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0z A
Coats hastaligy, intraretinal ve/veya subretinal eksiidasyon ile birlikte retina telenjiektazisi ile karakterize idiyopatik, kalitsal olma-
yan bir retinal vaskiiler bozukluktur. Geng erkeklerde tek tarafli tutulum tipik prezentasyondur ve ¢ogu vaka yasamin birinci ve
ikinci on yilinda teshis edilir ve eger tedavi edilmezse, bazen eniikleasyon gerektiren total retina dekolmani ve sekonder glokoma
yol agabilir. En sik bagvuru sikayetleri gorme azalmasi, sasilik ve 16kokoridir. Bu makale Coats hastaliginin klinik 6zelliklerini,
patofizyolojisini, siniflandirmasini ve evrelemesini, komplikasyonlarini, ayirici tanisini ve tedavisini anlatmaktadir

Anahtar Kelimeler: Coats hastaligy, telenjiektazi, ekstidasyon, intravitreal anti-VEGF

ABSTRACT

Coats disease is an idiopathic nonhereditary condition retinal vascular disorder characterized by retinal telangiectasia with int-
raretinal and/ or subretinal exudation. Unilateral involvement in young males is the typical presentation with most cases being
diagnosed in the first and second decade of life and, if untreated, can lead to total retinal detachment and secondary glaucoma,
sometimes requiring enucleation. The most common presenting complaints include decreased vision, strabismus, and leukocoria.
This article describes the clinical features, pathophysiology, classification and staging, the complications, differential diagnosis and

the management of Coats disease
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Giris

Coats hastalig1 1900’lerin baglarindan beri bilinen bir klinik
antite olmasina ragmen, gesitli prezentasyonlari ve diger vaskiiler
ve eksiidatif retinopatilere benzerligi nedeniyle halen biiyiik bir
tan1 ve tedavi zorlugu olmaya devam etmektedir. Klasik klinik
ozelliklerin anlagilmasiyla ¢ogu vakada giivenle teshis konulabilir
ve ek arastirmalar taniyr dogrulamak igin yardimcr olur. Ancak
olgularin bir¢ogu agresif tedaviye ragmen kétii gorme keskinligi
prognozu ile sonuglanan ileri evrelerle bagvurur.

1k kez 1908'de George Coats tarafindan geng erkeklerde ek-
stidasyonla birlikte olusan tek tarafli retinal vaskiiler anormallik
olarak tanimlanmigtir.”’ Daha sonra Theodor von Leber, retinal
dejenerasyon ile iligkili coklu retina anevrizmalari ile karakterize
baska bir antite; “Leber multip] miliyer anevrizmalar1” bildirmis'”,
1955’te ise Reese, Coats hastalig1 ve Leber miliyer anevrizmalar
arasindaki benzerlikleri tanimlayarak, bunlarin ayni hastaligin bir
spektrumunu temsil eden, altta yatan patolojinin ilerleyici eksii-

dasyon ve retina dekolmanina yol agan retina telenjiektazisi ol-
dugu sonucuna varmugtir.”’ Ardindan 2000 yilinda Shields ve ark.
Coats hastaligini “ekstidasyon ve retinal veya vitreal traksiyon be-
lirtisi olmayan sik eksiidatif retina dekolmanu ile iligkili idiyopatik
retinal telenjiektazi” olarak tanimlamislardir'*

Coats hastalig1 veya Coats “yanitr’, cesitli ekstidatif retino-
patilerde goriilen fundus degisiklikleri i¢in genel bir terim ola-
rak uygunsuz bir sekilde kullanilmigtir*’ Bunlara retina ven dal
tikanikli1®/, retinitis pigmentosa’”, okiiler toksoplazmoz!'’,
morning-glory anomalisi''', retinal makroanevrizmalar, retinal
kapiller hemanjiyomatoz, ailesel eksiidatif retinopati ve retinal va-
zoproliferatif timorler'*’ dahildir. Ayrica bu terim miiskiiler dist-
rofi'’?, Turner sendromu!'’, epidermal nevus sendromu''*, Cor-
nelia de Lange sendromu'"”, Alport sendromu''®, Senor-Loken
sendromu''’ ve Hallermann-Streiff sendromu''*/ gibi bazi sistemik
sendromlarda da retina bulgular: i¢in kullanilmistir. Bu nedenle,
hastalikla ilgili yaygin kafa karisikligin azaltmak i¢in bu ekstidatif

retinopatileri gercek Coats hastaligindan ayirt etmek zorunludur.
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Etyoloji

Pek ¢ok etken suglanmis olmakla birlikte, hastaligin nedeni
kesin olarak bilinmemektedir. Hastaligin seyrinde ve nedeninde
cevresel faktorlerin rolii de gosterilememistir. Coats hastalig ge-
nellikle sporadiktir. Hastaligin tek tarafli ve sporadik dogas1 goz
oniine alindiginda somatik mutasyon daha olasidir.”’ Coats has-
talig1, Norrie hastaligy, ailesel eksudatif vitreoretinopati (FEVR),
facioscapulohumeral muskiiler distrofi (FSHD) ve osteoporoz
psodoglioma sendromu gibi diger hastaliklara benzer “periferik
retina avaskiilaritesi” ile karakterizedir.”"**' Bu kosullarin tiimi,
retinal anjiyogenez sirasinda Wnt sinyal yolagindaki anormallik-
ler ile ilgilidir.”**"

Cremers, yaptig1 calismada retinitis pigmentosa ve Coats ben-
zeri sekonder eksiidatif vaskiilopatide gozlerin %55'inde CRB1
geninde bir mutasyon bulmus, CRBI’in birincil Coats hastaligina
ve diger retina hastaliklarina dahil olabilecegini 6ne siirmiigtiir.”*"
Birkag rapor, Coats’un patogenezinde Xp11.2 kromozomu tizerin-
de Norrie hastalig1 psodoglioma geni, NDP icinde bir yanlis an-
lamli mutasyon oldugunu éne siirmiistiir.”*”) PANK2 genindeki
mutasyon da, Coats hastaligina neden olmugtur.""”’

