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oz A
Konjenital vitreus hastaliklari, vitreusun embriyolojik gelisim kusurlarinin sonucu olugsmakta ve bu hastaliklar, bozulmus
vitreus yapisini iceren genis bir yelpazeye sahiptir. Ayni zamanda bu hastaliklar, cocukluk donemi goriilen vitreus ve retinal
patolojilerde ilk akla gelen hastaliklardir. Birgogunda pars plana vitrektominin, tedavide dnemli bir rolii vardir. Hastalik pa-
tofizyolojisi ve hastalarin yast nedeniyle, rutin uygulanan pars plana vitrektomide yontemlerinde farkliliklar mevcuttur. Bu
derlemede konjenital vitreus patolojileri ve bu patolojilerin tedavisinde uygulanan vitrektomi yontemi tartisilacaktir.
Anahtar Kelimeler: Persistan Hiperplastik Primer Vitreus, Stickler Sendromu, X-e bagli Juvenil Retinoskizis, Familyal Ek-
stidatif Vitreoretinopati, Persistan Hiyaloid Arter

ABSTRACT

Congenital vitreous diseases are the result of embryological development defects of the vitreous. These diseases have a wide
spectrum including congenital vitreous disorders and genetically impaired vitreous structure. Also, these diseases are the
first diseases that should come to mind in vitreous and retinal pathologies seen in the early childhood. In many of them,
pars plana vitrectomy has an important role in the treatment. Due to the disease pathophysiology and age of the patients,
they differ from the standard pars plana vitrectomy. In this review, congenital vitreous pathologies and vitrectomy method
applied in the treatment of these pathologies will be discussed.

Keywords: Persistent Hyperplastic Primary Vitreous, Sticler Syndrome, X-Linked Juvenile Retinoscysis, Familial Exudative

Vitreoretinopathy, Persistent Hyaloid Artery
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Giris

Vitreus jeli goz i¢i boslugunu dolduran, 15181n sa¢ilmadan re-
tinaya ulagmasini saglayan, goziin 6n ve arakasi arasinda bariyer
islevi goren, metabolik depo fonksiyonu olan, %99’u sudan olusan
seffaf bir yapidir. Su disinda hyaliironik asit, kollajen fibrilleri (en
sik tip 2), fibroblastlar, hiyalositler ve ¢6ziinemeyen proteinler bu-
lunur. "'

Embriylojik olarak 3 evrede incelenebilir. Primer vitreus; ya-
samun ilk 4 haftasinda lens vezikiiliiniin hemen arkasinda bulunan
boslugun mezensimal hiicreler ve fibriller materyal ile dolmast ile
olusmaya baslar. Hiyoloid arter sistemi bu evrede gelisir. Sekonder
vitreus; 4. Haftadan 9.haftaya kadar devam eden lens arkasindaki
boslugun bitytimesi ile karakterizedir. Hiyolid arter sistemi geri-
lemeye baglar ve lens arka yiizeyi ve optik disk arasinda uzanan
“Cloquet kanalr” denen potansiyel bosluk gelisir. Tersiyer vitreus;
vitreus tabani denilen lens ve siliyer cisim arasindaki bolgede kol-
lajen birikmesi ile karakterizedir.””

VVitreus 6nde pars plana, siliyer cisim, zoniiller ve lens arka
yuzeyi ile komsu iken arkada retinanin internal limgtan membrani
ve optik disk ile temastadir. Vitreusun 6n arka uzunlugu yenido-
ganda yaklasik 10.5 mm, 13 yas civarinda 16.1 mm ve yetiskinler-

de 16.5 mm dir. Vitreus korteks ve santral olmak tizere 2 kisimdan
olusur. Korteks kisimda kollajen fibriller daha yogun olarak bu-
lunur.

Primer vitreusun tamami veya bir par¢asinin regrese olmaya-
rak varhigini siirdiirmesi ile konjenital vitreus hastaliklari, genetik
olarak vitreusun yapisindaki bozulmalar neticesinde de herediter
vitreus dejenerasyonlar1 meydana gelir. Bu hastaliklar tablo 1 de
gosterilmistir. (Tablo 1) Bu hastaliklarin komplikasyonlarin yone-
timinde cerrahi tedavi olarak pars plana vitrektomi 6nemli bir yer
tutmaktadur.

Tablo 1. Dogumsal vitreus hastaliklary

Konjenital Anomaliler Herediter Vitreoretinal

Dejenerasyonlar

Persistan hiperplastik Primer
vitreus (PHPV)

Vitreus Kisti

Persistan Hiyaloid Arter (PHA)

X-e bagli Juvenil Retinoskizis

Sticler Sendromu

Wagner sendromu

Eroziv Vitreoretinopati
Goldman-Favre Sendromu

Familyal Ekstidatif Vitreoretinopati
Snowflake Vitreoretinal Dejenerasyon
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Persistan Hiperplastik Primer Vitreus

