinde tanimlanir. Oysa Kklinik olarak c¢ok farkli sekil-
lerde gorilebilir. Tek bir klinik lezyon bir gézde gérile-
bilecegi gibi, iki veya U¢ degisik lezyon ayni gézde ola-
bilir. Klinik bulgular goérulis sikligina gore soyle sirala-
nabilir:

— Lokalize yuvarlak, oval veya lineer retinal in-

celmeler

— Pigmentasyon

— Sari beyaz ylzeyel benekler

— Yuvarlak, oval veya lineer beyaz lezyonlar

— Kiguk, atrofik yuvarlak delikler

— Dallanan beyaz gizgiler

— Sari atrofik noktalar (RPE depigmentasyonu)

— Nadiren lezyonun arka sinirinda traksiyonel yir-
tiklar

Lattice lezyonlarinda %82 oraninda pigmentasyon
gorulir. Lattice dejenerasyonunun klasik beyaz cizgili
lezyonlari, kan damari degisimlerini ifade eder; vendller
arteriyollerden daha fazla tutulur ve %12 oraninda rast-
lanir. Yalanci beyaz gizgiler ise sari beyaz beneklerin
lineer dizilmesine baghdir.

Lattice lezyonlarinin bulyukligu c¢ok degdisiklik gos-
terir. 0.17-12 disk c¢apina kadar olan vakalar bildiril-
mistir. Cogu lezyon, pars plana yakininda ve dairesel-
dir. Bazi lattice lezyonlari ise retina damarlarinin kena-
rinda radiyal olarak yerlesmislerdir; bunlara radiyal pe-
rivaskuler lattice denir. Bu tip lattice dejenerasyonu ba-
z1 sendromlarla beraber goérilir. Bunlarin histolojik ya-
pisi diger lattice tipleri ile aynidir.

Snail track tipi, retinanin i¢ ylzundeki, ¢cok sayida,
sarl beyaz beneklerden dolayi parlak goérinen lattice
dejenerasyonunu tanimlamak igin kullanilir.

Vitreus tabani iginde lokalize, keskin sinirli, tabani
kirmizi renkli retinal incelme alanlari lattice dejene-
rasyonunun varyasyonu olarak dusUnilmustur. Bunlara
retinal erozyonlar denmektedir.

Histolojik olarak; tutulan retina bdlgesinin UGzerin-
deki vitreusta likefaksiyon, lezyonun kenarlarinda ise
siki vitreoretinal baglanti mevcuttur. Herbir lezyon retina
yirtigi olusturma potansiyeline sahiptir. Kiguk atrofik de-
likler traksiyona degil, progreslf retina incelmesine bagli-
dir.

Lattice dejenerasyonunun patogenezine ait teoriler
su sekilde siralanabilir (4):

— Primer koroidal degisiklikler

— Embriyolojik vaskuler anastomozlar

— Vitreus fraksiyonu

— Retina iskemisi

— nternal limitan membranda primer defekt

Ancak olayin retina i¢ tabakalarinda oldugu ve ko-
roidin siklikla tutulmadigr gosterilmistir.

Tedavi: Lattice dejenerasyonu tek basina gérme
fonksiyonlarini bozmaz; ancak retina dekolmaiiina ne-
den oldugu icin tedavisi 6nemlidir. Tedavinin amaci reti-
na dekolmani gelismesi riski olanlari saptamak ve ge-
rekirse proflaktik tedavi uygulamaktir.

Belirgin risk faktéri olmayan lattice dejene-
rasyonu: Proflaktik tedaviye gerek yoktur. Bu hastalar-
da retina dekolmani gelisme insidansi 200-300'de bir
oldugu igin, hastalar uzun sireli takibe alinir.

Traksiyonel yirtigi olan lattice dejenerasyonu:
Semptomlu veya semptomsuz olabilir. Retina dekolma-
ni gelisme riski vardir. Proflaksi Onerilir.

Atrofik delikli lattice dejenerasyonu: Delik olan lat-
tice dejenerasyonunda retina dekolmani gelisme riski-
nin fazla oldugu disinilmesine ragmen, arastirmalarda
bu riskin ¢ok dusik oldugu bulunmustur (%0.37). Delik-
lerin olmasi tedavi igin kesin endikasyon olusturmaz,
diger risk faktorlerine bakilir.

Diger risk faktorlerinin degerlendirilmesi: Diger
goézde retina dekolmani, aile éykisu, miyopi, afaki
veya psodofaki olmasi gibi tim durumlar, lattice deje-
nerasyonunda retina dekolmani igin risk olusturmakta-
dir. Bu risklerin iyi bilinmesine ragmen, proflaktik teda-
vinin retina dekolmanini onleyici etkisi henlz kesin ola-
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rak gosterilememigstir. Proflaktik tedavide laser fotokoa-
gulasyonu ve c¢ok periferde yerlesmis olanlarda ise
krioterap kullanilir. Proflaktik tedavi sonrasi yeni yirtik,
retina dekolmani, makiler pucker, vitreus hemorajisi,
kistoid makula 6demi gelisebilir. Bu komplikasyonlarin
orani %5-6'dir. Diger g6zde retina dekolmani gelisme
oraninin %10 oldugu, lattice dejenerasyonuna bagh reti-
na dekolmani sonrasi cerrahi basari oraninin %95 ol-
dugu dusundulurse, proflaksi icin hasta segiminde cok
dikkatli olmak gerektigi aciktir.

