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flk olarak 1880 yilinda Henry Eales tarafindan tarif edilen Eales hastalig, idiyopatik okliizif retinal bir vaskiilopatidir. Hastalik ge-
nellikle gen¢ erkeklerde, bilateral olarak goriiliir ve periferik retinay: tutar. Eales hastaligi immiinolojik kokenli, multifaktoryel bir
etiolojiye sahiptir. Hastalarin ¢ogu baslangicta asemptomatik iken, ilerleyen evrelerde u¢usmalar, bulanik gérme ve hemorajilere
bagli gorme kayiplar: ortaya ¢ikabilir. Hastaligin klinigi retinal perivaskiilit gelismesini takiben ortaya ¢ikan periferik non-perfiiz-
yon ve neovaskiilarizasyona bagli olarak gelisir. Gelisen vitreus hemorajisi ve traksiyonel retina dekolmani ciddi gorme kaybu ile
sonuglanir. Tanida rutin biyokimyasal tetkikler, floresein fundus anjiyografisi, genis acili anjiyografi, optik koherens tomografi,
optik koherens tomografi anjiyografisi ve ultrasonografi yararlidir. Tedavide; kortikosteroidler, immiinsupresif ajanlar, laser foto-
koagiilasyon, intravitreal triamsinolon ve anti-VEGF enjeksiyonlari ve vitrektomi yer alir

Anahtar Kelimeler: Eales hastaligy, retinal vaskiilit, okliizif retinal vaskiilopati, periferik retina

ABSTRACT

Eales disease, first described by Henry Eales in 1880, constitutes an idiopathic occlusive retinal vasculopathy apparently multifac-
torial, and with a likely immunologic origin, which mainly affects the peripheral retina bilaterally in young patients predominantly
males. Most cases are asymptomatic in the early stages of the disease however, in the course of the disease floaters and blurry vision
arise and hemorrhages lead to significant visual loss. The clinical appearance depends on the peripheral nonperfusion and neo-
vascularization that follow retinal perivasculitis. Visual loss is commonly due to vitreous hemorrhage and tractional retinal deta-
chment. Routine biochemical tests, fundus fluorescein angiography, widefield angiography, optical coherence tomography, optical
coherence tomography angiography, and ultrasound are used in the diagnosis of the disease. Corticosteroids, immunosuppressive
agents, laser photocoagulation, intravitreal triamcinolone, anti-VEGF injections, and vitrectomy are treatment modalities
Keywords: Eales disease, retinal vasculitis, occlusive retinal vasculopathy, peripheral retina

J

Giris

Eales hastaligi, periferik retina damarlarini tutan idiyopatik
okliizif retinal vaskulit olup genellikle geng erkeklerde goriiliir."
Hastalik ilk olarak 1880 yilinda, burun kanamasi, kabizlik ve re-
tinal hemorajisi olan 5 olguyu yayinlayan Henry Eales tarafindan
tanimlamigtir” (Resim 1 ve 2). Tanimlandig1 dénemde vaskulit
ile iliskilendirilmeyen hastalikta, 1887de Wadsworth tarafindan
inflamasyon bulgular: gosterilmistir.”’

Bu derlemede Eales hastaliginin epidemiyolojisi, etiopatoge-
nezi, klinigi, tanis1 ve tedavisi giincel bilgiler 1s181nda incelenmis-
tir.

Epidemiyoloji

Eales hastalig1 en sik Hint Yarimadasinda goriilmektedir.

Hindistanda {igiincii basamak hastanelerde muayene edilen goz
hastalar1 i¢inde hastaligin goriilme siklig1 1/135-200 olarak bulun-
mugtur.’ Hastalik %97,6’a kadar varan ¢ogunlukta erkeklerde go-
riilmektedir.” Eales hastalig1 en sik 3. dekatta goriiliirse de nadir
de olsa pediatrik popiilasyonda da goriilebilmektedir. ' Hastalarin
%90’ mnda her iki goz de tutulmakta olup bu olgularin biiyiik ¢o-
gunlugunun da asimetrik oldugu gozlenmektedir.*”

Etyopatogenez ve genetik

Giiniimiizde Eales hastaliginin etiopatogenezi hala tam olarak
anlagilamamustir. Yapilan immiinolojik, biyokimyasal ve molekii-
ler biyoloji galigmalarinda, human I6kosit antijeni, retina S antijen
otoimmiinitesi, Mycobacterium tuberculosis genomu, oksidatif
stress ve serbest radikal hasarinin etiopatogenezde rolii olabilece-
gi gosterilmistir.
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Resim 1: Henry Eales, Ingiliz oftalmolog (1852-1913).

