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Otoimmiin hastaliklar, genetik ve cevresel faktorlerin etkisiyle viicudun bagisiklik sisteminin kendi antijenlerine saldirmasi sonucu
organa 0zgii ve/veya sistemik (sistemik lupus eritematozus, romatoid artrit, sistemik skleroz,..) olarak anatomik deformasyon ve
fonksiyon kaybr ile sonuglanabilen bir hastalik grubudur. G6z ise otoimmiinite ile ilgili komplikasyonlar i¢in potansiyel bir hedeftir
ve bagisiklik yanitinin siddetine baglh olarak goérmeyi tehdit eden problemler gozlenebilmektedir. Hiicresel ve otoantikor iligkili
kompleman sisteminin aktive edildigi humoral yanitin sonucu olarak damar duvarlar1 iginde ve etrafinda biriken immiin komp-
leksler retinal vaskiilit, vazo-okliizyon, retinal hemoraji, retinal iskemi, iskemik optik néropati, periorbital dokularin inflamasyonu
ile sonuglanabilmektedir. Bu yiizden g6z hekimlerinin okiiler semptomlar1 zamaninda teshis etmek, aragtirmak ve tedavi etmek
konusunda hastalik yénetimindeki rolii 6nemlidir. Erken tan1 ve tedavi, retina dokusunda geri doniisii olmayan immiinolojik ha-
sar riskini azaltmak i¢in kritik bir rol oynayabilir. Bu hastalik grubunda tam bir yonetim ve degerlendirme i¢in ¢ok disiplinli bir
yaklasima ihtiyag vardir. Bu ¢aligma, retinal belirtileri olan otoimmiin hastaliklarin tani, tetkik ve tedavisi i¢in mevcut klinik bakis
acisinin ayrintil bir incelemesini saglamay1 amaglamugstir. Bu baglik altinda Sistemik lupus eritematozus, Poliarteritis Nodoza, Der-
matomiyozit, Skleroderma, Wegener Granulomatozu, Churg-Strauss Sendromu, Takayasu Arteriti, Susac Sendromu ve Nodiiler
Pannikilit bagliklar ele alinmustir.

Anahtar Kelimeler: Otoimmin hastaliklar, retina, retinal vaskiilit, retinal vazo-okliizyon

ABSTRACT

Autoimmune diseases are a group of diseases that can result in organ-specific and/or systemic (systemic lupus erythematosus,
rheumatoid arthritis, systemic sclerosis,...) anatomical deformation and loss of function as a result of the body’s immune system
attacking its own antigens under the influence of genetic and environmental factors. The eye is a potential target for complications
related to autoimmunity, and depending on the severity of the immune response, vision-threatening problems can be observed.
Immune complexes accumulate in and around the vessel walls as a result of humoral immunity, in which the autoantibody-related
complement system is activated, and cellular immune response can lead to retinal vasculitis, vaso-occlusion, retinal hemorrhage,
retinal ischemia, ischemic optic neuropathy, and inflammation of periorbital tissues. Therefore, the role of ophthalmologists in
disease management is important in diagnosing, investigating, and treating ocular symptoms in a timely manner. Early diagnosis
and treatment can play a critical role to decrease the risk of irreversible immunological damage to the retinal tissue. A multi-dis-
ciplinary approach for complete management and evaluation is needed in this disease group. This study aimed to provide a detailed
review of the current clinical perspective for the diagnosis, workup, and treatment of autoimmune diseases with retinal manifestati-
ons. Systemic lupus erythematosus, Polyarteritis Nodosa, Dermatomyositis, Scleroderma, Wegener’s Granulomatosis, Churg-Stra-
uss Syndrome, Takayasu Arteritis, Susac Syndrome, and Nodular Panniculitis are discussed under this heading.
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Giris

Otoimmiin hastaliklar, viicudun bagisiklik sisteminin kendi
antijenlerine saldirmasindan kaynaklanir ve doku tutulumunun
kapsamina bagl olarak organa 6zgii (tip I diyabet) ve sistemik
[sistemik lupus eritematozus (SLE), romatoid artrit (RA), siste-
mik skleroz (SSc)] otoimmiin hastaliklar olarak siniflandirilir ve
coklu organ sistemlerinde hastaliga neden olma potansiyeli ortak
ozellikleridir." Genetik ve cevresel faktorler, hiicresel bagisiklik

sistemi araciligiyla hastaliga yatkinlig, yayginligi ve siddetini be-
lirlemede ¢ok 6nemlidir.

GOz, viicuttaki sistemik degisikliklere duyarli mikro-gevreye
sahip hassas bir organdir ve altta yatan otoimmiin hastaligin ilk
gostergesi olarak belirtiler aktif hastaliktan once, aktif hastalik s1-
rasinda veya tany: takip eden yillarda ortaya ¢ikabilir.*) Okiiler
belirtiler, hafif kuru goz hastaligi ile ilgili semptomlardan retinal ve
koroidal damarlara kars1 bagisiklik yanitina bagli gérmeyi tehdit
eden patolojilere kadar gesitlilik gosterebilir ve goziin her boliimi,
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otoimmiinite ile ilgili komplikasyonlar i¢in potansiyel bir hedeftir.
Tablo 1de sistemik otoimmiin hastaliklarin okiiler manifestasyon-
lar1 6zetlenmistir. Bu sebeple, gz muayenesi ortaya ¢ikan okiiler
semptomlar1 zamaninda teshis etmek, aragtirmak ve tedavi etmek
i¢in hastalik yénetiminin rutin bir parcasi haline gelmelidir.”

Tablo 1. Sistemik Otoimmiin Hastaliklarin Okiiler Manifestas-
yonlari
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Churg-strauss
sendromu

Konjoktival nodiiller

Orbital miyozit

Orbital infilamatuar sendrom
Orbita apeks sendromu
Retinal arter ve ven okliizyonu
Iskemik optik néropati
Retinal vaskiilit

Takayasu sendromu

Takayasu retinopatisi
Arteritik iskemik optik noropati
Retinal arter ve ven okliizyonu

Otoimmiin Okiiler Bulgular

Hastaliklar Susac sendromu Retinal arter tikaniklig:

Sistemik Lupus Keratokonjoktivitis sicca Nodiiler pannikiilit On tiveit

Eritromatozis Santral retinal arter ve ven okliizyonu (Weber-Christian Santral koroidit
Putcher benzeri retinopati sendromu) Nodiiler episklerit
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Vitre i¢i hemoraji

Traksiyonel retina dekolmani
Neovaskiiler glolkom

Lupus koroidopatisi

Sekonder ag1 kapanmas: glokomu

Poliarteritis Nodoza

Optik norit

Dal ve santral retinal arter okliizyonu

Gegici monookiiler gérme kayb:

Proptozis

Bitemporal ve homonim gorme alani defekti
On ve arka iskemik optik néropati

Dermatomiyozit

Putcher benzeri retinopati
Retinal arter ve ven okliizyonu
Optik noropati

Skleroderma

Okdiler iskemik sendrom
Setinal arter okliizyonu
Ektropion, blefarofimozis
Siliyer madarozis

Kuru goéz

Glokom

Grantilomatosiz
Polianjitis

Dakriyoadenit

Orbital miyozit

Orbital ps6dotimor
Retinit, koryoretinit
Ekstidatif retina dekolmani
Retinal nekroz

Sistemik Otoimmiin Hastaliklarda Retinal Bulgular

Sistemik Lupus Eritomatozus

Sistemik lupus eritematozus (SLE) birden fazla organlarin bag
dokusu bozuklugu igeren bir komplekstir. SLE, %901 dogurgan-
lik ¢agindaki kadinlar olmak tizere 100.000 kiside yaklagik 20-150
kisiyi etkileyen yaygin, uzun siireli bir romatizmal hastaliktr.**
SLE prevalans: ve insidans oranlari sirastyla 100.000 kiside 3.2 ile
3000 ve 100.000 kiside 1.4-8.7 arasinda degismektedir.” SLE ilis-
kili okiiler tutulum Semon ve Wolff tarafindan, koroidit ve subre-
tinal ekstidasyonun histopatolojik gosterimi ile literatiire kazan-
dirllmgtar.”!