FamHyal Vitreoretinal Dejenerasyonlar

Vitreus jelinin yapisindaki herediter degisiklikler ve
anormal vitreoretinal baglantilar regmatojen retina de-
kolmanina neden olabilmektedir. Bu grup hastaliklar:

1.Wagner-Jansen-SticklerSendromu

Bu Ugli sendromda vitreoretinal anomaliler, vitreus
jelinin gelisimsel bozuklugundan kaynaklanmaktadir, ya-
ni dejenerasyon degil, disgenezis veya distrofidir. Bu
sendrom U¢ degisik isimle, farkli zamanlarda tanimlan-
mis; ancak sonralari ortak géz bulgularindan dolay! ay-
ni isim altinda toplanmiglardir. Uciinde de ortak olan
bulgular (1);

— Optik olarak bos vitreus kavitesi
— intravitreal membran ve bantlar
— Retinada lattice benzeri degisiklikler

1938 yilinda Wagner vitreus, retina ve lens ano-
malileri bulunan isvegli bir aile tanimladi. Yaslari 5 ile
42 arasinda degisen 18 etkilenmis birey bulunuyordu.
Vitreus optik olarak bostu, bazilarinda periferal lattice
benzeri lezyonlar vardi. Cocuklukta lens opasiteleri
baslayip 40 yas civarinda ilerlemis katarakt goruliyor-
du; ancak retina dekolmani yoktu. 1968 yilinda Bohrin-
ger ayni aileyi yeniden inceledi, 5 kusaktan 28 bireyi
arastirdi; ancak yine retina dekolmani saptamadi. Daha
sonra Maumenee de ayni aileyi incelemistir.

1962 yilinda Jansen goérunlis olarak Wagner
sendromuna benzeyen iki yeni aile tanimladi. Vitreoreti-
nal bulgular ayni idi; ama her iki ailede de retina de-
kolmani sikti. Ekstraokller veya sistemik bulgular ise
mevcut degildi.

Vitreoretinal dejenerasyonlu hastalarda familyal is-
kelet anomalileri ilk kez Fhedman tarafindan 1939 yilin-
da bildirilmistir. Hastalarda tipik fasiyal bulgular mev-
cuttu. 1958'de Marshall isitme kaybi ve fasiyal defekt-
leri olan bir aile bildirdi. 1961'de Edmund ilk kez retina
dekolmani ile palatoskizis arasinda genetik bir iligski ol-
dugunu acikladi. 1965 yilinda ilk kez Stickler okdler, fa-
siyal, palatal ve iskelet degisimleri olan bir aileyi tanim-
ladi. Dominant gegisli miyopi ve retina dekolmani; yay-
gin artropati, yarik damak ve diz ylz goérinusi ile be-
raberdi. Iki yil sonra da isitme kaybi ve spondiloepifiz-
yal displazi bu sendromun pargalari olarak bildirildi.
Tum etkilenen bireyler Marfan sendromuna benzer
sekilde uzun yapida idi ve goz bulgulari Jansen'in ta-
nimladigi ailelere benziyordu.
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Daha sonra Van Balen, Falger, Knobloch ve pek
¢ok arastirici tarafindan kapanma anomalileri, maksiller
hipoplazi, nasal kdépru, diz yuz, Pierre-Robin sendro-
mu, mikrognatti, konjenital spondiloepifizyal displazi gi-
bi anomalilerle seyreden pekgok aile bildirilmistir. Ayri-
ca sistemik bulgulari olmayan bazi hastalarda, radyolo-
jik olarak saptanabilen eklem anomalileri de bildiril-
mistir.

Henlz optik olarak bos vitreus, vitreus membran-
lari ve lattice dejenerasyonu olan gbézlere kesin bir si-
niflama getirilememistir. Ancak 1979 yilinda Maume-
nee, bu familyal vitreoretinal distrofileri sdyle sinifla-
mistir (4):

1. Sadece okdller bulgu ve semptomlari olanlar:

— Wagner sendromu (Retina dekolmani ol-
maz)

— Jansen sendromu (Retina dekolmani vardir)
2. Sistemik bulgularla beraber olanlar:
— Herediter artro-oftalmopati (Marfan benzeri
Stickler sendromu)
— Sert eklemli herediter artro-oftalmopati
(Well Marchesani benzeri sendrom)
— Spondiloepifizyal displazi
— Khniest sendromu
— Diastrofik varyant
— Spondiloepifizyal displazi konjenita
Wagner ve Stickler sendromu %100 penetransli
otozomal dominant gegis gosterir. Okdler, orofasiyal ve

iskelet anomalilerinin bir arada olmasi bad dokusu has-
taligr oldugunu dusindurmektedir.

Go6z Bulgulari: Gbéz bulgulari birbirine benzer. Vit-
reus sinerezisi ve dejenerasyonuna bagli optik olarak
bos bir vitreus, retrolentikuler-transvitreal epiretinal
membranlar, lattice benzeri degisimler, retinal damarlar-
da kiliflanma, retinal dejenerasyon ve incelme, koryore-
tinal atrofi, retina pigmentasyonu olmaktadir. Wag-
ner'de retina dekolmani goérilmez; ama Jansen ve Sti-
ckler'de sik olmaktadir. Ayrica presenil katarakt, yuksek
miyopi (8-18 D), astigmat, sasilik, agik agili glokom sik
gorulmektedir.

Vitreus dejenerasyonu genelde 20 yas altinda
baslayarak ilerler. Lens arkasinda kalinlagsmis kon-
danse vitreus bulunur. Vitreus membranlari genelde
lattice dejenerasyonuna benzer alanlara tutunur. Tipik
lattice dejenerasyonu orani %26-73 oranlarinda bulun-
mustur. Retina pigment degisimleri %61-67 siklikla gé-
rilmekte olup 20 yas altinda nadirdir. Yasla beraber
kan damarlari gevresinde ve ekvatorda pigmentasyon
olusur.

Retina yirtiklari 6zellikle ust temporalde siktir. Bir
calismada Wagner sendromunda retina dekolmani ol-
maksizin retina yirtigi orani %75 olarak bulunmustur

(®).
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Katarakt gelisimi erken yasta baslar, 20-40 yaslan
arasinda tipik olarak lens 6n ve arka korteksinde
beyaz punktat ve lineer opasiteler olusur. Hirose ve ar-
kadaslari tarafindan yapilan bir arastirmada, katarakt
insidansi %61 olarak bildirilmistir; 40 yas uzerinde ise
tim gozler etkilenir.