Tiiberkiiloz ve Eales hastaliginin birlikteligi gesitli aragtirma-
cilar tarafindan arastirilmigtir. Pulmoner ve ekstra pulmoner ti-
berkiilozu olan 1005 hasta tizerinde yapilan bir klinik ¢alismada
hi¢bir hastada Eales hastaligini diisiindiirecek bulgulara rastlan-
mazken,'” Eales tanisi almis hastalarin epiretinal membran or-
neklerinin molekiiler biyolojik incelemesinin yapildig1 bir baska
calismada hastalarin %47,8’inde (23 hastanin 11’i) mycobacteri-
um tuberculosis genomu tespit edilmistir. Ayn1 ¢aliymada kontrol
grubunda bu oran %11,1 olarak saptanmis ve sonug istatistiksel
olarak anlamli bulunmustur. Ancak mycobacterium tuberculosis
genomu tespit edilen 11 hastanin vitreus 6rneklerinde mycobac-
terium tuberculosis iirememistir.”’ Bir bagka ¢calismada da Eales
hastalig1 olan 12 hastanin vitreus 6rnekleri PCR ile incelenmis ve
5’inde (%41,7) mycobacterium tuberculosis complex DNAS! tes-
pit edilmigtir."”’ 2021 yilinda 52 Eales hastast tizerinde yapilan bir
¢alismada Mantoux testi hastalarin %73’tinde, QuantiFERON-TB
Gold testi ise %56’s1nda pozitif bulunmus. Ayni ¢calismada hasta-
larin %34’tinde yiiksek ¢oztintirliiklii bilgisayarli tomografide pul-
moner tiiberkiilozu diigiindiiren bulgular saptanmugtir.''!

HLA ve Eales hastalig1 birlikteligini arastirmak i¢in yapilan
bir ¢aligmada, 57 Eales hastasinda 30 HLA ¢esidi bakilmis ve HLA
B (B51), DR1 ve DR4 anlaml olarak yiiksek bulunmustur. Ayn
calismada A3-B44 ve A11-B12 haplotiplerinin hastalik ile ilgili
olabilecegi vurgulanmigtir.'? Bir bagka ¢aligmada da HLA DR3,
Al, B8, B5 (51) ve DR 15 Eales hastalarinin %37,5’inde (32 has-
tanin 12’sinde) pozitif bulunmustur.””) Hastalarin epiretinal ve
subretinal membranlarinin incelenmesinde 6zellikle T hiicreleri
ile olan lenfosit infiltrasyonu izlenmistir.""*"*’

Eales hastaliginda bazi biyokimyasal degisikliklerin ve oksi-
datif stresin de patogenezde etkili oldugu gosterilmistir."'®!”'%"!

Bu ¢alismalar sonucunda giiniimiizde Eales hastaliginin; eti-
opatogenezi hala tam olarak anlagilamamis olmakla birlikte, my-
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Resim 2: Henry Eales tarafindan 1880 yilinda Birmingham Reti-
nal Reviewda yayinlanan ve Eales hastaligin tarif eden ilk makale.

cobacterium tuberculosis antijenleri ile tetiklenen immiinolojik
reaksiyonlar ve oksidatif stresin de eslik ettigi multifaktoryel et-
kenler neticesi ortaya ¢ikabilecegi diistiniilmektedir.

Klinik

Temel ve klinik bilimlerde son yillarda yapilan aragtirmalar
ile Eales hastaliginin klinigi, tanisi ve yonetimi konusunda 6nemli
ilerlemeler saglanmustir.

Hastalarin ¢ogu baslangigta asemptomatik iken, ilerleyen ev-
relerde, gormede azalma ve ugusma sikéyetleri baglar. Hastalarin
%80’inde bagvuru nedeni tek tarafli ani, agrisiz gorme azalmasidir.
Bagvuru anindaki gorme keskinligi el hareketleri ile 0,5 arasinda
degisebilir.””"’