SLE’nin patogenezi ¢ok faktorlii ve karmasgiktir. Cesitli gene-
tik, epigenetik, immiin diizenleyici, ¢evresel ve enfeksiyoz faktor-
ler hastaligin gelisimini ve prognozunu belirlemeye katkida bulu-
nur.*>*/ Otoantikorlar iligkili kompleksler kompleman sistemini
aktive ederek nefrit, vaskiilit ve artrit olarak kendini gosteren gok-
lu organ hasarina neden olur. Yine hayvan modelinde immiino-
histokimyasal ¢aligmalar, damar duvarlari i¢inde biriken immiin
kompleksin retinal vaskiilite ve gézde vazo-okliizyona neden ol-

dugunu agiga cikarmugtir.”

Resim 1. Sistemik lupus eritematozus tanisiyla takip edilen bir olgumuzda santral retinal ven tikanikliginin fundus goriintiisii (a) ve
fundus fluorescein anjiografi gortntiisii (b) izlenmektedir.
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Resim 2. Sistemik lupus eritromatozis taniyla takip edilen bir baska hastamizda retinal arter st dal tikaniklig: fundus (a) ve red free
goruntisi (b) izlenmektedir. Embolik plagin optik disk merkezinde retina arterin tst dal ¢ikigini titkadigina dikkat ediniz.

SLE’li hastalarin ¢ogunda baslangi¢ gizlidir ve ilk semptom-
dan taniya kadar yaklasik 6 ay ila 4 yillik bir siire ge¢mektedir.
Stipheli SLE igin yakin takibe ihtiya¢ oldugunu diisiindiiren klinik
gostergeler ise; bulasici olmayan ates, l6kopeni, hemolitik anemi
veya hipokomplementem, anti-¢ift sarmalli DNA, antikardiyoli-
pin antikoru i¢in ¢oklu otoantikorlarin varligi ve klinik belirtiler-
de ve otoantikorlarda kademeli artis olmasidir.!"

Noro-oftalmolojik hastalik i se dahaaz yaygindir ve optik
noropati, kraniyal sinir tutulumu, pupiller anormallikler veya ret-
ro-kiazmal yollarin bozukluklari, optik nevrit, 6n iskemik optik
noropati, arka iskemik optik néropati, optik kiazmopati, kortikal
enfarktiisler ve 6n iiveit seklinde olabilir.!""

SLEde g6z kapaklari, orbita, okiiler uzantilar, sklera, kornea,
retina, uvea, optik sinir ve diger okiiler yapilar tutulabilir. Kera-
tokonjonktivit sikka (kuru goz), retinal ve koroidal vaskiilit ve
optik sinirdeki degisiklikler SLE’nin okiiler belirtileridir'"" ve
retina tutulum insidans1 %7-26 arasindadir.” SLEdeki retinopa-
ti, keratokonjonktivit siccadan sonra en sik goriilen ikinci oftal-
mik bulgudur ve gérme keskinligini etkileyen en yaygin okiiler
komplikasyondur.*) Hastaligin erken evresi, kii¢iik intraretinal
kanamalarin eslik edebildigi pamuk yiini lekelerinin varlig: ile
karakterizedir. Ayrica fokal retina 6demi, vaskiiler kiliflanma ve
daralmalar, mikro anevrizmalar ve kapiller dilatasyon da sapta-
nabilir. Vaskiiler tikayic1 degisiklikler cesitli boyutlardaki retina
damarlarini etkileyebilir. Santral retinal ven veya arter tutulu-
mundan, Purtscher benzeri retinopati olarak adlandirilan kiigiik
damarlardaki yaygin mikroembolizasyona kadar farkli spektrum-
daki vaskiiler yapilar etkilenebilmektedir (Resim 1 ve Resim 2).
Bu degisikliklerin neden oldugu retina iskemisinin derecesine
bagli olarak, arka ve 6n segmentlerde neovaskiiler lezyonlar, vit-
reus i¢ine kanama, traksiyonal retina dekolmani veya neovaskiiler
glokom geligebilmektedir.*'*! Retinopati, SLE aktivitesini yansit-
maktadir ve retinopatisi olan SLE hastalarinin, retinopatisi olma-
yanlara gore onemli ol¢tide daha diisitk sagkalim oranina sahip
oldugu bulunmustur."'* Floresein anjiyografi (FA) ve indosiyanin
yesili anjiyografi (ICGA), fundus vaskiiler hastaliklarinin arastiril-
masi i¢in en dnemli teknikler olmaya devam etmektedir, bununla
birlikte kontrast madde infiizyonunu igeren invaziv prosediirler-
dir."""*1 Optik koherens tomografi anjiyografi (OKTA), FA veya
ICGAdan daha yiksek goriintii ¢oziniirliigiine sahip, invaziv
olmayan ve klinik olarak uygulanabilir bir retinal gortintiileme

yontemi sunmaktadir ve OKTA uygulanan SLE’li hastalarin nor-
mal gozlere kiyasla retina mikrovaskiiler yogunlugunun azaldig:
gosterilmistir.""”' Lupus nefriti olan SLE hastalarinda, lupus nefriti
olmayan SLE hastalarina kiyasla retina mikrovaskiiler yogunlugu
azalmigtir. SLE’li hastalarin ¢ogu, retinopati i¢in baska bir risk
faktorii olan hidroksiklorokin kullanir; ancak hidroksiklorokinin
vaskiilariteyi koruyabilen koruyucu faktorlerden biri oldugu ra-
porlanmustr. >’

Makiiler retina sinir lifi tabakasi (RSLT) kalinligi, SLEde er-
ken retina ve/veya merkezi sinir sistemi (CNS) tutulumunun biyo-
belirteci olabilir.””’ SLEde retina damar duvarinda immiinoglobu-
lin G (IgG) immiin kompleksi RSLT enfarktiisii ve ganglion hiicre
atrofisi ile iliskilendirilmigtir.”’ SLE hastalarinda retina mikro en-
farktiistine yol agan vaskiilitin, RSLT ve makulada incelme nedeni
olabilecegi duistintilmektedir. Nitekim Liu ve ark. SLE hastalarinda
kontrol grubuna gére makiiler RSLT'da incelme bulmustur.”’