Normal arka kutup ve saydam lens ile genglerde
gérme normaldir. Yas ilerledikce lens degisimleri, arka
koroid atrofisi, retina dejenerasyonu ve retina dekolma-
ni gérmede azalmaya neden olmaktadir.

Hastalarda renkli gérme genelde normaldir. Pato-
loji periferden basladig! igin yaygin periferik gérme alani
kaybi ve halka skotomu olabilir. ERG ve karanlik adap-
tasyon gencglerde normaldir; ilerleyen yasta bozulur.
Subnormal b dalgasi ve ERG amplitidinde azalma
goéralur.

Sistemik Bulgular: Yuiz, damak, ekstrakraniyal is-
kelet sistemi ve duyu yollan etkilenir. Wagner ve Jan-
sen'de sistemik bulgu yoktur.

Kraniyofasiyal anomaliler, diz yliz gérinusinden
maksilla hipoplazisine, mandibular hipoplaziden Pierre
Robin sendromuna kadar degisiklikler gosterir. Epikan-
tal kivrim ve dis anomalileri siktir.

Palatal anomaliler %75 oraninda bildirilmigtir. Ya-
rik damak, submukozal yarik, uvula bifida, anormal pa-
latal motillte olabilir.

Iskelet anomalileri %60 oraninda gériilir. Prema-
tir eklem dejenerasyonu, eklemlerde gevseklik ve ge-
nisleme, araknodaktili, kifoskolyoz, marfanoid goérunus
mevcuttur. Radyolojik olarak ise epifizyal displazi, tora-
sik vertebralarda dizlesme, distal radyokarpal agida
displazi siktir.

Sensori-néral isitme kaybi 30 yas altinda asemp-
tomatiktir, 50 yas Uzerinde ise belirginlesir.

Stickler sendromu ilk tanimlandiginda, g6z ve
eklemlerin bag dokusu yapisinda basit bir defekt oldugu
disiniliyordu. Ancak fenotipin ¢ok farkl olusu send-
romun basit bir bag dokusu hastaligi olmadigini dustn-
dirmistur. 1978 yilinda hyalen kikirdak ve vitreus jeli-
nin yapisindaki kollajenin ayni oldugu (tip 2 kollajen)
bulundu. Tip 2 kollajeni, 12.kromozomda yer alan COL
2 A1 geni kodlamaktadir (6). 1988'de Francomano ve
1989'da Knowlton, COL 2 A1 geni ile Stickler sendro-
mu arasinda baglanti saptadilar (7). ilk kez 199Tde
Ahmad ve ark., prokollajen 2 geninin ekzon kisminda
basit mutasyon saptadilar. 1992'de ise Kimura ve
Brown, tip 2 kollajenin 40.ekzpnunda translasyonda bo-
zukluga neden olan baz ifti delesyonu buldular (8).
Stickler sendromuna birden fazla genin neden olabile-
cegi seklinde yorumlar da mevcuttur. Bu konudaki ge-
netik calismalar halen devam etmektedir.

Tedavi: Esas olarak aile taramasi ve genetik da-
nigsma 6nemlidir. Etkilenen bireylerin %50'sinde dekol-
man gelisecegdi i¢in erken tani 6nemlidir. Risk altindaki
bireyler takibe alinir. Asemptomatik yirtiklara proflaktik

tedavi gereksizdir. Semptomatik yirtiklarin tedavisi ge-
nel poptulasyon ile aynidir. Dekolmana cerrahi girisim
glgctur; clnkl lens kesafeti nedeni ile fundus goérile-
mez, vitreus likefaksiyona ugradigi igin subretinal siv
drenaji zordur, koroid degisimleri yuziinden hemoraji
riski fazladir. Dekolmanin cerrahi prognozunun kétu ol-
mas! nedeni ile semptomatik yirtiklara ve lattice benze-
ri lezyonlara proflaksi énerilir.

2.Goldman-Favre Vitreoretinal Dejenerasyonu

Koroid, retina ve lensi etkileyen nadir bir vitreoreti-
nal dejenerasyondur, ilk kez 1957'de Goldman ve
1958'de Favre tarafindan tanimlanmistir. Klinik bulgular
tipik olarak bilatéral ve simetriktir. Otozomal resesif ge-
cisli olup, her iki cinsi esit olarak etkiler. Semptomlar
erken yasta baslar ve en belirgin semptom gece kor-
lugudur (9).

Go6z Bulgulari: Konjenital retinoskizis ve Wagner
sendromunun bulgularina benzer. Katarakt ve retinitis
pigmentasyona benzer koryoretinal pigmenter dejene-
rasyon nedeniyle ilerleyici gérme kaybi vardir.

En 6nemli vitreus bulgusu likefaksiyon ve optik
olarak bos bir vitreusun olmasidir, ince fibr6z bantlar
ve membranlar mevcuttur. Arka kortikal vitreus yogun-
lagsmistir, membrana benzer, genelde pigmentasyon
alanlarina tutunur (1,2).

Retina bulgulari daha belirgindir. Periferik pigmen-
ter degisimler siktir. Bazi vakalarda kemik spiklli goru-
nimden ¢ok, dizensiz sekilde arka kutupta bulunan
pigmente nokta ve kimeler olabilir. Retina damarlarin-
da progresif daralma ve optik atrofi bulunabilir.

Santral ve periferal retinoskizis olabilir. Makiler
skizis konjenital herediter retinoskiziste oldugu kadar
ince olmayip, belirgin ve radyal sekillidir, makulada
mikrokistik degisiklikler mevcuttur. Makuler skizis sant-
ral gérme bozuklugunun ve skotomlarin nedenidir. Peri-
feral retinoskizis alt temporalde siktir ve fazla genis
degildir. Skizis kavitesinin i¢c duvarinda delikler olabilir,
fakat retina dekolmani gelisimi nadirdir (10).

Histolojik olarak; retina duyu tabakasinda nonspe-
sifik dejenerasyon, damar bazal membraninda kalin-
lagsma, preretinal membran ve koroidde damar degisim-
leri mevcuttur.