On {iveit ok nadir olmakla birlikte siddetli aktif perivaskulit-
lerde “spillover 6n tiveit” goriilebilir. Bu 6n tiveit her zaman nong-
raniilomatézdiir. Hipopiyon goriilmez.

Ozellikle retina periferini ve vitreusu etkileyen hastalikta kli-
nik bulgular; retinal vaskulit, periferik nonperfiizyon ve neovas-
kiilarizasyona bagli olarak ortaya ¢ikar.

Retinal vaskulit: Bu evrenin baslangicinda hastalar ¢ogunluk-
la asemptomatiktir. Fundus muayenesinde periferde venler dilate
goriiniimde olup vaskiiler tortuosite artmustir. Periferik venlerin
etrafinda eksudasyon ve kiliflanmalar bulunabilir. Perivaskiiler ki-
Iiflanmalarin bulundugu alanlarda siklikla ytizeyel retinal hemo-
rajiler gorilir (Resim 3).

Hastalik genellikle temporal periferden baslar.””") Spitnaz, %13
olguda bir retina kadrani, %24 olguda iki kadran, %24 olguda iig
kadran, %39 olguda da dért kadranin etkilendigini bildirmistir.
%2l Tutulum genellikle periflebit seklinde olup arteriol tutulumu
daha nadirdir."””
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Resim 3: Perivaskiiler kiliflanmalara komsu genis, ytizeyel retinal
hemoraji.

Resim 4: Eales hastalig1 olan bir olguda atilmis pamuk manzarasi.

Resim 5: Periferik retinada NVE.

I EEEESESmrrmmr—.,

Sl o;
S
/S

R , P GUNCEL

Periferik nonperfiizyon: Olgularin ¢ogunda degisen genis-
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liklerde periferik retinada non-perfiizyon gelismektedir. Perfiize
olmayan alanda oblitere damarlarin kalintisi olarak ince beyaz ¢iz-
giler goriilebilir. Bu ince ¢izgiler normal retinal damar konfigiiras-
yonuna sahiptir. Anterior periferik nonperfiize alanla, posterior
perfiize retina arasinda keskin bir demarkasyon hatti mevcuttur.
Bu bolgede mikroanevrizmalar, veno-venoz santlar, venoz bon-
cuklanma ve zaman zaman sert eksiidalar ve atilmig pamuk man-
zaras1 gibi vaskiiler anomaliler bulunabilir (Resim 4).

Retinal neovaskiilarizasyon: Eales olgularinin %80’inde ne-
ovaskiilarizasyon goriilmektedir. Yeni damarlar, optik disk tize-
rinde (NVD) veya retinada (NVE) gelisebilir (Resim 5). NVE,
NVDden daha sik goriiliir ve genellikle perfiize olan retina ile
non-perfiize olan retina sinirinda ortaya ¢ikar. 500 Eales hasta-
sinin 898 goziinii kapsayan genis bir seride gozlerin %73,2’sinde
NVE, %8inde NVD ve %65’inde vitreus hemorajisi gorildagu
bildirilmistir.** Neovaskiilarizasyondan kaynaklanan kanama;
sik gortlir, genellikle tekrarlayici niteliktedir ve gorme kaybinin
en 6nemli nedenlerinden biridir. Vitreus hemorajisinden birkag
glin sonra, kan vitreusta asag1 ¢oker ve fundus detaylar: secilebilir
hale gelir. Tekrarlayan kanamalarda fundusta eski kanama, fibroz
proliferasyon veya traksiyonel retina dekolmani bulunabilir. Yo-
gun fibrotik etkilesimin oldugu vakalarda optik atrofi gelisebilir.
Hastaligin ileri dénemlerinde, komplike katarakt, rubeozis iridis
ve neovaskiiler glokom gelisebilir.

Eales hastaliginda makula genellikle tutulmaz. Bu nedenle
santral gorme genellikle korunur. Ancak bazi olgularda inflamas-
yon ve artmis kapiller permeabiliteye bagli olarak makiiler 6dem
gelisebilir. Bazi olgularda nonperfiize alanin makiilaya kadar
uzandig1 goriiliir. Ayrica epiretinal membran gelisen olgular da
bildirilmistir.