Epidemiyoloji

Erkek baskinlig ve tek taraflilik, literatiirde spesifik bir agikla-
ma olmaksizin tutarli zelliklerdir.”***! Kat1 tanimini kullanarak,
Coats hastalig1 sporadiktir ve kalitsal degildir ve iligkili sistemik
anormallikler veya irksal yatkinlik yoktur.

Morris ve ark., Coats hastaligina iligkin bir popiilasyon temelli
calisma yiiriitmiistiir. Insidans 100.000 popiilasyonda 0.09 iken,
tim olgular tek tarafli ve %85’1 erkek, ortalama bagvuru yas: 146
ay (medyan 96 ay) olarak bildirilmistir.*’! Baz1 yazarlar, hastaligin
dogumda mevcut olabilecegini bildirmistir."”’ Genis bir seride ise,
vakalarin sadece %5’1 iki tarafli ve diger goz genellikle semptom-
suz ince periferik telenjiektatik degisikliklere sahip olarak rapor-
lanmugtur.

Patofizyoloji

Coats hastaliginda, kan-retina bariyerinde bir bozulma mey-
dana gelir ve bu da damar duvarina plazma sizintisina neden olur.
Sonug olarak, kan damarlar1 kalinlagir ve nekroze olur.”* Bu, da-
marlarda ‘sosis benzeri’ bir sekle yol agar. Retinal kan damarlarin-
daki anormal perisitler ve endotel hiicreleri daha sonra dejenere
olarak anevrizma olusturur ve daha sonra tikanarak iskemiye ve
nadiren neovaskiilarizasyona yol acar.*”’

Plasma sizintisinin devam etmesi ¢evre retina dokusunda pro-
tein ve yagdan zengin eksudanin retinaya ve retina altina birikme-
si ile sonuglanir, bazen vaskiiler degisiklikler ve eksudasyon so-
nucu eksiidatif retina dekolmanlari izlenebilir. Ayrica beraberinde
retinada kanama, kistler, 6dem ve fibrin birikimi de goriilebilir.
Hatta meydana gelen eksudasyon orbitaya bosalarak inflamatuar
bir reaksiyon baslatacak kadar yogun olabilir. >

Histopatoloji

George Coats, eniikle gozlerin histolojik ozelliklerini incele-
mis ve subretinal fibr6z doku kitlelerini dis retinaya sikica yapisik
olarak tanimlamistir. Gozlerin ¢ogunda retina kalinlagmasi, de-
jenerasyon, ayrilma, kanamalar, kolesterol kristalleri ve vaskiiler
anormallikler, bir gozde kemik olusumu kanit: bildirmistir. Diger
yazarlar da biilloz retina dekolmani ve subretinal siv1 varligr gibi
histopatolojik ozellikleri tanimlamiglardir. Dis retina eksiidasyon
nedeniyle kalinlasir ve i¢ retina telenjiektatik damarlar icerir. Reti-
na damarlarinin perivaskiiler kilifi vardir ve dejeneredir. Neovas-
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kiilarizasyon alanlari ile kapiller bosluklar vardir.

Kase ve arkadaslari, vaskiiler anormallikleri olan gozlerde vas-
kiiler endotelyal biiyiime faktorii (VEGF) diizeylerinin arttigin
bildirmistir. Retinal makrofajlarda ve kan damarlarinin endote-
linde VEGF immiinoreaktivitesini bildirmislerdir."*”

Siniflandirma

Shields ve ark. ¢esitli yontemlerle tedavi edilen 150 Coats va-
kasinin retrospektif incelemesiyle gozlemlerine dayali olarak Co-
ats hastaliginin evreleme siniflandirmasini 6nermislerdir. (Tablo1)

Tablo 1: Coats hastaliginin siniflandirilmas:

Evre Fundus Bulgular:

1 Sadece retina telenjiektazisi
2 Telenjiektazi ve ekstidasyon
2A Ekstrafoveal eksiidasyon

2B Foveal eksiidasyon

3 Ekstidatif retina dekolmani
3A Subtotal retina dekolmani
3A1 Ekstrafoveal

3A2 Foveal

3B Total retina dekolmani

4 Total retina dekolmani ve glokom
5 flerlemis son dénem hastalik

Shields JA, Shields CL, Honavar S, Demirci H. Classification and management
of Coats disease: The 2000 Proctor Lecture. Am ] Ophthalmol 2001;131:573 83

2017de Daruich ve ark., bir subfoveal nodiiliin varligi gorsel so-
nucu 6nemli 6l¢tide etkilediginden, evre 2B'nin subfoveal nodiili
olmayan evre 2B1 ve subfoveal nodiilii olan evre 2B2’ye boliinmiis
olmastyla birlikte giincellenmis bir siniflandirma énermistir. "

Klinik Bulgular

Coats hastalig1 tipik olarak geng erkeklerde goriiliir ve yasamin
ilk veya ikinci on yilinda teshis edilir. Coats hastalig1 yetiskinlerde
de ortaya ¢ikabilir ve bulgular ¢ocuklardakine benzer, ancak ge-
nellikle daha az ilerlemistir. Yetigskinlerde Coats hastaligini teshis
etmeden Once diger eksiidatif retinopati nedenlerinin diglanmasi
gerekir. Cogu otorite, Coats hastalig1 olan daha yasl hastalarin,
muhtemelen ¢ocuklukta asemptomatik olan ve bu nedenle daha
biiyiik yasta teshis edilen vakalar1 temsil ettigine inanmaktadir.