ERG cevabi tipik olarak azalmistir, fotopik cevap
yoktur. Karanlik adaptasyon hemen daima bozuktur.
ilerleyici periferal gdérme alani kaybi vardir. Kistik
degisimlere ragmen anjiografide makula normal géralur.

Tedavi: Bilinen bir tedavisi yoktur. Tarama ve ge-
netik danigma onerilir. Dekolmanlarda basarili bir cer-
rahiden sonra bile prognoz koétudur. Retina yirtiklarina
proflaktik tedavi uygulanir.

3.Konjenital Herediter Retinoskizis (Juvenil X
Linked Retinoskizis)

1898'de Haas ve Stabsarzt tarafindan tanimlanmis
olup, X'e bagh gegcis ilk kez 1913'te Pagenstecher tara-
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findan bildirildi. Retinoskizis terimi 1953'te kullaniimaya
baslamistir (11).

Tum irklarda gorilen nadir bir vitreoretinal dejene-
rasyondur. Erken yasta baslar. Esas kirma kusuru hi-
permetropi olup, nadiren myopi de bildirilmistir. Normal
poplilasyonda 4 D'den fazla hipermetropi %4.5, 6
D'den fazla hipermetropi %1.5 oraninda gorulirken,
herediter retinoskiziste 4D hipermetropi %19, 6 D hi-
permetropi %15 oraninda bildirilmisgtir. Bu ylzden hi-
permetropik gen¢ ve retina dekolmani olan hastalar
dikkatle incelenmelidir. Myopisi ve retinoskizisi olan
hastalarda ise, retinanin diger kisimlarinda delik
olusumundan suphelenmelidir (12).

Tipik oftalmoskopik ve elektrofizyolojik bulgulari
vardir. Esas bulgular makulopati ve periferal retinoski-
zistir. Makula lezyonlarina %100 oraninda rastlanir ve
tani igin sarttir. Periferal retinoskizis ise %50 vakada
bulunur.

Karakteristik makula bulgusu, fovea c¢evresinde
yildiz seklinde yerlesmis olan kiguk kistoid bosluklardir
(Kistik makulopati veya foveal skizis). ileri yasta bu
gérunus kaybolabilir, kist duvarlari birleserek buylk bir
kavite olusturabilir. Daha yaslilarda ise, retina pigment
epitel degisiklikleri, ince ve atrofik makula goérilebilir
(1).

Periferal retinoskizis, vitreus tllleri (veils) ve retina
dekolmanindan sorumludur. En sik alt temporal kadran
tutulur. Senil retinoskiziste ayrilma dis pleksiform ve
nlikleer tabakadan olurken, konjenital retinoskiziste si-
nir lifi ve ganglion hicre tabakasindan olmaktadir. Reti-
noskizisin i¢c tabakasi ¢ok ince ve gorilmesi gug¢ olabi-
lir, ic tabakada c¢ok sayida biyuk delikler olabilir ve
bunun sikhgr %25 olarak bildirilmigtir. Retina damarlari
ic tabakada destekten yoksun olarak kalirlar, ince do-
ku tabakalari ile sarili olarak vitreusa dogru uzanirlar.
Bunlara vitreus tllleri denir; fakat bunlar, vitreusa ait
elemanlar degildirler. Sadece foveal skizisi olan go6z-
lerde, normal retina Uzerinde gri-beyaz lezyonlar en sik
rastlanan periferik retina bulgusudur (13).

Retina pigment epitel degisiklikleri hafif benekli g6-
rinumden koryoretinal skarlara kadar degisebilir. Bazi
g6zlerde pigmenter degisimler c¢ok fazladir ve retinitis
pigmentosa ile karigir. En belirgin pigment epitel
degisikligi periferal retinoskizis kavitesinin altindadir.
Skizis kavitesinin arka sinirinda beyaz veya pigmente
demarkasyon hatti olusabilir.

Vitreus degisimleri, non-spesifik sinerezisten, skizis
kavitesinin i¢ tabakasinda ve optik sinir basinda cekin-
tiye yol acan intravitreal membranlara kadar degisebilir.
Sadece foveal skizisi olanlarda vitreus jeli nispeten
normaldir; fakat, periferal retinoskizisi olanlarda yodun
vitreus degisiklikleri daha siktir. Vitreus hemorajisi diger
bir komplikasyon olup, %4 oraninda bildirilmigtir. Bunun
nedeni, destekten yoksun damarlarin fraksiyona bagl
olarak yirtilmasidir.

Goérme genclerde 0.5, eriskinde ise 0.3 dlzeyin-
dedir; 70 yas Uzerinde ise ciddi derecede gérme kaybi
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mevcuttur. Geng ve orta derecede etkilenmis olanlarda
ERG normaldir, ileri yasta ERG'de b dalgasi azalir ve
latensi uzar, a dalgasi ise normaldir. EOG normal bu-
lunmustur. Renkli gérme genelde normaldir, ancak orta
derecede diskromatopsi olabilecegi de bildirilmistir. Ma-
kula lezyonlarinda gergek kistoid makula 6deminin ter-
sine FFA'da florésans goérilmez, arka kutup genelde
normaldir. Yogun pigmenter degisiklikler varsa benekli
hiperflorésan, periferal retinoskizis varsa bu alandan si-
zinti olabilir (14).

Konjenital herediter retinoskizis ile beraber nistag-
mus, sasilik, arka subkapsuler katarakt, neovaskduler
glokom, iris atrofisi, 6n kamara agisi anomalileri sik go-
rilmektedir.

Histopatoloji: Yanoff ve ark. juvenil X linked reti-
noskiziste ilk histopatolojik bulgulari yayinlamis olup re-
tinal ayrilmanin sinir lifi tabakasinda oldugunu gdsterdi-
ler. Bilinen diger patolojik bulgular, retinal gliozis, ma-
kuler dejenerasyon, neovaskularizasyon, retina pigment
epitelinde psddofibréz displazidir. Ayrica skizis kavitesi-
nin, senil retinoskizisin tersine mukopolisakkarid asit
icermedidi de bilinmektedir(13).