Eales hastaliginda yogun vitrit gortilmesi mutad degildir. Has-
talarin %27’sinde kronik inflamasyon veya tekrarlayici vitreus ka-
namalarina bagli olarak arka vitreus dekolmani geligir.*”!

Eales hastaliginin evreleri:

Hastaligin genel kabul gormiis bir siniflandirmasi olmasa da
oftalmoskopik bulgulara gore evreleme yapilabilir.**!

Evre 1 (inflamasyon evresi): Periferik retina 6demi ve kiigiik
¢apli damarlarda kiliflanma vardir. Kiigtik retinal hemoraji gori-
lebilir.

Evre 2 (iskemi evresi): Daha biiyiik ¢apli damarlarda kiliflan-
ma vardir ve tutulum daha posteriora dogru genislemistir. Venler
gibi arteriollerde de kiliflanma goriilebilir. Retinal hemorajiler art-
mugstir ve vitreus hafif bulaniktir. En iyi fundus floresein anjiografi-
sinde (FFA) goriilen iskemik alanlar mevcuttur.

Evre 3 (neovaskiilarizasyon evresi): Periferde yeni damar
olusumlar1 goriiniir hale gelir, vitreus hemorajisi vardir. Bu hemo-
raji gogunlukla niiks eder.

Evre 4 (komplikasyon evresi): Massif retinal proliferasyon,
retina ve vitreus hemorajisi, fibroz doku proliferasyonu ve traksi-
yonel veya regmatojen retina dekolmani gorilebilir.

Sistemik hastaliklarla birliktelik

Eales hastaliginin tiiberkiiloz diginda gesitli hastaliklarla bir-
likteligi bildirilmistir. Multiple skleroz, akut ve subakut myelopati,
inme (stroke), intraniikleer oftalmopleji ve hemipleji gibi norolo-
jik hastaliklar ve faktor V Leiden mutasyonu ve akantositozis gibi
hematolojik hastaliklar bildirilmistir. Yine bu hastalarda normal
popiilasyona nazaran daha yiiksek oranda vestibiiloodituar dis-
fonksiyon goriilebilmektedir.”
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PCR, genis agili anjiyografi ve optik koherens tomografi
(OKT) gibi yontem ve cihazlarin kullanima girmesiyle baska bir-
¢ok retina hastaliginda oldugu gibi Eales hastaliginin tanisinda da
basari son yillarda artmigtir.

Hastaligin tanisi genel olarak klinik gortiniimle konulabilir.
Ancak ayiric1 tanida sarkoidoz, Behget hastaligy, sfiliz, Coats has-
talig1, viral retinitler, kan diskrazileri, sistemik lupus eritematozus
ve hemoglobulinopatiler gibi sistemik hastaliklar: ekarte etmek,
tiiberkiiloz birlikteligini aragtirmak igin radyolojik goriintiileme
ve biyokimya testlerin yapilmasi gerekmektedir.”**”' Temel olarak
bir retina damar hastalig1 olan Eales hastaliginin tanisinda en de-
gerli yontem FFAdir. Vitreus hemorajisi varliginda ultrasonografi
(USG) degerli bilgiler verirken, ender goriilen makula tutulumla-
rinda OKTden yararlanilir.

A. Floresein fundus anjiyografisi

Eales hastaligina bagl aktif vaskiilit, damar duvarlarinin bo-
yanmast veya ekstravazasyon ile karakterizedir. Aktif inflamasyon
olmadan gliozise sekonder olarak gelisen vaskiiler kiliflanmada
bu ozellikler goriilmez. Venéz segmentlerin inflamasyonu venéz
akimda degisen derecelerde obstriiksiyon ile sonuglanir. Obstriik-
siyonu izleyen vendz staz, obstriiksiyonun distalinde genislemis ve
kivrimlanmasi artmig venler ve genislemis kapiller yatak ile ken-
disini gosterir. Perfiize olmayan alanlar ve yeni olusmus damarlar,
en iyi FFA ile goriintiilenir (Resim 6). Floresein sizintis1 ve boyan-
masi, vendz inflamasyonun sonmesini takiben ortadan kalkar."*
Santral tutulumlu olgularda artmus vaskiiler permeabiliteye bagli
makulada 6dem goriilebilir.