Lupus koroidopatisi, iyi gorme keskinligi ile bagimsiz seyrede-
bilen veya lupus retinopatisi birlikte ortaya ¢ikabilen bir SLE bul-
gusudur. Nguyen ve arkadaglari, gorme keskinliginin %64 ’tiniin
20/40 veya daha iyi oldugu lupus koroidopatili toplam 28 hasta
bildirmistir. Tek veya ¢oklu ser6z veya eksiidatif retina dekolmani
alanlar1 (%36), retina pigment epitelinde ayrilma (%32) veya re-
tina pigment epiteliyopatisi (%21) gozlenebilmektedir."”’ Koroid
iskemisi, subretinal hipopigmente yamalar seklindedir ve anji-
yografi, mevcut iskemik alanlarin dogrulanmasina yardimei ola-
bilir. Lens-iris diyaframinin 6ne kaymasina neden olan efiizyon,
sekonder a¢1 kapanmasi glokomuna yol agabilmektdir.”>*! SLE
koroidopatisinde uygun immiinosupresif tedavi ile gormede artis
saglanabilmektedir.

Koroidopati, SLEde okiiler olarak nadir gorilen bir klinik
antitedir. Lupus koroidopatisinin patogenezi belirsizdir. Ancak
bazi mekanizmalar: igerdigi distiniilmektedir. Koroidde immiin
kompleks birikimi, RPE (retinal pigment epiteli) ve trombotik
mikroanjiyopatiye karsi otoantikorlarin varligi ve tim bunlarin
bir kombinasyonu, koroidin hipoperfiizyonuna, RPE hasarina ve
subretinal bosluga sivi birikimine neden olabilmektedir.

SLE hastas1 lupus nefrit atag: sirasinda akut koroid tutulumu-
nu, FA, ICGA ve gelismis derinlik goriintileme optik koherens
tomografi (EDI-OKT) hastalik seyri boyunca goriintiiler, retina
ve koroid tutulumu patogenezi anlamak i¢in ¢ok énemlidir. Mul-
timodal goriintiileme ayirict tan1 yapmak i¢in 6nemlidir. ICGA
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bulgular, kama seklinde koroid hipoperfiizyon alanlari, koroid
ve Bruch zarinda immiin birikintileri temsil edebilen koroid hi-
perfloresansinin odak noktalar1 lupus koroidopatisini diigiindii-
ren bulgulardir.”” Ayrica, FAda yaygin olan ¢ok sayida noktasal
s1zint1 noktasi, ¢oklu serdz retina dekolmanlari, RPE degisiklikleri
ve EDI-OKT'de gozlenen hiper-yansitict noktalar da lupus koro-
idopatisi ile uyumludur.””! Koroid vaskiiler index (CVI), koroid
yapist ve damarlanma degerlendirme icin yeni bir parametredir.
Sundugu ikililestirme teknigi ile daha giivenilir, tekrarlanabilir de-
gerlendirme ve daha objektif degerlendirme firsatlar1 saglar. CVI,
yani luminal alanin total subfoveal koroidal alana orani kolayca
hesaplanabilir. SLEde artmig lokositler, inflamatuar aracilar ve
antikorlar, CVI de artiga neden olabilir. Trombotik siire¢ veya se-
konder inflamatuar yanit nedeniyle koroid damarlarinda meyda-
na gelen vazodilatasyon ve stromal 6dem artiginin sonucu olarak
juvenil SLEde koroid kalinliginin artmis oldugu bulundu.”*’ SLE
koroidopatisinin ayirici tanisi

Vogt-Koyanagi-Harada sendromu ve hipertansif koroidopati-
yi de icermektedir.*’

Simdiye kadar SLEde retina vazookliizyonunun medikal te-
davisi konusunda net bir fikir birligi yoktu. SLE retinopatisi ile
sistemik inflamatuar aktiviteler arasindaki yakin iliski, sistemik
immiinoterapi tedavisinin biyiik 6nemini vurgulamaktadir. SLE
retinopatisi bulundugunda sistematik tedavi uygulanmasi 6neril-
mistir. SLE hastasinda daha 6nce bildirilen bir retinal arter dal ok-
lizyonu vakasinda, romatolog rehberliginde antikoagiilan, steroid
ve immiinosupresif tedavi ile birlikte 3 doz intravitreal ranibizu-
mab enjeksiyonu uygulanmustir.

FA, damar tikaniklik alani ¢evresinde retina perfiizyonu gos-
termedigi i¢in retinal neovaskiilarizasyonu 6nlemek icin retinal
lazer fotokoagiilasyon yapilmistir.””' SLE'nin en sik goriilen oftal-
mik belirtisi olan keratokonjonktivitis sicca veya sekonder Sjogren
sendromudur ve tedavisinde evreye gore, hafif vakalarda kaygan-
lastiric1 gozyast damlalar yeterli olabilirken, daha ciddi vakalarda
siklosporin-A oftalmik soliisyon, glukokortikoidler, metotreksat ve/
veya diger immiinosupresif ilaclar gerekebilmektedir. Termal koter
ile lakrimal punktumun kismi tikanmasi nadiren uygulanir.”*
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Aktif SLE’li tiim hastalara uygun kombine tedaviye ek olarak,
siddetli vazookluzif retinopati durumlarinda intravitreal bevaci-
zumab, neovaskiilarizasyon durumlarinda ise lazer fotokoagiilas-
yon diisiiniilmelidir. Intravenéz steroid boluslari, ardindan oral
steroidler ve/veya niiks durumunda intravenéz siklofosfamid ve/
veya rituksimab yaygin olarak kullanilir. Neovaskiilarizasyon, int-
ravitreal anti-VEGF ajanlar ile tedavi edilebilir ve retinal lazer fo-
tokoagiilasyon ile retinal iskemik alanlarin ilerlemesinin engellen-
mesi saglanabilir. Okiiler advers olaylar, SLE hastalarinin tedavisi
i¢in halihazirda kullanilan bir veya daha fazla ilacin uzun sireli
uygulanmasinin ardindan tarif edilmistir. Arka subkapsiiler kata-
rakt ve ikincil agik agili glokom, uzun siireli kortikosteroid uygu-
lamasinin yaygin okiiler yan etkileridir. Hidroksiklorokin siilfatin
uzun siireli uygulamasinin, keratopati ve ozellikle genellikle geri
doniisti olmayan ve goriisii tehdit eden makiilopati ile iligkili ol-
dugu iyi bilinmektedir. Uygulama siiresinin 5 yildan uzun olmasi,
1000 g iizeri toplam Hidroksiklorokin titketimi, 6.5 mg/kg {izerin-
de giinliik doz, bobrek hastaliginin birlikte bulunmasi ve 6nceden
var olan makiilopati, hidroksiklorokinin neden oldugu retinopati
i¢in risk faktorleri olarak kabul edilir. Tim SLE hastalari i¢in, ilag-
lara toplam maruz kalma siiresi ve uygulanan kiimilatif doz ile
adim adim olarak, daha yakin araliklarla kapsamli bir oftalmolojik
kontrol siddetle tavsiye edilir.”*”’

Poliarteritis Nodoza

Poliarteritis nodosa (PAN), orta biiyiikliikteki arterleri etkile-
yen nekrotizan vaskiilit olarak ortaya ¢ikar ve histolojik inceleme-
sinde tipik olarak, siklikla fibrinoid nekrozun eslik ettigi karigik
bir inflamatuar infiltrat ile birlikte transmural inflamasyon ile kar-
silagilir. PANmn yillik insidansi milyon yetigkin bagina 0.9 ile 30,7
vaka arasinda degismektedir.”’") Oncelikle erkekleri dérdiincii
ve altinci dekatlarinda etkiler.””) PAN, idiyopatik gelisebilir veya
Hepatit B viriisit (HBV) veya diger viriisler gibi spesifik ajanlar
tarafindan tetiklenebilir.