Persistan Hiperplastik Primer Vitreus (PHPV), goziin en sik
goriilen konjenital malformasyonlarindan biridir. Primer vitreus
ile hyaloid damarlarin gerilemesindeki bozukluk nedeniyle olusur
ve vaskiiler sistemin fibrozisi ile giden gelisimsel bir anomalidir.
1) Hastalik 16kokoriye neden olan en sik 2.sik sebep olup gorme
azlig1 ve mikroftalmi goriiniimii olup, tanisinda fundus muayene-
sinde arka taraf gortilemiyorsa radyolojik goriintiileme gerekmek-
tedir ve ayrica hastalifa nistagmus ve sagilik da eslik edebilir.*’
Hastaligin anterior, posterior ve mikst olmak iizere 3 tipi olup en
sik olarak mikst tip goriilmektedir.’ Hastalarin %90'dan fazlasin-
da tek goz tutulumu mevcut olup daha az siklikla da cift tarafl go-
riilebilmektedir.”! PHPV Axenfeld-Rieger sendromu, Peter ano-
malisi, uveal kolobom, makiiler hipoplazi ve mikrokornea dahil
olmak tizere diger okiiler anormalliklerle birlikte ortaya ¢ikabilir
ve bu olgularda genellikle cift tarafli goriilebilir. *

Anterior tipte lens arkasinda plak, dar 6n kamara, ru-
beozis iridis izlenir ve zamanla katarakt, glokom, lens i¢i kanama
gelisebilir, ayrica retina normal olsa bile, lens arkas: plagin kont-
raksiyonu ile vitreus tabani ve perifer etkilenebilir, bazen de fibr6z
doku tiim vitreus boyunca arkaya uzanip peripapiller traksiyonel
retina dekolmani gelisebilir."""' Posterior tipte lens seffaf olup optik
diskten ora serrataya uzanan kondanse vitreus katlantilar: ve reti-
na dekolmani gelisebilir. "/

Tanida B-taramasi ultrasonografisi, 6zellikle fundusun
sinirli veya eksik bir gortintimii varsa, tantya yardimci olmak i¢in
son derece yararli olabilir. Kalic1 hyaloid sap posterior kutuptan
lense gostermenin yani sira, eksenel uzunluk, lensin durumu, RD
varlig1 ile ilgili ek bilgi saglayabilir. (Resim 1).
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Resim 1. Klinigimize ¢ocukluktan beri olan gorme azlig1 ve goz agrisi ile bag-
vuran 38 yaginda Mikst tip PHPV olgusunun B-SCAN goriintiisti

Floresein anjiyografi, radyal olarak yonlendirilmis iridoh-
yaloid damarlar veya “kirilgan yildiz” konfigiirasyonu olugturan
damarlar gibi anormal vaskiilatiirii tanimlayabilen bagka bir yar-
dimet testtir. PHPV’nin en sik taninan klinik belirtisi lokokori ol-
dugundan retinoblastom ile ayiric tanist yapilmalidir.

Hastalik genis bir spektrumda goriilecegi icin tedavide ona
paralel olarak klinige 6zgiidiir. Bergmeister papillasi, Mittendorf
lekesi veya kalic1 pupiller looplar gibi fetal vaskiiler yapilardan
kalan minimal sekeller gorme fonksiyonunu bozmuyor ve prog-
resif anatomik degisiklikler gostermiyor ise cerrahi tedaviye gerek
duyulmadan takip edilebilir.””’ Sistemik sendromlarla birlikte sey-
reden olgular ayrica retina ve optik diskte ciddi farklilagmalarin
oldugu vakalarda cerrahi tedavi ka¢inilmazdir.

Cerrahide temel hedef erken miidahale ile ambliyopiyi 6nle-
mek, globu korumak, goziin bitylimesine imkan vermek, 16kokori
ve sasilik gibi kozmetik problemlerden kaginmaktir. Santral opasi-
teleri temizlemek ve retina dekolmani (RD), glokom ve fitizis gibi
komplikasyonlara sebep olan ¢ekintileri serbestlestirmek tedavi-
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nin temel amacidir. Kalic1 hyaloid sap, onde lens arka yiizeyine
yapisik iken, arkada optik sinir baginin vaskiiler demetine tutunur.
Bu sap g6z kiiresinin uzamasina paralel olarak biiytimez ve her
yone radiyal olarak ¢ekme kuvveti uygular. Tedavi edilmedigi tak-
dirde bu gekintiler traksiyonel RD, optik sinir hipoplazisi, retinal
displazi, vitreus kanamasi, hipotoni, fitizis ile sonuglanan siliyer
cisim dekolmanina neden olabilir. Lens arka kapsiilindeki ¢ekinti
posterior lentikonusa neden olabilir. "*

PHPYV i¢in tedavi bagarisi, hastaligin ciddiyetine ve tipine bag-
I olarak degisir. {zole &n PHPV olgular: genellikle iyi bir gorsel
prognoza sahipken, posterior PHPV’li hastalar siklikla retinal ve
optik sinir anormallikleri nedeniyle kotii prognoza sahip oldukla-
r1 varsayllmaktadir. Bununla birlikte, gorsel gelisimin erken kritik
donemlerinde erken tani ve miidahalenin posterior vakalarda bile
sonuglari iyilestirdigi gosterilmistir.”’ Retinanin cerrahi miida-
hale ile eski haline donmesi igin kritik bir siiresi vardir bu plasti-
site periyodu ortalama 4-7ay civaridir. ['*1°

Cerrahi tedavi endikasyonlar1 genislemis ve yillar boyunca
vitreoretinal cerrahi tekniklerin ve hastalik bilgilerinin ilerlemesi
ile cerrahi daha etkili ve daha giivenli hale gelmis olsa da, retina
yirtigi, RD, vitreus kanamast ve pupiller obstruksyon gibi komp-
likasyonlarin gelisimi hala bir endise kaynagidir. Ozellikle ana-
tomik anomalilerin varliginda, bu tiir komplikasyonlar daha sik
goriliir ve cerrahinin bagarisini tehlikeye atar.'')