Coats hastalig1 tipik olarak tek taraflidir (%95-100)."* Ger-
cek bilateral Coats hastalig1 vakalari nadirdir, diger gz asempto-
matiktir ve ince periferik telenjiektatik damarlar gosterir. Erkek
baskinlig1 ve tek taraflilik, literatiirde spesifik bir agiklama olmak-
sizin tutarh 6zelliklerdir.”***/ Tek bir merkezden 351 ardigik Coats
hastalig1 vakasi tizerinde yakin zamanda yapilan biiyiik bir analiz-
de, 295’i (%84) erkek ve 351’i (%100) hastaligin tek tarafli oldugu
raporlanmigtir.”*!

Coats hastaliginda birincil bozukluk retina damarlarindadir
ve damarsal bozuklugun derecesine ve siiresine bagli olarak ikincil
bulgular ortaya ¢ikar.

Bagvuru semptomlari cesitlidir. Hastalar gorme keskinligin-
de azalma (%43), sasilik (%23), 16kokori/ksantokori (%20), agr1
(%3), heterokromi (%1) ve nistagmus (%1) ile bagvurabilirler'”
Hastalarin %8’i asemptomatik olabilir ve rutin muayenede tesadii-
fen saptanir.”’ Genellikle erken ¢ocukluk ¢aginda ortaya cikar ve
ilerleyen yaslarda eksiidatif retina dekolmani gelisir.

Gorme keskinligi vakalarin %12’sinde 20/20 ila 20/50, %11’inde
20/60 ila 20/100, %18’inde 20/200 ila parmak sayma ve %58’inde el
hareketleri hig 151k algilamamasi arasinda degisebilir.”) Gérme za-
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yifliginin ana nedenleri arasinda subfoveal siv1 veya lipidler, sub-
foveal fibrozis, makiiler 6dem, epiretinal membran ve optik atrofi
yer alir."'! Vakalarin %90’inda én segment normaldir. Bununla
birlikte Coats’ hastalig1 6ncelikle bir “retinal vaskiiler anormallik”
olmasina ragmen, bu hastalikta kornea 6demi, megalokornea, s1§
6n kamara, 6n kamara kolesterolozu, irisin neovaskiilarizasyonu
ve bunun sonucunda olusan iris heterokromisi ve katarakt gibi 6n
segment bulgular1 da goriilebilir.*>**) Bu bulgular yogun eksudas-
yon sonucu gelisen total retina dekolmani veya ikincil glokom so-
nucu izlenir. Nadir olarak izlenebilen 6n kamara kolesterolozisine
ise muhtemelen olugan periferik retina dializi nedeniyle retina alt1
kolesterol birikiminin 6n kamaraya ge¢mesi neden olur."**

Bazi durumlarda, hastalik asemptomatik kalabilir ve 6zellikle
yasli hastalarda fundus muayenesi sirasinda teshis edilir.

Coats hastaliginin teshisi icin altin standart, fundusun in-
direkt oftalmoskopi ile incelenmesidir. Tiim olgularda retina te-
lenjiektazisi bulunur. Bunlar, bulboz terminal konfigiirasyonu ve
iligkili genis sar1 eksiidasyon nedeniyle “ampul telenjiektazileri”
olarak tanimlanmuistir. Bu anormal damarlar genellikle ekvator ile
ora serrata arasindaki periferik bolgelerde (6zellikle alt-temporal
kadranda) bulunur ve ig seklindedir. Ekvator ve vaskiiler arkadlar
arasindaki bolge, vakalarin yaklasik tigte birinde etkilenir. Ma-
kiiler telenjiektatik damarlar nadirdir.***/ En sik temporal ve alt
kadran birlikteligi olmak iizere olgularin %22’sinde telenjiektazi-
ler iki veya daha fazla kadranda izlenir."***) Bazi hastalarda diffiiz
dagilimla birden fazla bolge veya kadran etkilenir. Bu ayni za-
manda hastaligin komplikasyonlar: olarak retina ve vitreus kana-
masinin diigiik insidansini da agiklayabilir (%3)."**°! Damarlarda
kiliflanma olabilir. Hastalik ilerledikge siv1 eksiidasyonu ekstidatif
retina dekolmani, retina kanamasi, vazoproliferatif timor, maki-
ler fibrozis ve optik disk neovaskiilarizasyonuna yol acar."*’ Re-
tina makrokistleri dejeneratif degisikliklerdir. Retina dekolmani
stiresi uzadikga, retina makrokistlerinin bulunmasi daha olasidir.
Vazoproliferatif timor ise, fundusta kronik retina dekolmanina
yanit olarak gelisen vaskiiler bir kitledir.""*' Iridosiklit, katarakt ve
sekonder neovaskiiler glokom gibi ileri komplikasyonlar ise fitizis
bulbi’ye yol agabilir."***"!