PAN, ates, kilo kaybi, miyalji ve artralji gibi semptomlar: olan
sistemik bir vaskiilit olarak ortaya ¢ikabilir. Alternatif olarak, vas-
kiiler lezyonlar belirli organlarla smnirli kalabilir. En sik etkilenen

Resim 3. Sag gozde optik nevrit gelisen ve poliarteritis nodoza tanisyla takip edilen bir hastamizin fundus goriintiisi (a), optik diskin
enhanced depth imaging-optik koherens tomografi kesiti (b) ve kalinlagmis retina sinir lifi tabakasi (c) izlenmektedir.
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Resim 4. Dermatomiyozit tanisyla takip edilen bir hastamizin
fundus goruntiisiinde papilloflebit izlenmektedir.

organlar periferik sinir sistemi ve deridir. PAN ayrica, en yaygin
olan pamuk yiinii lekeleri ve daha az siklikta goriilen optik no-
rit (ON) gibi heterojen okiiler belirtilerle de iliskilidir'' (Resim
3). 1k belirti gozle sinirli olabilmektedir, bu nedenle oftalmolog-
larin PAN'daki okiiler belirtilerden haberdar olmalar: son derece
6nemlidir. Akova ve ark. okiiler inflamasyonun %10-20 prevalans:
ile PAN'deki en erken belirtilerden biri olabilecegini vurgulamis-
tir.”*) Diger okiiler etkileri ise, dal ve santral retinal arter tikanik-
lig1, iskemik retinopati, gegici monokiiler gorme kaybi, proptozis,
bitemporal ve homonim gérme alani defekti, on veya arka iskemik
optik néropatiler (ION) ve ON’u igerir.”>* Optik sinir vaskiiler
beslenmesindeki (esas olarak koroidal damarlar ve posterior sili-
yer arterler) vaskilit papiller 6dem ve papillite neden olabilir bu
da ION ve optik sinir atrofisine ilerleyebilir.">*"' Gérme kayb1 ve
prognoz genellikle kétudiir, ¢iinkii optik sinirdeki hasar geri don-
diiriilemez ve 6demli optik disk yerini soluk goriiniime birakarak
ilerleyici gorme kaybina neden olur. FA sonrasi koroid hipoper-
fiizyonu ve gecikmis koroid dolumu goriilebilir.”””

Bu vakalarda, oftalmologlar dogru taniy1 koymada ¢ok 6nemli
bir rol oynarlar ve bu nedenle PAN’a sekonder oftalmik patolo-
jiler, PAN ile iligkili tanisal zorluk ve immiinosupresif tedavinin
hizli bir sekilde baslatilmasi ihtiyaci hakkinda bilgilendirilmeleri
zorunludur.**

Dermatomiyozit

Dermatomiyozit (DMS), karakteristik kutanéz bulgular: olan
idiyopatik bir inflamatuar miyozittir ve iskemi ile birlikte kas ilti-
habina neden olan immiin aracili mikroanjiyopatik hastalik oldu-
gu varsayilmaktadir.””*"! Dermatomiyozit, siklikla parmaklarda
Gottron papiilleri, goz kapaklarinda kediotu eriipsiyonu ve 1s18a
maruz kalan alanlarda pigment degisiklikleri gibi tipik cilt bul-
gular1 ile kendini gosterir.""!’ Dermatomiyozitde okiiler bulgular
daha az yaygindir. Dermatomiyozit ile iliskili retinopati nadir-
dir ve ilk olarak 1938de Bruce tarafindan iki hastada tam olarak
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tanimlanamayan Purtscher benzeri grimsi-sar1 eksiida alanlari,
derin veya yiizeysel retinal kanamalar ve engorje olmus damarlar
ile tanimlanmugtir.**) Dermatomiyozit ayrica santral retinal arter
tikanikligy,**! santral retinal ven tikanikligi**' ve optik noropati*”’
gibi diger retinal patolojilerle de iligkilendirilmistir (Resim 4). Bu-
nunla birlikte, retina etkilendiginde gérme prognozu genellikle
kotiidiir ve geri doniisii olmayan bir gérme kaybi olur."*' Pamuk
yunii lekeli retinopati varligi da Dermatomiyozitin agresif seyri-
nin igareti olabilecegi seklinde 6ne siirillmiigtiir."*"’

Tedavi segenekleri, sistemik kortikosteroidler ve diger immii-
nosupresif ajanlari icerir ve genellikle optik disk 6demi ve goz igi
inflamasyonun basaril bir sekilde ¢oziilmesiyle sonuglanir, nadi-
ren goz ici tedavi gerektirir."*

Skleroderma

Sistemik skleroz (SSc), etiyolojisi bilinmeyen nadir goériilen
ciddi bir sistemik hastaliktir. Vaskiiler degisiklikler, otoimmiin
bozukluklar, derinin ve i¢ organlarin ilerleyici fibrozu ile karak-
terizedir."”*" Skleroderma, morfea, lineer Skleroderma, lineer sk-
leroderma en coup de saber (CDS) ve progresif hemifasiyal atrofi
(PHA; Parry-Romberg sendromu) veya sistemik gibi lokalize ola-
bilen, etiyolojisi bilinmeyen bir grup ilgili bag dokusu hastaliklari-
n1 tanimlar. Sinirli kutanoz sistemik sklerozda (1¢SSc; eski CREST
sendromu; Kalsinozis, Raynaud fenomeni, Ozofagus dismotilitesi,
Sklerodaktili ve Telanjiektazi) ve yaygin kutandz sistemik skleroz-
da (dcSSc) goriildiigii gibi i¢ organlarin tutulumu ile birliktedir.”"!
Pek ¢ok sistemik bag dokusu hastaligi sekonder Sjogren sendro-
mu (kuruluk sendromu) ile birlikte bulunur. Literatiire gore SSc’ye
%23.2 oraninda Sjogren sendromu eslik eder.””' Retinada yerlesik
fibroblastlarin olmamasi ve adrenerjik vazomotor innervasyon ile
karakterize olmasi onu SScde meydana gelen vaskiilopati ve fibro-
zis siireclerine kargi koruyor gibi gériinmektedir.****