Condon ve ark. tarafindan 1986 yilinda yayinlanan
bir calismada skizis kavitesine komsu retinada PAS (+)
amorféz bir materyal bulundugu bildirilmistir. Bu mad-
denin 11 nm capinda ekstraseliler filament oldugu goés-
terilmistir. ERG'deki b dalgasindaki bozukluk da dik-
kate alinarak, bu maddenin detektif Muller hiicreleri ta-
rafindan salgilandigi ve bunlarin hiicre disinda depolan-
masinin yeni hilicre dejenerasyonuna ve skizis
olusumuna yol actigi distnulmustur (13).

Konjenital herediter retinoskiziste ayrica nadir ola-
rak skizis kavitesi igcine kanama, retinal gekinti, makula
heteropatisi ve eksudatif makulopati de bildirilmistir
(15,16).

Retina dekolmani konjenital herediter retinoskiziste
oldukga nadir bir durumdur. Dekolman, skizis tabakasi-
nin i¢ ve dis tabakasinda delik olmasina veya retinanin
diger alanlarinda tam kalinlikta delik bulunmasina bagh
olarak geligsir. Bu hastalikta retina dekolmani insidansi
% 11-12 olarak bildirilmistir (1). Bu yuksek insidans,
¢ogu hastanin retina dekolmani cerrahisi igin kliniklere
sevk edilmelerine baglanmistir. Dekolmanin basaril te-
davisi, dig yapraktaki deligi kapatmakla mumkindur,
cok biiylik oldugu Igin i¢ deligi kapatmak gok giigctir.
Kellner'in serisinde cerrahi sonrasi niiks orani %40 ola-
rak bulunmustur (12). Proflaktik laser uygulamasi tar-
tismali olup, Kellner, laser sonrasi retina dekolmani
oranini %43 olarak bildirmistir. Retina dekolmani ge-
nelde PVR ile sonuglanmakta ve vitreoretinal cerrahiye
ihtiya¢ duyulmaktadir.

Konjenital herediter retinoskiziste hastaliktan so-
rumlu geni bulma ve prenatal tani igcin DNA analizleri
yapilmaktadir. X kromozomundaki sorumlu genin Xp
22.1-22.2-22.3 lokusunda yer aldigi bulunmustur
(17,18).
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4. Familyal Eksudatif Vitreoretinopati

1969 yilinda Criswick ve Schepens tarafindan ta-
nimlanmistir. 1971'de Gow ve Oliver, hastaligin inkomp-
let penetransli otozomal dominant gegis gosterdigini bil-
dirdiler (19). Daha sonralari hastalik, otozomal domi-
nant famllyal eksldatif retinopati olarak adlandiriimaya
baslanmistir. Ancak 1992'de Plager ve ark., hastaligin
X'e baglh olarak da gectigine dair genetik kanitlar yayin-
ladilar (20).

Klinik: Genis spektrumludur. Ancak anjiografide
tespit edilebilen minimal bozukluktan, katarakt ve neo-
vaskller glokomla beraber retina dekolmanina kadar
degismektedir. 1976'da Canny ve Oliver tarafindan
FFA'da ekvatorda periferal kapiller agda kapanma sap-
tanmigtir. Bu agidan prematir retinopatiye g¢ok benze-
mektedir. Iki hastaligin morfolojik ayirnmi glgctir. Ancak
familyal eksudatif retinopatide dogum zamani ve agirligi
normaldir, oksijen tedavisi Oyklsu yoktur, ayrica famil-
yal insidans fazladir (21).

Klinik 3 evreye ayrilmistir (8):

Evre 1: Vitreoretinal yuzey degisimleri, vitreus
membran ve bantlari, periferal baskili beyazlik alanlari
(white with pressure), kistoid dejenerasyon ve arka vit-
reus dekolmani mevcuttur.

Evre 2: Retinal vaskiler degisimler eklenir. Dilate
ve kivrimh periferal damarlar, subretinal eksuda ve lo-
kalize retina dekolmani gorilir. Periferdeki fibrovaski-
ler dokuya bagli olarak makila temporale ¢ekilebilir.

Evre 3: Komplikasyonlar goériliur. Eksldatif retina
dekolmani, yogun subretinal eksudasyon, bant kerato-
pati, katarakt ve glokom gelisir.

Daha sonraki galismalarda, sadece FFA ile belir-
lenen asemptomatik hastalar da bulunmustur. Bu has-
talarda sadece intraretinal depozitlere rastlanabilir.

Vitreus anomalileri her evrede olabilir. Vitreus de-
kolmani, membranlar ve vitreoretinal traksiyon her va-
kada vardir. Vitreoretinal traksiyon, retina yirtigi ve reti-
na dekolmanina neden olabilir. Preretinal bant ve
membranlar %41 oraninda bildirilmistir. Ancak vitreus
degisimleri tani igin sart degildir.

En erken retina degisimleri retina damarlarinda
dizlesme olup, FFA ile kolayca saptanabilir. Ayrica re-
tina periferinde non-perfiizyon alanlari olabilir. Bu ala-
nin arkasinda arteriyo-ven6z santiar ve kapiller mikroa-
nevrizmalar gorilir, ileri devrelerde bu kapiller non-
perfizyon alanlarinin arkasinda fibrovaskiler prolife-
rasyon, intraretinal ve subretinal eksudasyon olusur.
Traksiyona bagl olarak retina yirtigi ve dekolmani, optik
sinir basi ve makula gekintisi olusabilir. Kistoid makula
6demi ve nadiren subretinal hemoraji gorulir.

Goérme kaybi gesitli nedenlere bagh olup bunlar:
Ambliyopi, makula ve optik sinir basi distorsiyonu, vit-
reus hemorajisi, katarakt, traksiyonel veya regmatojen
retina dekolmanidir. Retina dekolmani nadir olup, 30
yas altinda %12 oraninda gorilmektedir.