Vitrektomi teknigi icin iki alternatif yol vardir: anterior lim-
bal/transpupiller yaklagim veya posterior pars plana / pars plicata
yaklasimi. Posterior yaklagim, daha iyi goriis, odaklanma ve ma-
nevralarin daha hassas kontroliinii saglasa da, trokarlarin yerles-
tirilmesi sirasinda iatrojenik retina hasari riski tasir. Yapilan bazi
calismalar gostermistir ki bazi PHPV vakalarinda retinanin pars
plana/plicata bolgesine siiriiklendigini gostermistir. Posterior yak-
lasimda siliyer cisim hasari ve retinal hasar olasilig1 nedeniyle baz1
cerahlar rutin limbal yaklasim1 6nermektedirler.

Federman ve arkadaglar1 '), PHPV icin cerrahi ile tedavi
edilen 7 hastay: rapor etmislerdir ve her ameliyatin basinda pars
planay1 transilliiminasyon ile lokalize etmeye ¢aligmiglardir. An-
cak, bu genellikle basarisiz olmugtur. Daha sonra sklerotomiler
limbusun arka tarafinda 2.0 mm ile 3.5 mm arasinda yapilmis
ve bir hastada periferik retinanin bir kism1 sklerotomiden disar:
¢itkmig, bazi hastalarda vitrektomi aletlerinin sklerotomilerden
gectigi yerde periferik retinada iki delik agilmustir. Ugte birinde,
200° retinal diyaliz meydana gelmistir. Yazarlar, bu komplikasyon-
larin retinanin bu vakalarda dogrudan pars plicata igine yerlesti-
rilmesinden kaynaklandigini belirtmistir. Stark ve ark. Tarafindan
bildirilen bir bagka raporda, "' pars plana yaklagim ile yapilan
olgularda niiks cerrahi gerektigi bildirilmistir. Bu géz éniine alin-
diginda, yazarlar limbal yaklasimin kullanilmasini 6nermislerdir,
¢iinkii pars plananin siklikla dar olduguna ve retrolental membra-
na ulagimin limbal daha kolay oldugunu belirtmislerdir.

Ozdek ve ark yaptig1 29 vakalik bir ¢aligmada 6n PHPV olgu-
larin %82’sinde periferik retinanin pars plana hizasina kadar yer
degistirdigi gosterilmistir. Burada retrolental fibrovaskiiler doku
ile yer yer temas ettigi gosterilmigtir. ') Cerrahi sirasinda fibro-
vaskiiler dokular ¢ikarilirken yogun yapisiklik nedeniyle vakalar-
da iyatrojenik retina hasari ve takiplerde RD gelisimi konusunda
dikkatli olunmalidir. Yapilan bir ¢alismada dikkat gekici bir ge-
kilde, bu komplikasyonlarin lens opakliginin derecesi ile anlaml
bir sekilde iligkili oldugu bulunmustur. "' Daha genis retrolental
opasitelere sahip gozlerin komplikasyon gelisme olasiliginin daha
yiiksek oldugunu ve dikkatle yonetilmesi gerektigini diistindiir-
mektedir. Posterior yaklagimda retinanin pars plana/plikata bol-
gesine uzanip uzanmadigini cerrahi Oncesi iyi degerlendirmek
gerekmektedir. Bunun igin cerrahi 6ncesi indirekt oftalmoskop ile
pars pilikata ora serrata gevresi iyi arastirilmalidir. Nazal ve in-
ferior alanlardaki lokalize pigment degisiklikleri ve fibrovaskiiler
doku varligr retinanin pars plana/plikataya uzanim gosterdigini
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diistindiiren bazi 6nemli ipuglaridir. Bu bolgelere profilaktik la-
zer yapilmasi cerrahi 6ncesi faydali olabilir. Cerrahi sirasinda lens
kapsiiliiniin korunmasi ileride sekonder implantasyon igin 6nem
arzetmektedir. Ancak lens arkasinda genis bir alana yayilim goste-
ren fibrovaskiiler doku varliginda 6ncelik bu dokunun tamamen
¢ikarilmasi olmalidir.

Sonug olarak PHPV'de hastaligin tipi, eslik eden sistemik ano-
malilerin varlig1, cerrahi zamanlama ve ambliyopi yonetimi gorsel
prognozda 6nemlidir. PHPVde gérme rehabiltasyonunun iyi ta-
kip edilmesi gerekir. Bu amagla sadece basarili bir cerrahi yeter-
li degildir ayn1 zamanda uygun bir refraktif diizeltme ve saglam
gozde kapama yapmak hastalarin ilerde iyi bir fonksiyonel gorme
seviyelerine ¢ikmasina yardimcr olur.