Literatiirde SSc’nin retina patolojileri tizerindeki etkisi ile ilgi-
li bir¢ok ¢eligkili sonug bulunmaktadir. Bazi ¢aligmalarda, SSc ve
retinopati arasinda hicbir iligki bulunmamustir.”” Bir baska ¢alis-
mada ise Ushiyama ve ark.””” SSc’li hastalarin %34’tinde ve kont-
rol grubunda hastalarin %8’inde retina degisiklikleri bulmugtur.
Retina anormallikleri olan SSc hastalarinda hastalarin eslik eden
hipertansiyonu oldugu saptanmustir.**' Bu nedenle, SSc’nin retinal
patolojiler tizerindeki etkisinin degerlendirilmesi, 6zellikle hiper-
tansiyon bagta olmak iizere karistiric1 faktorlerin hesaba katildig:
daha genis bir hasta grubuyla daha fazla calismayi gerektirmektedir.

izole oftalmik vaskiiler olay vakalari da bildirilmistir. Konuk
ve ark."””' §S¢’li 43 yasinda bir hastada, internal karotid arterin tam
stenozu ve bunun sonucunda ipsilateral gérme kaybi olan bir okii-
ler iskemik sendrom olgusunu raporlamistir. Yine Raja ve ark.* tek
tarafli gorme kaybina yol agan santral retinal arter embolisi gelisen
SSc’li 75 yaginda bir hasta bildirmislerdir.

Koroid goziin en vaskilarize kismidir ve bu nedenle SSc
seyrindeki vaskiilopatinin de koroidi 6nemli 6l¢iide etkileyecegi
diigtiniilmigtiir. MacLean ve Guthrie tarafindan yiritiilen histo-
patolojik caligma, koroiddeki prekapiller bazal membranin kalin-
lagmasini, endotel hiicrelerinin sismesini ve kiigitk damar limeni-
nin ve koroid iskemi alanlarinin obliterasyonunu gostermistir.”’!
Grennan ve ark. FA kullanarak koroid perfiizyon bozukluklarini
dogrulamigtir.”*) Coskun ve ark. ise OKT kullanarak yaptiklar:
calismada, kontrol grubuna kiyasla SSc hastalarinda énemli di-
zeyde koroid incelmesi saptamiglardir. ' Ranjbar ve ark. SSc has-
talarinda OKTA kullanarak, submakiiler bolgedeki koroidin tiim
katmanlarinda perfiizyonun azaldigini bildirmislerdir.”"
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SScde ayrica goz kapagi derisinde sertlik, goz kapag: hareket-
liliginin kisitlanmasi, ektropion, blefarofimoz, goz kapag: telen-
jiektazisi ve siliyer madaroz gozlenebilmektedir.”” Konjonktiva
zengin vaskiilarizasyonu nedeniyle 6zellikle SSc seyrinde vaskiilo-
patiden etkilenir. Oftalmolojik muayenede konjonktival vaskiiler
konjesyon, neovaskiilarizasyon, telenjiektazi ve varis dilatasyonu
saptanabilir. ) Kuru géz hastaligi, SSc’nin en yaygin okiiler belir-
tisidir. Gozyas1 kanallarinda olusan fibroz ve konjonktival epitel-
deki goblet hiicrelerinin sayisini azaltmasi ile gozyas: filmi misin
tabakasinin salgilanmasinda bir azalma kuru goz gelisimine ne-
den olur. SSc’li hastalarda, kontrol grubuna kiyasla gozyas: salgisi-
nin %67’ye kadar azaldig gosterilmistir.**!

SSc ve glokom insidans arasindaki iliski arastirilmig ve SSc’li
hastalarin %11,1’inde genel popiilasyondan daha yiiksek bir oran-
da agik agili glokom varligi saptanmustir. ' Bu durumun optik si-
nirin perfiizyon bozukluguna yol acabilecek vaskiilopatiye bagh
olabilecegi diistintilmiistiir.

Sklerodermanin seyrini degistirecek bir tedavi mevcut olma-
sa da, siklofosfamid, mikofenolat mofetil, metotreksat, azatioprin
ve hidroksiklorokin gibi gesitli hastaligi modifiye edici ajanlarin,
deri ve akciger belirtilerinin siddetini azaltmada etkili oldugu bil-
dirilmistir.*® Bununla birlikte, skleroderma ile iligkili okiiler has-
taligin tedavisinde immiinosupresan tedavinin rolii hakkinda ¢ok
az sey bilinmektedir. Proliferatif retinopatili hastalarda panretinal
fotokuagiilasyon, retinal neovaskiilarizasyon ve neovaskiiler glo-
koma bagli gérme kaybi riskini hem tedavi edebilir hem de azalta-
bilir. Anti-VEGF ajanlar bu vakalarda rol oynayabilir.”"

SSc ile iliskili tikayici retinal vaskiilitin nadir ve tanist zor bir
durum oldugu goz 6niine alindiginda, iskemik retinal vaskiilitin
alternatif nedenleri diisiiniilmelidir. Iskemik retinal vaskiilit, tii-
berkiiloz asir1 duyarlilig, Bat1 Nil viriisii enfeksiyonu, Behget has-
talig1, sarkoidoz, multipl skleroz, SLE, Takayasu hastalig, idiyo-
patik retinal vaskiilit, dermatomiyozit, Churg-Strauss sendromu,
Susac sendromu, PAN olan hastalarda tanimlanmigtir.*”’ Bununla
birlikte giincel bir OKTA ¢aligmasinda, SSc hastalarinda kontrol
grubuna gore yiizeyel ve derin kapiller pleksus vaskiiler dansitele-
rinde anlamli azalma oldugu bildirilmistir, bu da SSc hastalarinda
OKTAnin hastaligin vaskiiler yapilar tizerindeki etkisini degerlen-
dirmede 6nemli rol alabilecegini gostermektedir.'*!

Wegener Granulomatozu (Graniilomatozisli Polianjitis)

Wegener graniilomatozu (WG) olarak adlandirilan polianjitli
graniilomatozis (GPA), kii¢iik ve orta biytkliikteki damarlari et-
kileyen nekrotizan bir vaskiilittir. GPA genis bir hastalik yelpazesi
olan antinétrofil sitoplazmik antikor (ANCA) ile iliskili vaskiilit-
ler (AAV) grubuna aittir.*”’ Diinya ¢capinda GPA insidansi, cografi
bolgeye bagli olarak, bir milyon kisi basina 10 ila 20 vaka arasinda
degismektedir. GPA tiim 1rk gruplarini etkileyebilir, ancak agir-
liklr olarak Kafkasyalilarda goriiliir ve higbir cinsiyet egilimi gos-
termez."”"!

GPAYya genetik olarak yatkin bireylerde spesifik ¢evresel fak-
torlere karst degisen bagisiklik tepkisinin yol a¢tig1 ditgtintilmek-
tedir. Aktif sistemik durumdaki hastalarin %80-90'inda bulunan
serum anti-notrofilik sitoplazmik antikorlar (ANCA), hastaligin
ayirt edici 6zelligini temsil eder.”"! c-ANCA (proteinaz 3 dzgiillii-
gii ile) ¢ogunlukla GPAda (ANCA-pozitif GPA hastalarinin %
80-90'1) bulunur. Serumdaki antikor titreleri genellikle
baslangicta ytiksektir, tedavi ile azalir ve hastaligin ilerlemesi
sirasinda  tekrar vyiikselir ve niiksleri Dbildirir.”"" GPAdaki
graniilomlar, dev hiicre-ler, plazma hiicreleri, dendritik hiicreler
ve lenfositleri igerir ve kan damarlarinin kismen veya tamamen
tikanmasina neden olur.
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Aktive hiicreler gevre dokuyu istila ederek nekroza ve dolayisiyla
kalict hasara neden olabilir."”""