Hastalik genelde 20 yastan sonra ilerleme gdster-
mez. Sadece ileri evrelerde regmatojen retina dekol-
mani orani artmaktadir. Bu ge¢ dekolmanlar klasik de-
kolman cerrahisine iyi yanit vermektedir.

Histopatoloji:Ora serratanin arkasinda lokalize ve
internal limitan membrana tutunan amorféz membran,
retinal gliozis, damar duvarlarinda kalinlasma, arka vit-
reus dekolmani, vitreus kondansasyonu bulunur (21).

Familyal eksidatif vitreoretinopati ile ilgili genetik
calismalar sirmektedir. Hastalikla ilgili olarak, 11.kro-
mozomun uzun kolundan bir gen izole edilmistir (22).

S.Herediter Kar Tanesi (Snow Flake)
Vitreoretinal Dejenerasyon

1974 yilinda Hirose ve ark. tarafindan tanimladi.
Nadir gorilen, her iki cinsi de tutan, yavas ilerleyen bir
hastaliktir. Otozomal dominant gegislidir, ancak fenoti-
pik gérinus ve hastaligin ciddiyeti degisiklik gostermek-
tedir. Aile 6ykUslu bulunan 25 yas altindaki hastalar et-
kilenmemis kabul edilmemelidir; ¢linki hastaligin erken
devrelerinde g6z degisimleri minimaldir, tani spesifik
lezyonlar gelisince konabilir (23).

Klinik: Bulgular bilateral ve simetriktir. Yogun bas-
kili beyazlik alanlari, sari kiigik noktaciklar, periferal
pigmenter degisiklikler, retina damarlarinda kiliflanma ti-
piktir. Hastalarin yaridan fazlasi miyoptur, gece korlGgu
OyklUsU yoktur. Belirgin bir ekstraokiler bulgu yoktur,
ancak birka¢ hastada radyolojik olarak kemik ve eklem
anomalileri bulunmustur.

Hirose klinigi 4 evreye ayirmistir:

Evre 1: Fundus periferinde yogun baskili beyazlik
alanlari ve bu bdlgelerde ¢ok sayida, kiglk, sari-beyaz
noktalar goruldr.

Evre 2: i¢ retinada ¢ok sayida, parlak, kristale
benzer noktalar mevcuttur. Anormal bdlge ora serra-
taya kadar ilerleyebilir, arka siniri belirgin degildir. Ba-
zen ekvatorda, uzun eksenleri ora serrataya paralel
oval lezyonlar olabilir. Bunlar lattice dejenerasyonunun
snail track seklidir.

Evre 3: Retinal vaskiler degisiklikler ve retina pig-
ment epitel degisiklikleri goralur. Arter ve venlerde kilif-
lanma vardir. Ozellikle baskili beyazlik alanlarinin arka
kisminda pigment kiimeleri bulunur.

Evre 4: Kar tanesi degisiklikler biraz azalir. Retina
damarlarinda tikaniklik ve kiliflanma ¢ok daha ciddi
olup arka kutba dogru yayilmistir. Koryoretinal atrofi ge-
ligir.

Etkilenen tum bireylerde vitreus likefaksiyonu var-
dir. Vitreusta esas olay fibriler dejenerasyondur, vitreus
membranlarina rastlanmamistir. Bu 6zelligi ile Wagner
sendromundan ayrilir. Nadiren optik olarak bos vitreus
bildiriimistir. Wagner'de patolojik olay, erken devrede
dis retinal tabakalarda, koroid ve retina pigment epiteli
dizeyinde iken, kar tanesi dejenerasyonda i¢ retinal
tabakalardadir.

Retina dekolmani ile kar tanesi dejenerasyon ara-
sindaki iliski tam olarak bilinmemektedir. Vitreus
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degisimleri genelde ¢ok ciddi degildir. Pigmenter
degisimler ve damarlarda kiliflanma retina yirtigi ile
iliskisizdir. Pollack'in 1983'te yayinladigi 17 goézlik bir
seride 2 gb6zde (%12) retina dekolmani ve 6 godzde
(%35) retina yirtig1 gelismistir. Retina dekolmanlarinin
cerrahi prognozu kétudir. Bu ylzden yirtik ve deliklere
proflaksi énerilmektedir (23).

Kar tanesi dejenerasyonda katarakt insidansi art-
mis olup 30 yas uzerinde tim vakalarda lenste opasi-
teler goralar (23).

Literatirde retina fonksiyonlari tam olarak deger-
lendiriimemistir. Periferik gérme alaninda daralma, er-
ken devreden sonra karanlik adaptasyonunda bozulma
gorulmustir. ERG'de skotopik b dalgasi azalmig, an-
cak kayit edilemeyen ERG'ye rastlanamamistir. Kata-
rakt ve retina dekolmani gelismedikge gérmede azalma
meydana gelmemektedir.

6.Juvenil Vitreoretinal Dejenerasyon

1985 yilinda Saari tarafindan tanimlanmis olup,
otozomal dominant gegisli bir tablodur. Bir ailede 6
kusaktan 18 birey incelenmistir (1).

Hastalar emetrop veya hipermetroptur, sistemik
bulguya rastlanmamistir. Etkilenen goézlerde vitreus si-
nerezisi, vitreus opasiteleri ve %93 oraninda arka vitre-
us dekolmani mevcuttur, intravitreal membranlara ise
rastlanmamistir. Optik sinir basi, retina damarlari ve
makula normal bulunmustur.

Periferik retinada kistoid dejenerasyon, hiperpig-
mentasyon, yama tarzinda retina atrofisi ve siklikla yu-
varlak retina delikleri mevcuttur. Lattice ve snail track
dejenerasyon ise mevcut degildir.

Dekolman gelismedikge gérme alani normaldir.
Renkli gérme ve karanlik adaptasyon normal olarak
bulunmustur. Atrofik retina pigment epitel alanlari disin-
da FFA normaldir.

Retina dekolmani genclerde goérilmektedir. 12 yas
altindaki 5 hastadan 4'Unde retina dekolmani saptan-
migtir.