Konjenital Vitreus Kisti

Konjenital vitreus kisti, nadir olarak goriilen, genellikle gorme
keskinligini etkilemeyen ve etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir
hastaliktir. Clouget kanali izerinde yerlesim gostermesi ve bazen
Mittendorf lekesi eslik etmesi sebebiyle hyaloid arter kalintilarin-
dan koken aldigr disiiniilmektedir. '* Pigmentli ve pigmentsiz
olmak tizere 2 tipi vardir. Pigmentli kistler genellikle iris veya reti-
nal pigment epitel hiicrelerindekilere benzer melanozom igerir ve
Immatiir melanozom gériiniimleri ise primer hyaloid sistemin bir
koristomasi olabilecegini diisiindiirmektedir."” Kistlerin ¢ap1 0,5
mm ile 12 mm arasinda degismekte olup, onde lens yapisik ya da
arkada optik diskle baglantili olabilir."*""

Genellikle kistler asemptomatiktir ancak kist yer degistirirse
ya da arka vitreus dekolmani gelisirse bulgular olusabilir. Zaman-
la bitytimedigi kabul edilir ve cogunlukla tedaviye gerek yoktur
bu ytizden cerrahi olarak ¢ikarilmasi nadiren gerekli olmaktadir.
1 Vitreus kistlerin olas1 tedavisi i¢in endikasyon, subjektif klinik
semptomlarin 6nemine baglhdir. Argon veya Nd-YAG lazer ile
kistotomi ile baglangic tedavi yapilabilir. */ Alternatif olarak da
vitrdz kist ablasyonu i¢in pars plana vitrektomi diigiiniilebilir.*”

Persistan Hiyaloid Arter

Persistan hiyaloid arter (PHA), hyaloid arter sisteminin kalin-
tilarinin gerilemedigi konjenital bir patolojidir.**' PHAn1n, goziin
6n segmentinden arka segmentine kadar olan alanda etkileri go-
rilir. Anterior etkileri; kalict pupiller membran, genislemis sili-
yer prosesler, lens kesafeti, vaskiilarize kapsiiler plak, retrolental
membran, glokom ve / veya Mittendorf noktasini igerir.””! (Resim
2) Posterior etkileri; Bergmeister papilla, PHA sapy, retinal foldlar,
vitreus kanamasi (6zellikle genglerde) ve retina dekolmanidir. En
yaygin olani, anterior ve posterior etkilerin oldugu mikst tiptir.

Resim 2. Pupiller membran ve lens arkasindan posteriora uzanan fetal damar
kalintis1 (Dr Mehmet Yasin Tekenin arsivinden)

Fetal gelisim sirasinda, hyaloid arter sistemi, oksijen ve besin
maddelerinin goz boyunca (hem 6n hem de arka segmentler) do-
lagimini saglar. {lk aylarda gelismeye baslar ve iigiincii ayda yaygin
vaskiiler anastomoz ag1 olusturur. ****! Damarlarin apoptoz ile
gerilemesi gebeligin besinci ayinda baslar ve normalde dogum ile
tamamlanir. *°) Dogumda gerileme bagarisiz olursa, PHA olusur.
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Regresyon basarisizliginin nedenleri tam olarak anlasilamamustir.
/I Dogumdan sonra da devam eden bu damarlar ameliyat sirasin-
da sizar ve komplikasyonlara neden olur.

Tedavisinde gérmeyi etkilemeyen asemptomatik vakalar takip
edilmelidir. Komplike olan vakalarda cerrahi tedavi uygulanir.

Familyal Eksudatif Vitreoretinopati (FEVR)

Primer olarak periferik retina damarlanmasindaki anormal
matiirasyon ve sekonder olarak da vitreus degisiklikleri ile giden
bir hastaliktir. Genetik olarak genellikle otozomal dominant gegis
gostermekle birlikte nadiren otozomal ressesif ve Xe bagl resesif
gecis de gosterebilir.”*! Genellikle cocukluk yaslarinda gériilmekle
birlikte herhangi bir yasta tan1 konulabilmektedir. Daha ¢ok tem-
poral kadranda periferde iskemik alanlar, sant damarlari, sizinti,
neovaskiilarizasyonlar ve daha sonra traksiyon olusturan fibrovas-
kiiler doku ile birlikte retina dekolmani (%4-30 arasi) goriilebilir.
! (Resim 3) Retina dekolmani hem traksiyonel hem de yirtik-
I1 tipte olabilir ve traksiyona bagl optik disk ve makiiler ¢ekinti,
retinal katlanti ve subretinal siv1 gériilebilir.””) Ayrica glokom,
katarakt, bant keratopati, ve vitreus hemorajisi de diger goriilen
komplikasyonlardir ve hastaligin ileri evelerinde optik atrofi ve
fitizis bulbi goriilebilmektedir.”"