Erken hastalikta (evre 1), retinal kapiller agda, agirlikli olarak
temporal makula ve orta periferde telenjiektazi ve diger vaskiiler
anormallikler gelisir (Resim 1). Etkilenen damarlar, terminal da-
marlarda diizensiz genisleme ve iligkili anevrizmal geniglemeler
(Leber milier anevrizmalar1) sergiler. Bu anevrizmal genislemeler,
en yaygin olarak kapiller bosluklari ¢evreleyen alanlarda bulunur-
lar, radyal yonelimli olma egilimindedirler."”*

Makula ve periferdeki vaskiiler anormallikler, ilerleyici retina
ddemine ve lipid ekstidalarinin birikmesine neden olabilir. Retina
eksudasyonu olgularin tamamina yakininda izlenmektedir. Ek-
sudasyon, en sik temporal ve alt kadranlarda izlenir ve olgularin
yaklasik %75’'inde 6 veya daha fazla saat kadranini tutar. Olgu-
larin buytk ¢ogunlugunda eksuda, telenjiektazi alanindan uzak
makiiler bolgeye yerlesme egilimindedir ve makiilada intraretinal
eksudasyon olgularin yaklasik %80’inde mevcuttur (Resim 2)./**
Henle tabakasinda (parafoveal dis pleksiform tabaka) eksiida bi-
riktiginde, makiiler yildiz goriiniimi geligir.""”

Arka veya periferik damar sizintisindan kaynaklanan makula
6demi Coats hastaliginda gorme kaybinin yaygin bir nedenidir.
Arka kutupta, sar1-beyaz héytikler ve baslica kolesterolden olugan
genis lipid materyal tabakalar1 olusturan subretinal eksiida biri-
kimleri gelisebilir. Uzun siiredir devam eden subretinal eksiidalar
ylizeysel kristal tortular sergileyebilir."*!! Eksiida lekelerinin iize-
rindeki retina kan damarlari yavas yavas maskelenebilir ve eksiida
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Resim1. Coats hastalig1 fundus gérinimi

Resim2. Makiilada yogun intraretinal eksiidasyon

kiitlesi arttik¢a gliotik kiliflanma gelisebilir."**"! Prolifere olan ve
subretinal bosluga go¢ eden ve fibroz metaplaziye”!! maruz ka-
lan retina pigment epitel hiicreleri, subretinal fibroz proliferasyon
ve sonugcta ortaya ¢ikan retina dekolmant ile iligkilendirilmistir."*
Eksiida en sik temporal makula ve orta periferde goriiliir. Eksiida
tam bir retina kadranini igeriyorsa, kismi seroz retina dekolmani
meydana gelebilir."”’ Eksudatif retina dekolmani sik rastlanan bir
bulgudur ve olgularin %80’inde izlenir. Cocuklarda, 6zellikle 3 ya-
sin altindaki olgularda, retina dekolmani daha yaygin ve ciddidir.*"!

Ser6z dekolmanin boyutu, bozuklugun vaskiiler ve ekstidatif
bilesenleri ilerledikge, sari-yesil bir subretinal kitle tizerinde tam
bir retina dekolmani olusana kadar artar.!"**
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Bazi hastalarda, neovaskiiler komplikasyonlar ortaya ¢ikma-
dan 6nce dekolman kendiliginden geriler. Ikincil komplikasyonlar
iridosiklit, glokom ve katarakt: icerir''”*"' Koroid ve sklera Coats
hastaliginin birincil patolojisinden etkilenmez.

Vitreus, kanama, neovaskiilarizasyon, masif sizint1 veya retina
yirtiklar: olmadik¢a genellikle temiz kalir.""”’ Retina kanamalari
olgularin yaklagik %10’unda telenjiektazik alanlarda izlenir. Be-
lirgin vitreus kanamas: olduk¢a nadirdir.** Vitreoretinal traksi-
yon, fibrozis veya proliferatif vitreoretinopati nadirdir. Bununla
birlikte, epimakiiler membran da goriilebilmektedir.*! Periferik
fibrozis intravitreal anti-VEGF ajanlar1 veya kriyoterapiyi takiben
artan siklikta goriilir. >

Makiiler intraretinal ve subretinal fibrotik skar1 tanimlayan
makiiler fibroz, uzun siiredir devam eden eksiida ve koroid neo-
vaskiilarizasyonunun bir sonucu olarak ortaya ¢ikar ve daha kot
bir gorsel prognoza igaret eder."*"** Bu, Coats’un orijinal tanimin-
da “koroidal fibrotik kitle” olarak kabul edilir."! Preretinal fibro-
zis ve vitreoretinal traksiyon, vazoproliferatif timor'™ gibi Coats
benzeri klinik tabloya sahip bozukluklarda 6zellikleri ayirt etmeye
yardimei olabilir.

Iki tarafli tutulum olan olgularda ikinci géz genellikle asemp-
tomatiktir veya daha hafif klinik seyir gosterir. Hastalik erigkin-
lerde de benzer bulgular gostermekle birlikte, genellikle cocuklara
gore daha iyi seyirlidir. Eriskinlerde etkilenen retina alani daha
sinirl olup ilerleyici eksudasyon ve retina dekolmani gelisme ola-
sihig1 daha azdir.*

Tan1 ve Yardimci Testler

Coats hastaliginin teshisi kliniktir. Tanida en 6nemli arag, of-
talmoskopik muayenedir. Tani ve ayirici tani en iyi indirekt oftal-
moskopla ve Coats hastaligina 6zgii klinik bulgularin gériilmesi
ile konulur. Fakat olgularin %20’sinde kesin tan1 klinik muayene
ile konulamaz."***°!