GPA genellikle spesifik olmayan genel semptomatoloji (ates,
halsizlik, kilo kaybi, artralji, miyalji) ile kendini gosterir ve sik-
likla iist solunum yollarini (otitis media, mastoidit, isitme kaybi,
siniizit, rinit), alt solunum yolunu (akciger nodiilleri, alveolar kanama)
ve {iriner sistemi (glomeriilonefrit) tutar.”” Etkilenen diger organlar
ise; goz (hastalarin yarisindan fazlast), deri (%50-60: alt ekstremite
purpurasy, kutanéz nodiiller, tlserler, papiiller, vezikiiller, deri alt1
nodiiller), sinir sistemi (%30-40 periferik néropati, monondritis
multipleks, kraniyal néropatiler, pakimenenjit, nobetler, serebrit),
kas-iskelet sistemi (%70: artralji, miyalji, artrit) ve kalptir (nadir,
kapak lezyonlari, perikardit, koroner arterit).””’

Orbital tutulum, hastalarin yaklagik %45-50’sinde meydana
gelen, GPAnin en sik goriilen belirtilerinden biridir. Komsu para-
nazal sintislerdeki hastaligin ilerlemesi sonucu olabilir veya orbital
graniilom olusumu ve vaskiilit ile fokal bir hastalik olarak ortaya
¢ikabilir. " Orbital belirtiler gozyas: bezini (dakriyoadenit), eks-
traokiiler kaslar1 (orbital miyozit) ve yumusak dokular1 (orbital
psodotiimor) ilgilendirir. 7!

GPAda retinal ve koroidal belirtiler nadiren goriiliir ancak da-
mar tutulumu en yaygin olanidir. Géziin retina ve koroid dolagimu,
acik vaskilit belirtileri olsun veya olmasin etkilenebilir. Bu tutulum
tek tarafli veya iki tarafli, merkezi veya cok odakl olabilir.”* Vaskiilit
bulgusu olmadan da retina ven tikaniklig1 damarlara dig dokula-
rin basisi sonucu gelisebilir” Ote yandan, retinal arter tikanik-
ig1 genellikle vaskiilit ile iligkilidir.”® GPAda taninabilen retina
ve koroid belirtileri retinit, koryoretinit, makula 6demi, ekstidatif

retina dekolmani ve retina nekrozudur.”””* Sklerokoroidal gra-
niilomlar ayrica uvea melanomu olarak da goriinebilir.”* GPAnin
diger olagandis1 belirtileri arasinda koryoretinal ve siliyer cisim
granillomlarina baglh vitreus kanamalar1 ve akut multifokal pla-
koid pigment epiteliyopatisi yer alir.”* Klinik muayenede olagan
bulgular perivaskiiler kiliflanma, fokal arteriyel veya vendz en-
farktiis ve retinal pigment epiteli diizeyinde beyaz veya kremsi
lezyonlar olarak ortaya ¢ikan retinal iskemi, koroid kivrimlari,
pamuk yiinii ekstidalari, retinal neovaskiilarizasyon ve koroid ka-
linlagmasidir.”*!

GPAda tedavinin temel amaci, immiinosupresan ilaglar kulla-
narak remisyon indiiksiyonu, ardindan remisyonun siirdiiriilme-
sidir. Oral kortikosteroidler tek bagina remisyon saglamada basari-
siz olmustur. Indiiksiyonda ve/veya remisyonun siirdiiriilmesinde
etkinligi kanitlanmis ilaglar sunlardir: siklofosfamid, metotreksat,
rituksimab, azatioprin, trimetoprim-siilfametoksazol, mikofeno-
lat mofetil, 15-deoksispergualin, siklosporin ve intravenoz im-
miinoglobulin. Timor nekroz faktorit (TNF)-a antagonistleri de
degerlendirilmektedir. Infliximab sadece kiigiik klinik calisma-
larda etkiliyken, ailenin bir bagka tiyesi olan etanersept, remisyon
idamesinde plaseboya gore énemli bir avantaj gostermemistir."””’

En sik goriilen okiiler bulgu olan GPAnin orbital tutulu-
mu, enfeksiydz, inflamatuar ve neoplastik hastaliklar gibi ¢esitli
patolojik durumlarla genis capta iliskilidir. Bu nedenle, ayirici
hastaliklar, distiroid oftalmopati, idiyopatik orbital inflamasyon,
Churg-Strauss sendromu, Erdheim-Chester sendromu, Tolo-
sa-Hunt sendromu, sarkoidoz ve orbital tiimér metastazi gibi
genis kapsamli orbital hastaliklardir. Sklerit ve episklerit, ayirici
hastaliklar1 romatoid artrit ve tekrarlayan polikondriti igerebi-
len GPAnm sik goriilen tutulumlaridir. Bu nedenle, hastalar bu
semptomlarla bagvurdugunda, GPA tanisi koymak icin kan testi,
gortntilleme testi ve radyoniiklid taramay: igeren kapsamli mua-
yeneler yapilmalidir. Ozellikle, ANCA icin bir kan testi, orbital ve
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Resim 5. Churg-strauss sendromu tanisyla takip edilen bir hasta-
muzin fundus goriintisiinde vaskiilite sekonder retinal arterlerde
kiliflanmalar ve okiilzyonlar izlenmektedir.

pulmoner inflamatuar lezyonu saptamak i¢in BT veya MRI ile bir
goruntiileme testi ve histolojik inceleme, GPAnin kesin tanisini
koymak i¢in kritik 6neme sahiptir."*"’

Churg-Strauss Sendromu (Polianjiitli eozinofilik
graniilomatozis)

Polianjiitli eozinofilik grantilomatozis (EGPA) ilk olarak
1951de Churg ve Strauss tarafindan ekstravaskiiler graniilomlu
dissemine nekrotizan vaskiilit ile karakterize nadir bir hastalik
olarak tanimlanmustir.”*’’ EGPA, orta ve kii¢iik kan damarlarinin
sistemik bir vaskiilitidir. EGPA, esas olarak yetiskinlik donemin-
de iki modlu bir dagilimda ortaya ¢ikar, ancak EGPAnin insidans
zirvesi, diger vaskiilitlerden biraz daha erken ortaya ¢ikar ve 30 ila
40 veya 55 ila 64’te zirve yapar. En sik etkilenen organlar arasinda
akcigerler, paranazal siniisler, cilt, kalp ve gastrointestinal sistem
bulunur. Ayrica 1956 yilinda Cury ve ark.*” oftalmik tutulumu
tamimlamiglardir. Takanashi ve ark. ise EGPAnin nadir okiiler
belirtilerini idiyopatik orbital inflamasyon ve iskemik vaskiilit tip
olmak tizere prognostik nedenlerle 2 gruba ayirmistir; idiyopatik
orbital inflamasyon tipi ve iskemik vaskiilit tipi."**'