Resim 3. 14 yaginda sol goziintin gérmesi 1 mps olan bayan hastanin disk tize-
rinden alt ve tist nazale uzanan traksiyonel retina dekolman izlenmektedir.
Perifer retinada yaygin kapiller yetmezlik, yeni damarlar ve kanama goriilmek-
tedir. (Dr Mehmet Yasin Tekenin arsivinden)

Hastaligi siniflandirmak igin gesitli siniflandirmalar yapilmisg
olsa da giiniimiizde en yaygin kullanilan hastalig1 bes evreye ayi-
ran siniflandirmadir. %

Hastalig1 siniflandirmak icin gesitli siniflandirmalar yapilmis olsa
da giiniimiizde en yaygin kullanilan hastalig1 bes evreye ayiran si-
niflandirmadar. *?

Evre 1: Retina dis1 vaskiilarizasyon olmadan periferik retinada
avaskiiler alanlar

Evre 2: Retina dist vaskiilarizasyon ile birlikte periferik retinada
avaskiiler alanlar

2a: Eksudasyon yok / 2b: Eksudasyon var

Evre 3: Foveay1 i¢ine almayan subtotal retina dekolmani

3a: Eksudasyon yok / 3b: Eksudasyon var

Evre 4: Foveay! i¢ine alan subtotal retina dekolmani

4a: Eksudasyon yok / 4b: Eksudasyon var

Evre 5: Total retina dekolman olarak siniflandirilmaktadir.

Hastanin klinigine gore medikal ve cerrahi segeneklerden
kriyoterapi, lazer fotokoagiilasyon, anti-VEGE, skleral ¢6kertme
ve lens koruyucu ya da lensektomili vitrektomi cerrahisi uygula-
nabilir.”**" Tespit edilen iskemik alanlara kriyoterapi ya da lazer
fotokoagiilasyon yapilabilir. Eger retina dekolmani gelisirse traksi-
yonel, seroz ve yirtikli sekilde 3 tiirlii olabilir. Retinada ya da ma-
kiilada eger ¢ekinti varsa bu cerrahinin basarisini diisiirmektedir
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ve cerrahi sonrasi niiks olgular goriilebilmektedir. **

Cerrahide temel prensip retina ve lens tizerindeki ¢ekim kuv-
vetlerini azaltmak, kornea ve lens opasitelerini gidermek, s1§ 6n
kamara ve glokoma yoénelik tedaviler uygulamaktir. Derhal te-
davi edilmezse, 6n segment komplikasyonlar1 olan gozler fitizis
bulbi’'ye ilerleyebilir. Bazi FEVR vakalarinda, fibrovaskiiler pro-
liferasyon ve kontraksiyon lensin yer degistirmesine neden olup
ac1 kapanmasi glokomuna yol agabilir. Ambliyopiyi onlemek ve
gorsel gelisimi desteklemek icin lens korunmasi énemli olsa da,
sekonder glokomu y6netmek ve kornea opakliginin ilerlemesini
dnlemek i¢in lensektomi giddetle tavsiye edilir. *°/ Vitrektominin
amaglari, proliferatif membranlar keserek herhangi bir vitreoreti-
nal traksiyonu hafifletmek, anormal vitreus ve vitreus kanamasini
gidermek ve hastaligin hizli ilerlemesini saglayan vaskiiler endo-
telyal buytime faktorii seviyesini diistirmektir. Skleral ¢okertme,
komplikasyonlar1 olan ciddi vakalarda uygun degildi. Evre 3 ve 4
hastalara, tam retinal yatisiklig1 saglamak i¢in tamponad ile kom-
bine vitrektomi yapilabilir. Vaskiiler olarak aktif Evre 5 gozlerde
intraoperatif ve postoperatif ciddi vitreus kanamasini 6nlemek
i¢in veya korneal opasite nedeniyle fundus gériinmezse kombine
vitrektomi ve lensektomi yerine agamali lensektomi ve vitrektomi
bir alternatif olabilir.

Cerrahi prosediirler standart 3-port, 20- veya 23-gauge vit-
rektomi seklinde yapilir. Hastanin yasina bagli olarak korneal
limbustan 1.0-3.5 mm mesafeden skleral girisler yapilir. Girisler-
de retinaya iyatrojenik hasar vermemeye dikkat edilmelidir bu
amagla girisler merkeze dogru daha dikey olmalidir. “”) Fibro-
vaskiiler proliferasyon posterior lens yiizeyine yogun bir sekilde
baglanmissa, lensin periferik vitroz ve fibrovaskiiler yapilarin ye-
terli yonetimini engelledigi veya iyatrojenik bir yaralanma varsa
bir lensektomi gergeklestirilebilir. Lensektomi i¢in limbal giris ile
6n kamaraya infiizyon kaniilii yerlestirilebilir ve tercihen 20 gau-
ge vitrektomi probu ile lensektomi yapilir. Ayni seansta retrolen-
tal membranlarda bu prob ile temizlenebilir. **) Anterior ve kor
vitrektomiden sonra, rezidii vitreusu ve arka hiyaloidi gérmek
i¢in triamsinolon asetonid kullanilabilir. Vitreus, 6zellikle fibro-
vaskiiler proliferasyon ve posterior vitreus ¢evresinde yogun ola-
rak temizlenmelidir. Retina ve / veya siliyer cisme sikica yapisan
fibrovaskiiler dokularin diseksiyonu, olasi bir iyatrojenik retina
yirtigr veya biiyiik retina kanamasindan yol acabilecegi akilda
tutulmalidir. Lazer fotokoagiilasyon, kontraksyonu 6nlemek i¢in
fibrovaskiiler proliferasyondan uzakta, periferal avaskiiler alanlara
yapilmalidir. Periferik vitreoretinal traksiyonlarda retinal yatigik-
l1iga saglamak i¢in gerekirse, retinektomi ile rahatlatici retinotomi
gerceklestirilebilir. Retinotomi i¢in mikro makas veya vitrektomi
probu kullanilabilir. RD’nin 6zelligine ve hastanin yasina gore si-
likon yag1 (1000 cSt veya 5000 cSt), perfloropropan (C3F8), sivi
veya viskoelastik madde tamponad olarak kullanilabilir. Cocuk
hastalarda pozisyon vermek daha zor olacagindan silikon ve gaz-
lar ¢ok tercih edilmez. Tiim afakik hastalara pupiller blogu 6nle-
mek icin periferik iridektomi mutlaka uygulanmalidir. **/ Sen ve
ark yaptig1 bir ¢calismada cerrahi 6ncesi diisitk gorme keskinligi,
kadin cinsiyet, retinal katlantilarin varlig1 ve geng hasta grubunda
prognozun kétii oldugunu bulmuslardir.