Tanidan siiphe duyuldugunda, ozellikle eksiidasyonlu ve ge-
niglemis damarli biilloz retina dekolmaninda ve retinoblastom
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gibi okiiler tiimorlerden ayriminda yardimar tetkikler yapilir.
Fundus fotografi, fundus floresein angiografi (FFA), B-scan ult-
rasonografi ve optik koherens tomografi (OKT) tan, tedavi karar1
ve progresyonun takibinde yardimci olan yontemlerdir. Shields ve
ark. tarafindan 2000 yilinda 6nerilen 5 evrelik bir siniflandirma,
gliinimiizde yaygin olarak takip ve tedavi se¢ciminde kullanilmak-
tadur.

Fundus floresein anjiyografi (FFA)

Floresein anjiografi, hem tanida hem de oftalmoskopi ile
goriilemeyen damarsal bozukluklar1 ortaya koymasi ile tedaviye
yardimei olur. Tipik floresein anjiyografik ozellikler telenjiektazi,
anevrizmalar, damar duvarlarinda boncuklanma ve periferik reti-
nal nonperfiizyondur (Resim 3-4).

Floresein anjiyografide, venoz fazda retina telenjiektazileri hi-
perfloresansi, midperiferde kilcal damarlarin sonlandig: bos alan-
lar, retinal eksiidasyon alanlarinda erken hipofloresans ardindan
anormal damarlardan ge¢ boyanma ve geg sizinti, makiiler 6dem
ve disk retina neovaskiilarizasyonunu goriilebilir.***' Daha biiyiik
kan damarlarinda anevrizmalar, “ampul” seklinde dilatasyonlar
olarak agik¢a goriilebilir. Makiila 6deminin eslik ettigi olgularda
kistik makiiler 6dem seklinde hiperfloresans izlenebilir. FFA, te-
lenjiektatik sizinti yapan damarlarin belirlenip segilerek lazerle
tedavisine yardimci olur.**#1#!!

Retcam ve Optos gibi genis alanli anjiyografi makinelerinin
gelistirilmesiyle, periferik vaskiiler anomaliler saptanabilir ve
daha kolay lazerle hedeflenebilir."””

Bilgisayarli tomografi (BT)

Bilgisayarli tomografi (BT), kalsifikasyonlu kat1 bir tiimor ola-
bilen retinoblastomun ekarte edilmesinde faydalidir, Coats hasta-
liginda kontrast artis1 gostermeyen hafif homojen retina alt1 biri-
kim izlenirken, retinoblastomda iginde kalsifiye odaklarin oldugu
yaygin kontrast artig1 gosteren kitle izlenmektedir. Ancak BT kal-
sifikasyon olmayan retinoblastom vakalarinda kafa karistiricidir.
flerlemis Coats vakalarinin %20’sine varan oranlarda damar du-
varlar1 boyunca kemik olusumu ve kalsifiye submakiiler nodiiller
BT taramasinda kalsifikasyon alanlar1 gibi goriilebilir.**

Resim3- 4. FFA goriniimii (telenjiektazi, anevrizmalar, damar duvarlarinda boncuklanma ve periferik retinal nonperfiizyon)

0z O, Senkal M. Coats Hastalig1: Patogenez, Tani ve Tedavi. Giincel Retina 2023; 7 (3): 164-173




&\\mu 2,
‘% R e ,i ‘GIUNaCEL

Manyetik rezonans goriintiileme (MRI)

Manyetik rezonans gorintilleme (MRI), ilerlemis Coats’ta
tantya yardimci olmada daha faydalidir. Eksiida hem T1 hem de
T2de hiperintensken, retinoblastomda tiimér T1de hiperintens,
T2de hipointenstir™ ve gadolinyum kontrast1 ile kontrastlanma
gosterir. !

Optik koherens tomografi (OKT)

OKT, makiila tutulumunun izlenmesinde yardimcidir. Kistoid
makiila 6demi, epiretinal membran, subretinal/intraretinal sivi,
subfoveal lipidler, santral makiila kalinlig1 ve subfoveal koroid ka-
linliginin tespitine yardimei olur.”!

Ultrasonografi (USG)

Oftalmik B-tarama ultrasonografisi, ézellikle arka segment
muayenesinin ortam opaklig1 veya zayif hasta kooperasyonu ne-
deniyle sinirlandig: klinik durumlarda faydalidir. Ultrasonografi,
Coats hastaliginda hastaligin yayginligini ve koroid kitle lezyo-
nunun olmadigint dogrulayabilir ve retinoblastomdan ayirmada
yardimar olur.®" Ultrasonda ayrica retinal elevasyon, subretinal
eksiidasyonun ve eksiidatif retina dekolmani da goriiliir.

USG retina dekolmaninin yapisini da gosterir. Tipik bulgular;
optik sinir bagsi ile bitisik, nispeten hareketsiz, ser6z retina dekol-
many, hiperreflektif eksiida kitleleri veya belirgin koroid kalinlag-
masl1 veya vitreoretinal traksiyon olmaksizin akustik olarak berrak
olan subretinal boslugu (ancak bazen kolesterol birikintilerinin
varhig1 nedeniyle hiperekojenite goriilebilir) ierir.!"*! Potansiyel
bir maligniteye isaret eden kalsifikasyon varligi da degerlendirile-
bilir. Tlerlemis Coats hastaliginda retina pigment epiteli boyunca
kalsifikasyon olusabilir. Rastgele dagildig: retinoblastomun aksine
egrisel bir patern olarak goriilir.