7.Familyal Retina! Diyaliz

Retina diyalizi, retinanin ora serratadan ayriimasi
olup ilk kez 1882'de Leber tarafindan tanimlanmistir.
Diyaliz terimi ise 1932 yilinda kullaniimaya baslan-
mistir. Tum yas gruplarinda retina dekolmanlarinin %8-
17'sinden sorumludur. Genglerde dekolmanlarin en sik
sebebidir. 20 yas altindaki retina dekolmanlarinda diya-
liz insidansi %19-51'dir.

Kunt travma retina diyalizinin en 6nemli sebebidir.
Ancak vakalarin %25-50'sinde kesin bir travma &éyklsu
bulunmamaktadir. Bilatéral vakalarin olmasi hereditenin
roli oldugunu disundidrmustur. 1980 yilinda Hagler
523 retina diyalizi vakasini incelemistir. Travma 6ykusu
ve bulgusu olmayan retina diyalizi hastalarinda genetik
calismalar yapmis ve diyalizin nadiren genetik gegis
gOsterdigi sonucuna varmigtir. Bilatéral tutulum %2.1,
aile éykusu ise %1.8 olarak saptanmistir (24).
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William Hoss 1990 yilinda retina diyalizine sekon-
der 150 retina dekolmani vakasini incelemistir. Bunlarin
%3'inde bilateral tutulum saptamis olup, %60'inda
travma Oykislu mevcuttur.

Embriyolojik ¢aligmalar periferal retinanin en zayif
kisminin alt temporal kadran oldugunu gdstermistir. Ge-
lisim sirasinda pars planadaki buytime, periferik retina-
dan hizhidir ve fark temporalde nazaldan fazladir.
Blyume hizindaki bu farkhlik temporal retinada g¢ekin-
tiye ve zayifliga neden olur. Alt temporal kadrandaki bu
zayiflik, mindr bir travma sonrasi retina diyalizine ne-
den olabilir. Bu da travma delili veya 6yklisu olmadan
retina diyalizi gelismesini acgiklayabilir (1,24).

Klinik: Diyalize bagh retina dekolmani yavas ge-
lisir ve ¢cok sayida demarkasyon hatti mevcuttur. Cogu
hasta makula tutulana kadar asemptomatiktir. intrareti-
nal kistler de bulunabilir.

Dekolmanlarin cerrahi prognozu ¢ok iyidir.

Konjenita! Retina Dekolmanlari

Genetik veya diger sebeplere bagl olarak, dogusta
retina dekolmani bulunabilir. Genetik gegisli, bilinen 3
konjenital retina dekolmani sendromu mevcuttur (1).

1. Retina displazisi (Konjenital retinal non-atta-
chment)

2. Falsiform retinal katlanti (Fold)
3. Norrie hastahgi
1.Retina Displazisi

Retinanin gelisimsel bozuklugu olup, izole veya
sistemik bulgularla beraber olabilir. Genetik olarak ge-
¢ebildigi gibi, intrauterin enfeksiyon veya travmaya bagl
olabilir.

Ciddi retina displazisi, bazi trizomi 13 vakalar: ile
birlikte sik olarak goérilmektedir. Tipik olarak mikroftalmi
ve bilateral tutulum vardir. Retina displazisi ile ilgili
diger kromozomal anomaliler de tanimlanmistir. Ayrica,
otozomal resesif ve X'e bagl gecis gdsteren vakalar
da bildirilmistir.

Klinik olarak ciddi retina dispiazisinde bilateral ret-
rolental kitle mevcuttur. Kitleye dogru siliyer cikintilar
uzanmis olabilir. Bazi vakalarda tipik primer hiperplas-
tik persistan vitreus bulunabilir, katarakt ve glokom ge-
lisimi siktir.

2.Falsiform Retina Katlantisi

Retina displazisinin hafif sekli olup, nadir gérilen
bir durumdur. Bilateral veya unilateral olabilir. Katlanti-
lar mikroftalmik degil, normal gézlerde olmaktadir. Optik
sinirden siliyer cisme dogru retina dokusu uzanir. Alt
temporal kadranda siktir. Cogu vakada persistan hya-
loid arter mevcuttur. Traksiyonel retina dekolmani ge-
lisir. Dekolman ve katlanti boyunca pigmenter degisim-
ler olabilir.

Falsiform retina dekolmani vakalarinda fundus, ta-
mamen posterior primer hiperplastik persistant vitreusa
benzer. Gérme genellikle dusuktir (1).
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3.Norrie Hastaligi

Retina displazlsinin X'e bagli gecis gOsteren o6zel
tipidir. 1927'de Norrle tarafindan tanimlanmistir. Kadin-
larda hicbir bulgu yoktur.

Etkilenen erkek cocuklarda bllateral retrolental kit-
eden dolay! I6kokori mevcuttur. Ayrica katarakt ve kor-
lea 6demi nedeni ile de dekole retina gdérilememekte-
dir. Etkilenen gé6zlerde PHPV mevcuttur. Total bllateral
korlikle sonuglanir.

%25 vakada mental retardasyon ve isitme kaybi
mevcuttur. Bunlarin olmasi ile retina displazllerinden
ayrilir.

Hlstopatolojlk bulgular tipik bir retina displazisidir.
Anormal retina dokusu ve vitreus jeli igcinde yogun glial
prollferasyon mevcuttur. Embrlyonik hicrelerin kuboid
epltel olusturma defektleri sonucu retinal rozetler gori-
Iar.

Genetik calismalar sonucunda X kromozomunda
bir mlkrodelesyon saptanmistir. Bilinen bazi ailelerde
prenatal tani konulablimektedlr.

Diger Herediter Sistemik Bozukluklar
Retina dekolmani ile ilgili herediter sistemik bo-
zukluklarin en sik gorileni Stickler sendromudur. Diger-
leri Ise sunlardir:
1. Marfan Sendromu
Homoslstinri

Ehlers-Danlos Sendromu

Dlabetes mellltus tip |

2.