Sonug olarak, ozellikle geng hastalarda ileri FEVR’i ciddi
komplikasyonlarla yonetmek zor olsa da, komplikasyonlar: gider-
mek, gorme keskinligini arttirmak ve lokokori ve fitizis bulbi gibi
degisiklikleri 6nlemek i¢in cerrahi miidahale 6nerilmektedir.

X’e Bagh Juvenil Retinosikizis

X Bagli Juvenil Retinosikizis (XBJR) , X’ bagli resesif kalitim-
11, bilateral vitreoretinal dejenerasyonu icermektedir.*’’ Retinos-
kizis terimi retina i¢ katmanlari ile retinal sinir tabakasinin ayril-
mas1 anlamina gelmektedir. Foveal skizis biitiin hastalarda olup
hastalarin yarisinda tek bulgu olarak kalabilir, periferik retinos-
kizis ise hastalarin yarisinda mevcuttur ve alt temporal kadranda
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en sik goriliir.[41] Muayenede bisiklet tekerini andiran radyal
tarzda dagilim gosteren kistik makiilopati goriiniimii mevcuttur
ancak fundus foresein anjiyografide sizint1 olmamaktadir. OKT'de
i¢ nitkleer tabaka seviyesinde skizis, daha nadir olarak dis niikleer,
dis pleksiform tabakalarda da skizis bulgular: tespit edilebilir ve
sinir lifi-gangliyon hiicre tabakasinda kistoid degisiklikler olabi-
lir. " Perivaskiiler kiliflanmalar, gri-beyaz spotlar, vitreusta tiiller,
psodopapillit goriiniimi, sinerezis ve vitreus dekolman: diger go-
riilebilen bulgulardur.*

Sikayetler genellikle okul ¢aginda baslar, bazen eriskin yasa
kadar hastalik bulgu vermeyebilir ", Hastaligin tanis1 optik
kohorense tomografide karakteristik bulgularin tespit edilmesi ile
konulur."’ Fundus floresein anjiyografi, otofloresans ve elektro-
fizyolojik testler tanida ve ayiric1 tanida kullanilan diger testlerdir.
7] Periferik retinoskizisde i¢ katman ¢ok ince olup genis holler
vardir ve buradaki damarlarin riiptiire olmast ile % 4 oraninda vit-
reus kanamalar: goriilebilir. Dis katmanda goriilen holler ise daha
kiigtiktiirler. Ayrica % 11 oraninda retina dekolmani goriilebilir.
Vitreoretinal cerrahi, persistan vitreus kanamasi ya da retina de-
kolmanu tespit edildigi zamanda gerekli hale gelir. */ Ciddi komp-
likasyon olmadig1 ¢ocukluk ¢aginda kirma kusuru diizeltilmesi,
ambliyopi tedavisi yeterli olur.

XBJR vakalarinda RD yonetimi, geng yas grubunda ortaya
¢ikmasi ve altta yatan patoloji sebebi ile karmagiktir. fleri vitreo-
retinal enstriimantasyon ve tekniklerden 6nce RD’li retinoskizis
icin sadece Skleral ¢okertme (SC) oneriliyordu. *”' SC, cerrahin
sadece periferik dis retina yirtiklarinda ve periferik bir ¢okertme
eleman: tarafindan desteklenebildiginde tercih edilen segimdir.
Daha az invazivdir ve genglerde zor olan PVD indiiklemeye gerek
olmamasi nedeniyle tercih edilir. Amag, dis retina yirtiklarini altta
yatan retina pigment epiteline (RPE) yeniden temasini saglamak-
tir. Yokoyama ve ark ilk SC prosediiriine tabi tutulan gozlerin%
90’inda retinal yatigikligin oldugunu bildirmistir. " Biiyiik i¢ reti-
na yirtiklarinin aksine, dis retina yirtiklarini tanimlamak zor ola-
bilir, ¢linkii arkaya yerlesebilirler, ¢ok kiictiktiirler ve tekrarlayan
RD’ye yol agarak kolayca gozden kagabilirler. Ayrica, SC, XBRS'li
hastalarda tiim vitroz traksiyonu hafifletmediginden, niikslere ne-
den olabilirler.