FFA tedavi ve izlem esnasinda gerileyen neovaskiilarizasyon-
larin takibinde de faydalidur.

B. Ultrasonografi:

Retinanin degerlendirilemedigi, ortam opasitesi olan gozlerde
USG yapilmasi gereklidir. Erken vitrektomi gerektiren, traksiyo-
nel, yirtikli ya da kombine retina dekolmaninlarinin varliginin
aragtirilmasinda USG gereklidir. Yine vitreus hemorajisi, subh-
yaloid hemoraji, vitreus kavitesindeki membranlar, vitreosizis ve
fibrovaskiiler proliferasyonlar da USG ile gosterilebilir.

Resim 6: FFAda perfiize olmayan alanlar ve NVE.
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C. Optik koherens tomografi:

Hastalik agirlikli olarak periferik retinay1 tutsa da makiiler
tutulum da goriilebilmektedir. Goel ve arkadaslarinin yaptig1 bir
caligmada gozlerin %58,2’sinde makiilada tutulum saptanmis, en
sik nedenin makiila 6demi, ikinci siklikta da epiretinal membran
oldugu izlenmigtir.””’ Bu olgularin tani ve takibinde OKT yararli
bir yontemdir.

D. Genis a¢il1 anjiografi:

Periferik retinanin daha ayrintili ve kaliteli goriintiilerle de-
gerlendirilmesini saglayan genis agili anjiyografi, bir periferik reti-
na hastaligi olan Eales hastalig1 i¢in olduk¢a yararlidir™’ (Resim 7).

E. Optik koherens tomografi angiyografi (OKTA)

OKT and OKTA, makiila tutulumu olan hastalarda yararlidir.
Rajurkar ve arkadaslar1 yaptiklari ¢aliymada, Eales hastalarindaki
foveal avaskiiler zonda goriilebilen bozukluklarin tespitinde OK-
TAnin FFAdan daha tstiin oldugunu gostermislerdir.*"

Tedavi

Eales hastaliginin tedavisindeki amag: retinal perivaskulit ve
ona eslik eden vitritisi azaltmak, neovaskiilarizasyon sonucu vit-
reus hemorajisi gelisim riskini azaltmak, resorbe olmayan vitreus
hemorajisini ve membranlar1 ortadan kaldirmaktir. Giintimiizde-
ki tedavi yontemleri kortikosteroidler, immiinsupresifler ve anti-
tiiberkiiloz ajanlar ile yapilan medikal tedavi, anti-VEGF tedavisi,
fotokoagiilasyon ve vitrektomidir.

Resim 7: Genis agili anjiyografide periferik iskemi.

Medikal tedavi:

Aktif inflamasyon evresinde baslica tedavi kortikosteroidler-
dir. Posterior segment inflamasyonu iin oral ve periokiiler steroid
enjeksiyonu tercih edilir. Oral tedaviye 1-2 mg/kg olarak baglanip
vaskulitin azalmasina gore tedricen azaltilir. Periokiiler (genellikle
subtenon enjeksiyon) veya intravitreal steroid enjeksiyonu unila-
teral olgularda ve oral steroid kullaniminin kontrendike oldugu
durumlarda tercih edilir. Masif infiltrasyonla birlikte olan aktif
inflamasyon, nodiil olusumu ve ven segmentlerinde obliterasyon
olan olgularda antitiiberkiiloz tedavi uygulanabilir. Immunsiip-
resif tedavi steroide yanit vermeyen ya da steroidin kontrendike
oldugu olgularda tercih edilir. Kullanilan ilaglar alkilleyici ajanlar
(siklofosfamid, klorambusil), antimetabolitler (methotreksat, azo-
tioprin) veya siklosporin Adir.