3

4. Orak hicreli anemi
5

6. Knobloch Sendromu
7

Incontlnentla pigmenti

Bu hastaliklarda, retina dekolmanina yol agan ne-
denler degisiklikler géstermektedir:

Marfan sendromunda; vitreoretinal degisiklikler,
yiksek miyopl ve lens subluksasyonu retina dekolmani
etyolojlsinde rol oynar. Muhtemelen zonul ve lens arka
kapsul bariyerinin kaybolmasi retina dekolmanina ne-
den olmaktadir. Sublukse lensin alinmasi dekolman in-
sldansini arttirmaktadir. Ayrica arka vitreus dekolmani
ve vitreusun erken llkefaksiyonu da goérilmektedir. Re-
tina dekolmani insldansi fakik goézlerde %10, afakik
gozlerde %20'dir.

Homoslstiniiri lens subluksasyonu lle karakterize
otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. Retina dekolma-
ni Marfan sendromuna benzer mekanizmayla olmakta-
dir. Pihtilagsma bozukluklari genel anestezi sirasinda
hayati tehdit eden bir durumdur.

Orak hcreli anemide retina dekolmaninin nedeni
periferal flborovaskuler prollferasyon ve vitreoretinal frak-
siyondur. Bu olaylar, periferik retina damarlarinda orak-
lasma sonucu tikanmaya ve non-perflize retinada neo-
vaskularlzasyon gelisimine baghdir. Traksiyonel retina

dekolmani sik olup, bu alanlarda retina yirtigi da ge-
lisebilir.

Proliferatif diabetlk retinopatide de benzer sekilde
retina iskemisi ve traksiyon sonucu retina dekolmani
gelismektedir.

Knobloch Sendromu: 1971 yilinda Knobloch ve
Layer tarafindan tanimlanmis olup, otozomal resesif
gecislidir. Yuksek miyopi, vitreoretinal dejenerasyon,
lens subluksasyonu, bilateral retina dekolmani, oksipltal
ensefalosel ve el anomalileri mevcuttur. Retina dekol-
mani erken yasta gériilmektedir ve géz bulgulari ller-
leyicidir (25).

Incontinentia Pigmenti: Genellikle X'e bagl gegcis
gbsteren yaygin ektodermal displazldir. Achromians ti-
pi, kizlarda gorilir, erkeklerde ise fatal seyreder. Nae-
geli tipi ise otozomal dominant gecislidir, her iki cinsi
de tutar. Sag, dis, santral sinir sistemi ve goz bulgulari
mevcuttur (14).

Sistemik bulgular: Deride 0Ozellikle goévde ve
ekstremitede, dogumda veya hemen sonra bulléz-erite-
matéz lezyonlar goérulur. Bunlar ilerleyerek pigmente
hale gelirler. Ozellikle gévdede siktir. Bunlara Blascko-
'nun venus gizgileri denir. Pigmentasyon yillar sonra
kaybolabilir. Alopesi ve dental hipoplazl goérular.

Santral sinir sistemi %30 oraninda tutulur. Epilep-
si, mental retardasyon, spastlk parallzi bulunabilir.

Go6z %35 oraninda tutulur. Bulgular tek taraflidir.
Sasilik, nistagmus, katarakt, miyopi, mavi sklera, kor-
nea opasitelerl, retinada pigmenter degisimler, retina
damar anomalileri, optik atrofi, retina displazisi, psodo-
glioma, periferal damar anomalileri, makula ¢ekintisi ve
retina dekolmani goéralur.

Hastalik tablosu prematir retinopati, famifyal eksi-
datif vitreo-retinopati ve Eales hastaligina benzer. Pato-
genezi bilinmemekle beraber, retina damarlarinda kon-
jenital gelisim defekti oldugu sdylenmektedir.

Diger Gelisimsel Malformasyonlar
Konjenital optik sinir bagi delikleri (pit)
Morning Glory disk anomalisi

Optik sinir bagi kolobomu

Retina ve koroid kolobomu

Persistant hiperplastik primer vitreus

I R

. Lens kolobomu

Optik sinir basi delikleri ve diger optik sinir basi
kolobomlarinda makulayr da tutan serdz dekolmanlar
%40-60 oraninda gorilmektedir. Patogenezi bilinme-
mektedir; ama subretinal sivi muhtemelen vitreustan
veya subaraknoid mesafeden diskdeki defekt araciligiy-
la subretinal bdlgeye gecmektedir.

Morning Glory sendromunda vakalarin %40'inda
retina dekolmani goérulmektedir. Subretinal sivinin kay-
nagi bilinmemektedir. Optik sinir basi anomalisinin yaki-
ninda ve Uzerinde olan kuglk retina yirtiklarinin regma-
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tojen
dir.

retina dekolmanina neden oldugu disinilmekte-

Koroid ve retina kolobomu, fetal fisslrdeki kapan-

ma defekti sonucu, inferior fundusda goériulir. Genelde
her iki g6z tutulur.
tik diski

anomaliye kadar degisen defektler olabilir.

Midperiferde kligiuk anomaliden, op-
tutan ve pars plikataya kadar uzanan blyuk
Retina de-
kolmani genelde kolobom bdlgesinden

baslar, baska

yerdeki delikten de gelisebilir.
ciddi
kasyonu olarak da gelisebilir;

Retina dekolmani, PHPV vakalarinin kompli-

retrolental proliferatif do-
kunun 6ne ve ortaya dogru cekintisine baglidir. Retina

yirtigr ve regmatojen retina dekolmani nadirdir.

Lens kolobomu genglerde dev yirtik ve retina de-
kolmani ile birlikte olabilir. Lens kolobomu da, dev yir-
tik da nasal kadranda lokalizedir.

fakat

Kesin gelisimsel ano-

mali bilinmemektedir; lens zonilllerinde lokalize

gelisme genligi, lensin tunika vaskulozasinin kaliciligi,

sonucgta lens ve periferik retina arasinda yapisiklik ol-

masina baglanmaktadir.
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