Schulman ve arkadaslar1 1985 yilinda XBRSde retina komp-
likasyonlar1 i¢in ilk kez PPV uyguland1 ve %72 lik bir anatomik
bagari elde edildi. °!! XBRSdeki PPV, PVD’nin tamamen indiiksi-
yonunu igerir. I¢ retina tabakasi retinektomi, vitreusun tamamen
¢ikarilmasini ve traksiyonun rahatlamasini saglar. Cogunlukla ek-
sik, ince ve pargalanmus i¢ retina tabakasinin ¢ikarilmasi, islemin
sonunda dis retina tabakasi yirtiklarinin daha iyi goriintiilenme-
sini ve silikon yag1 ile tamamen doldurulmasini saglar. Bunu, dis
retina yirtiklarinin ve sikizis kavitesinin kenarina lazer yapilmasi
takip eder. ' Bir¢ok yazar, internal limitan membranin (ILM) so-
yulmasi ya da soyulmamasinin foveal sikizisin diizelmesi {izerine
etkisi olmadigini bildirmislerdir. Yu ve arkadaslar1 ILM soyulma-
sinin XBRS hastalarinda sikizis bolgesindeki zayif retina yapisi
nedeniyle retina yirtiklar1 ve makiiler delik igin bir risk faktora
oldugunu belirtmigtir. **/ Giiniimiizde ILM soyulmasinin rolii tar-
tismalidir. Operasyon 6ncesi strabismusun olmasi, ileri PVRnin
bulunmas: kotii prognostik bulgular olarak tanimlanmgtir. Pri-
mer cerrahi 6ncesi SC yapilanlarda yapilmayanlara gore anatomik
bagar1 bir miktar daha iyi bulunmugtur. **

Stickler Sendromu

Stickler sendromu, kusurlu kollajen iiretimi ile karakterize sis-
temik bir bag dokusu bozuklugudur. ¥ Bu durum, yaygin olarak
orofasiyal, isitsel ve kas-iskelet sistemi anormalliklerini igerebilen
sistemik bulgulara ek olarak vitreus anomalileri, konjenital mega-
loftalmi, radyal perivaskiiler retinal latis dejenerasyonu ve retina
dekolmani gibi oftalmolojik belirtilerle iligkilidir. Otozomal domi-
nant ya da sporadik olabilir. ****! Vitreusunda icerdigi kollajen tip
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II, IX ve XT’in tiretiminde defekt vardir. Stickler sendromunda en
sik goriillen okiiler bulgular, hastalarin %100’tinde mevcut olan,
membrandz veya boncuklu bir konfigiirasyonda ve radyal peri-
vaskiiler retinal latis dejenerasyonunda vitreus sinerezisidir. '

Bu vitreoretinal anormallikler hastalarin %50’sinde dev bir
retina yirtig1 ve yirtikli retina dekolmanina yol acabilir. Daha az
rastlanan bulgular arasinda aksiyal miyopi (% 80'de bulunur), 6n
segment disgenezisinden kaynaklanan agik acili glokom ve kata-
rakt yer alir. Stickler sendromunun teshisi kliniktir.

Retina dekolmanyi, Stickler sendromlu hastalarda gorme kay-
binin yaygin bir nedenidir; etkilenen hastalarin% 65’inde mey-
dana geldigi tahmin edilmektedir ve Stickler sendromu yirtiklt
retina dekolmaninin en sik goriilen kalitsal nedenidir. ) Gérme
kaybina neden olan dekolman genellikle geng yetiskinlikte gorii-
liir, ancak yagamin ilk bes yilinda ortaya ¢ikabilir. Hastalar, tipik
olarak Posterior vitreus dekolmani sirasinda meydana gelen Dev
retina yirtig1 gelistirme riski altindadir. Retina dekolmanlarimin
tedavisi son derece zordur ve hastalar Proliferatif vitreoretinopati
(PVR) gelisimine egilimlidir. Versikan geni mutasyonu vitreore-
tinopatilerinde (VCAN) primer vitrektomi ile tedavi genellikle
skleral ¢okertme prosediirlerinden daha basarilidir ve Stickler
sendromu ile iliskili retina dekolmaninda tercih edilen prosediir
olmugtur. *!