Toygar O, Ceki¢ O. Eales Hastalig1. Giincel Retina 2023; 7 (3): 219-224




Fotokoagiilasyon:

Fotokoagiilasyon hastaligin iskemik ve proliferatif evrelerin-
de endikedir. Fotokoagiilasyon i¢in en iyi zaman evre 2 ve evre
3’tiir. Fotokoagiilasyon ile perfiize olmayan alanlar kapatilarak,
vazoproliferatif ajanlarin saliniminin inhibe edilmesi, neovaskii-
larizasyonlarin geriletilmesi, sizintiya yol agan intraretinal mik-
rovaskiiler anomalilerin kapatilmas: hedeflenmektedir. Kapiller
okliizyonun bolgesel oldugu olgularda segmenter fotokoagiilas-
yon uygulanirken, NVD gelismis olgularda panretinal fotokoagii-
lasyon gerekir. >

Aktif inflamasyonun bulundugu evrede, antiinflamatuvar te-
davi ile inflamasyonun geriletilmesini takiben fotokoagiilasyon
uygulanmasi daha dogrudur.””

Anterior retinal kriyoablasyon:
Ortam opasitesi olan, dilate olmayan kii¢iik pupillasi olan ve
yeni vitreus hemorajili, Evre 2 ve 3 olgularda kullanilmugtur. >’

Anti-VEGF enjeksiyonu:

Makiilada 6dem ve retinada neovaskiilarizasyon gelismis ol-
gularda intravitreal anti-VEGF enjeksiyonlarinin etkili oldugu
gosterilmistir.”'*°/ Planlanan vitrektomi oncesi intravitreal be-
vacizumab enjeksiyonu uygulanan 14 hastanin incelendigi bir
¢aligmada, 4 hastada sekonder regmatojen retina dekolmani ge-
listigi bildirilmistir. Dekolman oranimin bu kadar yitksek olmasi,
bu hastalarda genellikle vitreusun heniiz likefiye olmamasina ve
posterior vitreus dekolmani gelismemis olmasina bagl olabilecegi
one siiriilmiistiir.””’

Vitrektomi:

2-3 ay icinde ¢ekilmeyen vitreus hemorajilerinde, arka kutbu
tutan traksiyonel retina dekolmanlarinda, dekolman ile birlikte
olan veya olmayan ¢oklu vitreus membranlarinda ve traksiyonel
ve regmatojen retina dekolmanlarinin bir arada oldugu olgular-
da vitrektomi endikasyonu vardir."*! Vitrektomiye giden 72 Eales
hastasinin incelendigi bir ¢alismada, hastalarin %89,4’tinde vit-
rektomi endikasyonu direngli vitreus hemorajisi iken %10,6’sinda
sekonder retina dekolmani olarak bulunmustur. >’

Erken vitrektomi yapilan olgularda goérsel prognoz daha
iyiyken,”*""! traksiyonel retina dekolmanlarinda, traksiyonel ve
regmatojen retina dekolmanlarinin bir arada oldugu olgularda,
neovaskiiler glokomlu olgularda, PVR-C ve makiila dekolmani
varliginda ve baslangic gorme keskinligi diisiik olan olgularda
gorsel prognoz daha kotii olmaktadir. "’

Sonug¢

Eales hastaligi genellikle geng erkeklerde gortilen periferik
retinal bir vaskulit olup, immiinolojik nedenlerin agirlikta oldu-
gu multifaktoryel etiolojiye sahiptir. Hastalar klinige ¢ogunlukla
gorme azlig1 ve ugusma sikayetine neden olan vitreus hemorajisi
ile bagvurur. Hastalik biiyiik ¢ogunlukla iki gozii de tuttugu i¢in
sikdyet olmayan goziin de dikkatli muayene edilmesi gerekir. Ciin-
kii erken tani ve tedavi ile prognoz daha iyi olmaktadir. Hastaligin
kendisine 6zgii klinik bir gortiniimii olsa da, tan: ve ayirici tani
i¢in spesifik bir test olmadig1 i¢in genis biyokimyasal inceleme ya-
pilmasi gerekir.

Hastaligin ve sekonder okiiler komorbiditelerin zamaninda
tedavi edilmesi gerekmektedir. Hastaya 6zgii olarak rasyonel bir
sekilde kombine edilecek olan; AntiVEGF enjeksiyonu, kortikos-
teroidler, immiinstpresifler, fotokoagiilasyon ve vitrektomi ile iyi
gorsel prognoz elde etmek miimkiindiir.
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