Polianjitli eozinofilik graniilomatozis, klasik olarak 3 asamada
gelisen bir hastalik olarak tanimlanir. {lk asama, genellikle yasa-
mun ikinci ve tigtincii dekatlarinda ortaya ¢ikan prodromal astimli
ve alerjik fazdir. Astim, inhale steroidlerle zayif bir sekilde kontrol
edilir ve tipik olarak sistemik steroidler gerektirir.**' EGPA bazen
bu sistemik steroidler azaltildiginda veya kesildiginde ortaya ¢ika-
bilir. Sonraki eozinofilik faz, periferik eozinofili ve goklu organ-
larin eozinofilik infiltrasyonunu igerir. Bu tipik olarak akcigerleri
ve gastrointestinal sistemi etkiler ve pulmoner opasiteler, astim
veya gastroenterit olarak kendini gosterir. Son agama, kiiciik ve
orta buyiiklitkteki damarlar: iceren yasami tehdit eden vaskiilit
agamasidir. Bu faz, astim fazindan 8 ila 10 yil sonra ortaya ¢ikar ve
siklikla ekstravaskiiler graniilomlarla iliskilidir."*”

EGPAdan okiiler tutulum olagan digidir ve daha 6nce tanim-
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landig: gibi idiyopatik orbital inflamatuar benzeri hastalik veya is-
kemik vaskiilit seklinde klinige yansir. Idiyopatik orbital inflama-
tuar tip tipik olarak astimin ilk teshisinden ortalama 6.9 yil sonra
gozlenirken, iskemik vaskiilit tipi i¢in bu siire ortalama 5.1 yildir.
Idiyopatik orbital inflamatuar tipin belirtileri arasinda konjonkti-
val nodiiller, orbital miyozit, orbital inflamatuar sendrom, dakri-
yoadenit ve kraniyal sinir felci bulunmaktadir. Nadiren marjinal
keratit, perisklerit ve orbital apeks sendromu da tanimlanmistir.
Prevalans sirasina gére en yaygin basvuru semptomlar: kizarik-
lik, periokiiler sislik, diplopi, yabanci cisim hissi ve goz kapag:
lezyonlaridir. Buna kargilik, iskemik vaskiilit tipinde, retinal arter
ve ven tikanikliklari, iskemik optik néropati ve retinal vaskilit bil-
dirilmigtir (Resim 5)."*"

EGPA igin birincil tedavi sistemik glukokortikosteroidlerdir,
6 ila 12 hafta boyunca veya remisyon elde edilene kadar 0,5 ila 1,5
mg/kg/giin prednizon dozlari ile baslanir ve ardindan kademeli
olarak azaltilir. Akut ¢oklu organ hastalig1 vakalarinda, 3 giin bo-
yunca 1 g/giin daha yiiksek dozda metilprednizolon kullanilabilir.
Bu tipik olarak idiyopatik orbital inflamatuar tip oftalmik EGPAda
etkilidir. EGPA i¢in immiinosupresanlar, remisyon indiiklemesi
onerilen siklofosfamidi igerir. Bir kez elde edildiginde, bu, remis-
yonun siirdiiriilmesi ve siklofosfamidin uzun vadeli toksisiteleri-
nin azaltilmas: i¢in azatioprine degistirilir. EGPA igin alternatif
immiunosupresanlar arasinda metotreksat ve leflunomid bulunur,
ancak ikincisi bildirilen oftalmik EGPA vakalarinda kullanilma-
mugtir. !

Takayasu Arteriti

Takayasu arteriti (TA), agirlikli olarak aort, ana dallar1 ve pul-
moner arterleri tutan, doku hipoperfiizyonu ve sekonder kronik
iskemi nedeniyle ¢oklu organ hasarina yol agan, patogenezi tam
olarak anlagilamayan ve degisken seyirli nadir goriilen, kronik
graniilomatoz biiyiik damar vaskiilitidir.**’ Ana arterlerin daral-
mas1 ve obliterasyonu ile sonuglanan otoimmiin hiicre aracili ya-
nitin hastaliktan sorumlu olabilecegi diisiiniilmektedir.*”) Hasta-
lik agirliklr olarak kadinlari etkiler (%90) ve tipik olarak yagamin
ikinci ila ti¢iincii on yilinda ortaya ¢ikar.* Sistemik belirtiler, et-
kilenen damarlarin konumuna ve inflamasyonun siddetine bagh
olarak degisir.”"” Karotis arterlerin siddetli darhgi ve tikanmasi
goze kan akigini azaltir ve TA vakalarinin %8,1-%68’inde tarif
edilen okiiler iskemiye yol agabilir."*" Iskemik hasara yanit olarak
baslica retinal bulgu Takayasu retinopatisi dort asamada siniflan-
dirilir: kiigiik damarlarin kapiller dilatasyonu, mikroanevrizma
olusumu, arteriyovendz anastomozlar ve okiiler iskemik sendrom.”!
Anterior iskemik optik néropati (AION), retinal arter tikaniklig:
(RAO) ve retinal ven tikanikligi (RVO) gibi diger bazi nadir komp-
likasyonlar da tanimlanmustir."”" TAdaki bu retina tutulum pater-
ninin yani sira, kiigiik retinal damar tikaniklig1 meydana gelebilir
ve hastaligin ilk belirtisi olabilir. TAda goriilen graniilomatoz inf-
lamatuar panarteritin, vasa vasorum tarafindan beslenen arter du-
varlarinin kutanoz, miyokardiyal ve retinal damar sistemlerindeki
gibi kii¢lik damarlara benzer ¢apa sahip bolgelerini etkilediginin
gozlemlenmesi, mikrosirkiilasyon tutulumunu desteklemektedir.”!
Sistemik kii¢tik damar tutulumu TAda kendini gosteren 6zellik
olarak tanimlansa da, retina damar tutulumu a¢isindan prevalansi
bilinmemektedir ve ¢ok nadir goriitnmektedir.”” Son zamanlarda
yapilan arastirmalar, bazi degisiklikler oldugunu gostermistir.

Takayasu arteriti erken teshis ve tedavi edilirse geri doniisiim-
lidiir.””’ Takayasu hastalarinin da arterit, spesifik olmayan sis-
temik semptomlarin dogas: nedeniyle geg¢ teshis edilir. Bu, onun
sunum Ozellikleri ve taniy1 kagirmamak i¢in bir goz doktorunun
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bu hastaliktan haberdar olmasini daha da 6nemli hale getirir. Bu
vaka serilerinde ¢ogu vakada birinci basamak tedavi olarak mine-
ralokortikoidlerin kullanildig1 gozlenmistir. Ancak immiinosup-
resiflerin kullanimi istege baglidir. Tercih edilen immiinomodiila-
torler, siklofosfamid ve metotreksattir.”"