Subretinal Siv1 Analizi

Cogu olguda tani igin invaziv testlere gerek yoktur. Ancak
atipik olgularda retina alt1 sivinin sitolojik incelemesi taniy koy-
durabilir. Retina dekolmani tedavisi i¢in posterior sklerotomi sira-
sinda toplanan subretinal sivinin analizi, lipid ytikléi makrofajlar1
ve kolesterol kristallerini gdstererek taniya yardimet olabilir."!

Invaziv olmayan testlerle tani konulabiliyorsa ve total retina
dekolmani varliginda retinoblastom diisiiniilityorsa 6n kamaradan
subretinal stvinin ince igne aspirasyon biyopsisi (1{AB) énerilmez.
Noninvaziv testlerle retinoblastomu ekarte etmek miimkiin degil-
se, eniikleasyon 1TASden daha iyi bir segenek gibi goriinmektedir.

Ayirici Tani

Coats hastalig1 her yasta cesitli klinik bulgular ile karsimiza
cikabileceginden ayrici tanisinda pek gok hastalik degerlendiril-
melidir. Ozelikle Coats hastaliginin tanisint hastaligin ileri evrele-
rinde koymak oldukga zor olabilir. Eksudatif retinopatiye yol agan
pek cok sistemik veya goz hastalig1 gozden gegirilmelidir.

Lokokori ve sasiliga neden olan hastaliklar Coats hastaligini
taklit edebilir. Ayirici tani retinoblastom, FEVR, retina dekolmani,
Norrie hastalig, kalici hiperplastik primer vitreus (PHPV), pre-
matiire retinopatisi (ROP), konjenital katarakt, retinal kanama,
hemanjiyoblastom, toksokariazis, koroid hemanjiyomu, kolobo-
ma, endoftalmi, sitomegalovirus retinitini ve toksoplazmozu ige-
rir.

En 6nemli ayirici tani, tedavi edilmez ise 6liimciil olan reti-
noblastomdur.”” Coats hastalif1 vakalarinin yaklasik yarisi, bas-
langigta gogunlukla retinoblastom olmak tizere farkli bir patoloji
olarak teshis edilir. Retinoblastom olarak adlandirilan 2.781 hasta

ile yapilan bir analizde, olgularin %22’sinde psodoretinoblastom
ve bunlarin %40’ 1nda Coats hastalig1, %28’inde kalic1 fetal damar-
lanma vakalar1 ve %5’inde vitreus kanamas: gozlenmistir.

Retinoblastom ¢ocuklarda en sik goriillen goz i¢i malignite
olmasina ragmen, Coats hastaliginda eniikleasyona yol acan en
yaygin yanlis tanidir.

Retinoblastom bir yasindan kii¢iik bir ¢ocukta ortaya ¢ikabi-
lir, Coats ise bu yas grubunda ¢ok yaygin degildir ve genellikle 2-3
yasindan sonra ortaya ¢ikar. Retinoblastomun siklikla aile 6ykiisi
vardir, ancak Coats hastaliginda aile 6ykiisi yoktur.

Coats hastaliginda 16kokori, ekstidatif retina dekolmani ne-
deniyledir. Bu, lensin arka kapsiiliine kadar ulagabilen ve tizerin-
de karakteristik genislemis kan damari bulunan parlak sar1 veya
sari-turuncu bir renk tonuna sahip ksantokori dedigimiz durum
iken, retinoblastom olgusunda pupildeki gri-beyaz goriintimlii 16-
kokori den farklidir."*"!

Retinoblastomdaki biiyiik damarlar timor iginde subretinal
olarak ilerlerken Coats hastaliginda telenjiektatik damarlar her
zaman retina yiizeyinde goriiliir. Bilateralite retinoblastomda sik
goriilirken Coats hastaliginda ¢ok nadirdir.

Ileri vakalarda ultrasonda retina dekolmanini gésteren lineer
eko goriilebilir. Coats'taki subretinal siv1 akustik olarak berraktir
ancak orta derecede yansitici vitreus ekolar: olabilir. Bunlar yay-
gin subretinal kolesterolozdan kaynaklanir ve A taramada yogun
ekolar veren kalsifikasyon olarak yanls degerlendirilmemelidir.
USGde retinoblastom, kat1 bir kitle ve golgeli kalsifikasyon olarak
ortaya cikar. Coats'ta bu 6zellik neredeyse hig goriilmez. ! leri
vakalarda, retina pigment epitelinin kemik metaplazisi, yiksek
ekojenite nedeniyle retinoblastomda ki kalsiyuma benzeyebilir.
Ancak retinoblastomdaki kalsiyum rastgele dagilirken Coats’ta re-
tina pigment epiteli boyunca egrisel bir paterne (desene) sahiptir.

Prematiirelik ya da aile 6ykiisil yoktur ve tedavi edilmeyen na-
dir durumlar diginda vitreoretinal ve retinal ¢ekinti goriilmez, bi-
lateralite nadirdir. Bu, Coats’u ¢ocuklarda prematiire retinopatisi,
ailesel ekstidatif retinopati (FEVR) ve Norrie hastalig1 gibi diger
eksiidatif retinopatilerden ayirmaya yardimer olur.*” Prematiire
retinopatisi (ROP), preterm diisitk dogum agirlikli bebeklerde go-
riltr. Kronik yirtikl retina dekolmani ve pars planite bagl proli-
feratif retinopati diger bir ayiric1 6zelliktir.

Coats tanisini kesinlestiren klasik ozellikler; diizensiz dila-
te telenjiektatik damarlar, anevrizmalar, sert ekstidalar, periferik
avaskiilarite ve ekstidatif retina dekolmanidur.