Periferik retinanin 360 derece kriyoterapi veya cevresel lazer
kullanilarak profilaktik tedavisi, retina dekolman oranlarini azalt-
mada etkili olabilir. Her iki tedavi yontemi de retrospektif olarak
gozlemle karsilastirilmigtir ve her ikisi de retina dekolmani riskini
6nemli dl¢ilide azaltmada etkilidir; ancak, her iki yéntemin de den
iistiin olmadig1 gosterilmemigtir. *°' Profilaktik tedavi segenegi-
nin erken yastaki hastalarla yapilmas: tartigmalidir. %

Wagner Sendromu- Eroziv Vitreoretinopati

Wagner sendromu ve eroziv vitreoretinopati igeren versikan
geni mutasyonu (VCAN) ile iliskili vitreoretinopati, yarik lamba
muayenesinde bos vitreus ve vitreusta fibriler dejenerasyon, hafif/
orta derecede miyopi, presenil katarakt, gece korliigii ile karakteri-
zedir. Progresif korioretinal atrofi, retina traksiyonu ve hastaligin
ileri evrelerinde retina dekolmanu ile iligkili olarak gérme keskin-
liginde azalma izlenir. Optik sinir inversiyonu ve iiveit de tanim-
lanmugtur. Sistemik bulgulara rastlanmaz. {lk belirtiler genellikle
erken ergenlik doneminde ortaya gikar. VCAN ile iliskili vitreo-
retinopati, vitreustaki kondrotin siilfat proteoglikanindan sorum-
lu kromozomdaki mutasyon sonucu olusan, otozomal dominant
olarak kalitilan bir hastalik grubudur. Retina dekolmani olmayan
retina yirtiklari lazer retinopeksi veya kriyokoagiilasyon ile tedavi
edilir. Vitreoretinal cerrahi, retina dekolmani, makiilay1 iceren vit-
reoretinal traksiyon veya makiilay1 igeren epiretinal membranlar
i¢in endikedir.

Retina dekolmani baglangigta artan yas ile iliskili bulunmus-
tur. Fakat daha sonraki bir raporda dekolmanin daha erken olabi-
lecegi belirtilmistir (ortalama yas 9.5 yas) |’/ Preretinal membran-
larin ve vitreus iplikg¢iklerinin kontraksyonu nedeniyle traksyonel
ya da yirtikli retina dekolmani gelisebilir.

Traksiyonel retina dekolmani, yapisan zarlarin tanjansiyel ola-
rak kontraksyonundan kaynaklanir. Ayrilmis retina serttir; basari-
li cerrahi onarim i¢in membranlarin ve vitreoretinal adezyonlarin
titiz bir sekilde ¢ikarilmasi gerekir. Traksyonu hafifletmek i¢in sik-
Iikla genis retinotomi yapmak gerekebilir.

Yirtikl retina dekolmani, preretinal membranlarla iliskili re-
tina yirtiklarindan kaynaklanir. Stvilagmis vitreus sivisi, kontrakte
membranlarin neden oldugu bir veya daha fazla retina yirtigindan
potansiyel subretinal bosluga girer. Retina dekolmani tipik olarak
biillozdiir; cerrahi onarim esas olarak tiim retina yirtiklarinin ka-
patilmasina dayanir. Sonug olarak, geng insanlarda goriilen bityiik
retina yirtiklari, kalitsal bir hastalik siiphesini artirmali ve bu yon-
de aragtirmalar yapilmalidur. ("

Goldman-Favre Sendromu

Otozomal resesif kalitimli, pigmenter koryoretinal atrofi alan-
lar1, progresif katarakt ve retinoskizis ile seyreden bir hastaliktir.
Retinal gelisim evresinde kon proliferasyonunu basklilayan gen-
de mutasyon tespit edilmistir. Hastalar niktalopi ve az gorme ile
basvururlar .Klinik bulgulara baktigimizda vitreusta likefaksyon,
vaskiiler arkadin disinda kemik spekiilii tarzi pigmentasyon soluk
bir optik disk ve ekvator ve ora serrata seviyesinde retinosikizis iz-
lenir. ERGde standart 1s1kl1 uyaranlarla rod yanitlari alinmaz yada
¢ok distiktiir, maksimal skotopik yanit ve fotopik ERG yanitlar:
birbirine benzer. Makulada mikrokistik degisiklikler izlenebilir.
Tedavide retinoskizis igin lazer tedavisi énerilir. **!

Snowflake Vitreoretinal Dejenerasayon

Otozomal dominant kalitim gosteren vitreusta fibriller deje-
nerasyon, optik sinir dismorfizimi,retina periferinde retina pig-
ment epitel dejenerasyonu, korneal guttata, ve retinal kristaller ile
seyrenden bir hastaliktir. Vitroz dejenerasyon degisken 6l¢iide fib-
rilerdir. Yogunlagmis vitr6z fibril bantlar1 fundus ayrintilarini giz-
leyebilir ve vitroziin retinal yiizeyde periferik yogunlagmalari goz-
lenebilir. Yirtiklara lazer fotokoagiilasyon yapilabilir. Hastalarin %
20’sinde retina dekolmani vardir ve tedaviye yanit kotiidiir. '
Sonug

Dogustan gelen vitreus hastaliklarinda semptomlar genellikle
hayatin ilk dekatlarinda ortaya ¢ikmaktadir. Gorsel aksin erken
yaslarda kapandig1 bu hastaliklarda en 6nemli sorun gelisen amb-
liyopi ve onun yonetimi olmaktadir. Ayrica globu korumak, go-
ziin bliylimesine imkan vermek, 16kokori ve sasilik gibi kozmetik
problemlerden kaginmak tedavinin diger amaglaridir. Bu ytizden
dogusta gelen vitreus hastaliklarinda erken tani konulup uygun
medikal ve cerrahi tedaviler ambliyopiyi 6nlemde olduk¢a 6nemli
bir yere sahiptir.
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