Susac Sendromu

Susac sendromu, beyin, retina ve i¢ kulaktaki prekapiller ar-
teriyollerin endotelini etkileyen ve iskemiye neden olan nadir
bir immiin aracili mikroanjiyopatidir.””’ Bununla birlikte, klinik
ensefalopati, retina arter dal tikanikhig1 ve isitme kaybi tglist
vakalarin kii¢iik bir kisminda (%13’t1) tani aninda ortaya ¢ikar,
hastalarin ¢ogunda bir veya iki semptom gosterir, ancak hemen
hemen her hastada tam triad gelisecektir.””’ Susac Sendromunda
kadin cinsiyet baskindir ve gen¢ hastalar etkiler. Dolasan anti-
korlar yoluyla vaskiiler endotelin hasarlamas1 nedeniyle otoim-
miin vaskiilo-tikayici bir hastalik olarak kabul edilir ve arteriyel
mikro enfarktiislerle merkezi sinir sistemi (CNS), retina ve i¢ ku-
lak etkilenmesiyle sonuglanir.”"!

Susac sendromunda oftalmolojik muayene sirasinda farkli
belirtiler bulunabilir. Hastalarin bagvurduklar: baglica oftalmolo-
jik semptom, retina arter dal tikanikliginin neden oldugu gérme
alani defektidir. Akut fazda i¢ retina tabakalarinin kalinlasmasi ve
hiperreflektivitesi ve kronik fazda i¢ tabakalarin atrofisi, diger re-
tina arter tikanikliklarinda oldugu gibi optik koherens tomografi
(OKT) goriintillemede kendini gosterir. Iskemik siireclere sekon-
der arteriyo-arteryal kollateraller”” ve tekrarlayan retinal arter
dal tikanikliklar1**! ile kargilagilabilir. Fundus muayenesinde arte-
riyollerde sarims: birikintiler endotelin bozuldugu alanlar: temsil
eder”” ve FAda arteriolar duvar hiperfloresansi olarak gozlenir."””’
Optik disk anjiyopatisi de vakalarin az bir kisminda Susac sendro-
mu ile iligkili olarak tanimlanmustir.*”

Yapilan bir ¢alismada, immiinosupresif ve immiinomodiilas-
yon tedavileri altinda sistemik okiiler Susac sendromu olan hasta-
liklarla ilgili kapsamli bir vaka serisi sunmaktadir. Bu ¢alisma da,
daha 6nce bildirilmeyen goézlerin ¢ogunda retinal mikroanevriz-
malarinin varligi okiiler bulgu olarak gosterilmistir. Bu yeni okii-
ler tezahiir bu hastaligin patogenezine 11k tutar. Ayrica, mevcut
caligma sistemik tedavinin okiiler ve sistemik sonuglarini da et-
kiler.""”’ Retina mikroanevrizmalar1 gozlerin ¢cogunlugunda takip
sirasinda ilgili retina kadranlarinin sayist artmis oldugu bulun-
mugtur. Retina mikroanevrizmalarinin olusumu kilcal duvardaki
odak hasarinin bir sonucudur ve perisit kaybina bagl olabilir. Ay-
rica, endotelin etrafini saran perisitlerde sekonder hasarin neden
olabilecegi, kesin Susac sendromlu hastalarda varlig1 gosterilen
anti-endotelyal hiicre antikoru tarafindan endotelyal hiicre hasari-
nin oldugunu varsaymiglardir. Ayrica, retinal iskemi diger retinal
damar hastaliklarindaki mikroanevrizmalarin olusumunda rol
oynayan vaskiiler endotelyal bitytime faktorii ekspresyonunu da
indiikler.""! Retina mikroanevrizmalar: takip sirasinda ¢oziilme-
digi ve hastalarda kalic1 bir bulgu olarak devam ettigi gosterilmis-
tir. Sonug olarak, mevcut ¢aliymada saglanan veriler, yeni bir FA
bulgusunu, retina mikroanevrizmalarinin varligini vurgulamak-
tadur. "

Aktif SS’li tiim hastalara kortikosteroid ve IVIg baglanmalidir.
Bir hasta bu ilk ikili tedaviyi atlatiyorsa, mikofenolat mofetil ve/
veya rituksimab eklenmelidir. SSde antiplatelet ilaglar ve antikoa-
giilanlar etkisizdir. Literatiirdeki ¢ok sayida rapor, siklofosfamidin
SSde etkili oldugunu kuvvetle 6nerir, ancak yan etki profili goz
6nine alindiginda, bunun sadece 6nceki ilaglarla tedavi bagari-
sizliklarindan sonra eklenmesini tavsiye eder. SS’li hastanin uzun
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stireli tibbi tedavisini belirlemede gorme alani testi son derece
onemlidir."*"1"?)

Nodiiler Pannikiilit (Weber-Christian Sendromu)

Tekrarlayan nodiiler non-stipiiratif pannikiilit adi verilen bu
patolojide, géz tutulumu nadirdir. Klein""”), tekrarlayan én iive-
it ataklar1 yasayan 63 yasinda bir kadin hastanin ayni zamanda
santral koroidit atagi gelistirdigini bildirmistir. Frayer ve
arkadag-lar1 Weber-Christian hastalig1 olan 3 hastada okiiler ve
adneksi-yal degisiklikleri, limbusa komsu nodiiler lezyonlar1 ve
nodiiler episklerit tariflemistir.'”/ Freeman 62 yaginda bir
kadinda, ma-kiiler bolgede bilateral makiler hemoraji ve
kivrimli retina arte-riyolleri gérme kaybina neden olan makula

tutulumu bildirmistir."”” Dinakaran ve ark."”’ koryokapillaris

iceren vaskiilite sekonder Weber-Christian hastaligi olan bir
hastada santral seroz retinopati gelistigini bildirmislerdir.

Sonug olarak, retina goriintiileme sistemlerindeki yenilikler
ile birlikte mevcut ¢aligmadan saglanan veriler bize sistemik oto-
immiin hastaliklarin retinal manifestasyonlarini
vurgulamaktadir. Erken tani ve tedavi ile birlikte yiiksek bir
siphe indeksi, sistemik otoimmiin hastaliklarinin retina
hiicrelerinde geri doniisii olma-yan hasar riskini azaltmak igin
kritik bir rol oynayabilir. Iyi bir so-nug ve hastalik stabilitesinin
saglanmasi i¢in hastalar multidisipli-ner isbirligi iginde
degerlendirilmelidir. Standart tedavi protokolii tizerinde bir fikir
birligi olmamasma ragmen, hastaliklarin yol agtigi retinal
bozukluklarin lokal tedavisi ile birlikte tanimlanan otoimmiin
hastaligin ~ klinik  ozelliklerine — gére ~ immiinosupresif/
immiinomodiilasyon tedaviler hizli bir seklide diizenlenlenmeli
ve hastalar yakindan takip edilmelidir.

Cikar Catismasi

Yazarlar arasinda ¢ikar ¢atigmasi yoktur ve tiim yazarlar
makalenin yazilmasinin her asamasinda katk: saglamistir.

Finansal ilinti Beyan1
Yazida ad1 gegen ruhsat/izin sahipleri veya tiriinlerle herhangi
bir finansal ilintimiz yoktur.
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