Bazen bir kitle olusur ve su hastaliklari taklit edebilir:
» Melanom
« Papiller hemanjiyoblastom
 Vazoproliferatif timor

Genis sert eksiidali hastaliklarin diger ayiric1 tanilar: sunlari
igerir:

« Retinal ven dal tikaniklig:

 Vazoproliferatif timor

« Kapiller hemanjiyom

o Kronik retina dekolmani

e Travma

« Enflamasyon

Coats benzeri bir yanit (retinal telenjiektazi, anevrizma ve sert
eksiidalar) da goriilebilen hastaliklar:

« Retinitis pigmentoza

« Facioscapulohumeral miiskiiler distrofi ve sagirlik
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o Progresif fasiyal hemiatrofi
« 1zole hemihiperplazi

« Titberoz skleroz

o Alport sendromu

o Epidermal neviis sendromu

Hamartomlar ve vazoproliferatif tiimorler:

Fokal retinal anjiyomatoz lezyonlar tireten ek lezyonlar, farkli
klinik antiteler olarak kabul edilmistir. Kilcal hemanjiyomlar/***’
ve kavernéz hemanjiyomlar'* dahil olmak iizere hamartomlarin
Coats benzeri bir retinopatiyi simiile ettigi bildirilmistir. Yararh
ayirt edici klinik 6zellikler, vakalarin ¢ogunda belirgin eksiida ve
karakteristik morfolojinin olmamasidir. Kavernoz ve kapiller he-
manjiyomlar Coats hastaligina gore peripapiller yerlesimde daha
sik goraliir. Kapiller hemanjiyomlar belirgin besleyici damarlar
ierir ve endofitik oldugunda karakteristik bir fokal anjiyografik
gortiniime sahiptir. Kilcal hemanjiyomlar veya hemanjiyoblas-
tomlar, baskin olarak kalitsal fakomatoz olan Von Hippel-Lindau
sendromunun bir pargasi olarak ortaya ¢ikar. Ekzofitik lezyonla-
r1, Ozellikle eksiida eslik ediyorsa Coats hastaligindan ayirt etmek
daha zor olabilir."”

Yetiskin Coats hastaligi ile sekonder vazoproliferatif tiimorler
arasinda 6nemli bir ortiisme vardir. Coats hastalig1 gibi, vazopro-
liferatif tiimorler, retinitis pigmentosa ve ara iiveit gibi altta yatan
retina patolojisi ile iliskilidir ve muhtemelen buna sekonderdir.
[55,67]

Vazoproliferatif tiimoriin tedavisi Coats hastalig1 ile hemen
hemen aynidir, ancak ek olarak fotodinamik terapi ve radyoaktif
plak brakiterapisi ile basarili bir sekilde yonetilmigtir." "

Ek tiimorler:

Retina veya koroid tiimorlerinin birkag ek atipik sunumu
eksiida veya ser6z retina dekolmani ile iligkilendirilmis ve Coats
hastalig1 ile karigtirilmistir.*”' Bu nedenle, Coats benzeri retinopa-
tinin tiim vakalar1 i¢in ayirict taniyi siirdiirmek 6nemlidir.

Koroid melanomu tipik olarak belirgin eksiida ile ortaya ¢ik-
maz ve ¢ogu vakada karakteristik pigmente koroid kitlesi goste-
rir; bununla birlikte, ser6z retina dekolmani ve ekstidatif bilesene
sahip amelanotik melanomlar Coats hastaligini taklit edebilir.*’

Kalitsal ve konjenital vitreoretinal bozukluklar:

Retinitis pigmentoza

Retinitis pigmentozali hastalarin yaklagik %4’iine varan oran-
larda Coats benzeri bir retinopati meydana gelebilir. Retinitis
pigmentosanin bu eksiidatif prezentasyonu siklikla iki taraflidir
ve X bagl retinitis pigmentosanin bir 6zelligi gibi goriinmemek-
tedir.*) Daha 6nce belirtildigi gibi, bu durumun tanimlanms ge-
netik 6zellikleri, klasik Coats hastaligindan farkli gériinmektedir.
Bozukluk tipik olarak uzun siiredir retinitis pigmentosa Gykiisti
olan bir hastada ortaya ¢ikar. Tedavi, klasik Coats hastaliginin te-
davisi ile aynidir ve anormal telenjiektatik damarlarin ablasyonu-
nu igerir.

Tedavi / Yonetim

Coats’ hastalig1 tedavi edilmediginde neovaskiiler glokom ve
glob biitinliigiiniin kaybina yol acabilen bir hastaliktir. Tedavi-
nin amaci intra- ve subretinal ekstidalarin kontrolii ve bunlarin
¢Oztinmesini kolaylastirmak icin sizdiran telenjiektatik damarlar:
ortadan kaldirmak ve sonucunda hem anatomik hem fonksiyonel
diizelme saglayarak gozii kurtarmaktir.

Baslangigta, Coats hastaligini tedavi etmek i¢in kullanilan tek
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tedavi yontemi fotokoagiilasyon ve eniikleasyon iken tedavi mo-
daliteleri zaman iginde gelismistir ve su anda, tedavide yonetim
hastaligin evresine baghdir. Agresif tedaviye ragmen, ilerlemis
Coats hastaligy, 6zellikle poptilasyonun alt kesiminde, muhteme-
len ge¢ basvuru nedeniyle koti sonuglarla birlikte goriilebilir.

Gozlem

Sadece telenjiektazisi olan, eksiidasyonu olmayan veya ¢ok az
olan, gormeyi tehdit etmeyen hastalarda gozlem yeterlidir. Evre 1
gozler ile ok az ekstra foveal eksudasyonu olan ve 15 yagin tize-
rindeki Evre 2Al1 olgular diizenli araliklarla tedavisiz izlenebilir.
1) Ancak, ilerleme goriiliirse tedavi baslatilmalidir. Ayrica gorme-
nin olmadig1 ama goziin rahat oldugu Evre 3B ve Evre 5 gozler de
tedavi edilmeksizin izlenebilir. Bu agamadaki gozlerde total retina
dekolmani vardir ve fitizik olabilir."*’

Hastaligin erken evrelerinde bu anormal retina damarlarina
ve avaskiiler retina bolgelerine lazer 151k koagiilasyonu veya kriyo-
terapi tedavisi uygulanabilir. Fakat yaygin eksuda nedeniyle reti-
na dekolmani olan olgularda, retinotomi veya sklerotomi yoluyla
drenaj yapildiktan sonra anormal damar yapilarina yeterli tedavi
yapilabilir. Hastaligin ileri evresinde ise amag goziin rahatliginin
saglanmasi ve estetiginin korunmasidir. Telenjiektazi ve eksudas-
yon, basarili bir tedaviden yillar sonra bile niiks edebilir. Basarili
tedavi edilen olgularin %7’sinde niiks bildirilmistir. Bu nedenle,
hastalarin 6miir boyu 6 ayda bir diizenli takibi ¢ok 6nemlidir.
Hastalik nadiren kendiliginden gerileme gosterir. Saglam goziin
travmadan korunmast igin aile ve ¢ocuk bilgilendirilmeli ve koru-
yucu polikarbonat gozliikler onerilmelidir."**"

Laser fotokoagiilasyonu

Lazer fotokoagiilasyon, eksiidasyonlu ancak retina dekolmani
olmayan veya s1§ retina dekolmani olan erken Coats hastaliginda
(evre 1-3a) endikedir. Argon lazer damarlari yakar, ancak tam ab-
lasyon birden fazla lazer seansi gerektirir.*”!

Dogrudan orta siddette yaniklarla tedavi edilirler. Lazer te-
davisi inflamasyona ve eksiidasyonda gegici bir artisa neden olur.
Ekstidasyon yavas yavas ¢oziildigi i¢in iki lazer seansi arasinda
en az 3 aylik bir bosluk olmalidir. Ancak lazer, genis subretinal
ekstidasyon ve retina dekolmani durumlarinda etkisizdir. Kriyote-
rapi bu gibi durumlarda daha faydahdir. Lazer ve kriyopeksi tiim
anormal damar yapilarina ve iskemik alanlara yapilmalidir. FFA,
sizint1 yapan damarlarin tespit edilmesine yardimei olur.

Kriyoterapi

Lazerin etkin olmayacagi ancak kriyo probun telenjiektatik
damarlara yaklasmasinin hala skleral indentasyon ile miimkiin ol-
dugu retina dekolmani durumlarinda, periferik lezyonlar, Evre 3A
ve 3B, kriyoterapiye uygundur.””’ Etkilenen retina iizerinde cift
dondurma-¢ozme teknigi ile yapilir.

Kriyoterapi daha fazla iltihaplanma ve agr1 ile iliskilidir, sub-
retinal eksiidasyon ve retina dekolmanini (ablatio fugax) gegici
arttirabilmesi nedeniyle yogun kriyoterapiden kaginilarak seans
basina iki kadran tedavi edilir. Onerilen giivenli program, seanslar
arasinda dort haftalik bir boglukla bir seferde iki kadrana kadar
kriyoterapidir. Ayni bolgeye tedavi, lazerde oldugu gibi, iyilesmeye
zaman tanimak i¢in 3 ay sonra yapilmalidir."*") Periferik lezyonla-
rin tedavisi sonras1 makuladaki eksudasyonun gerilemesi zaman
alir (Resim 5).

Retina Dekolman Cerrahisi
Eksudatif veya traksiyonel retina dekolmani olan olgular-
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Resimb5. Periferik lezyonlarin tedavisi sonras: makuladaki eksudasyonun gerilemesi

da cerrahi tedavi agisindan standart bir tedavi bulunmamakta-
dir. Bagvuru aninda veya takiplerinde diger tedavi yontemlerine
ragmen ilerlemis vakalarda, genis retina dekolmani olan evre 3
ve bazi evre 4 vakalarinda, retinanin yeniden yapismast i¢in ma-
kul bir sans varsa, silikon yag1 veya intravitreal gaz enjeksiyonu
ile vitreoretinal cerrahi denenebilir.””! Epiretinal membran veya
traksiyonel komponenti olan olgular da cerrahi olarak tedavi edil-
melidir.”"! Traksiyon ve eksuda birlikteliginde internal drenaj ve
vitrektomi yaninda skleral ¢okertme anatomik sonucu olumlu
yonde etkileyebilir.”"

Lense bitisik biilloz eksiidatif dekolmani olan ileri vakalar
ameliyattan fayda gorebilir. Coats’ hastalarinda subretinal sivi
icerisinde VEGF molekiilii oldugu bilinmekte ve bu nedenle uy-
gulanan cerrahi yontemlerde eksternal subretinal sivi drenaji sik
uygulanmaktadir

Retina yapistirildiktan sonra anormal damar sistemine esza-
manli panretinal lazer fotokoagiilasyon veya kriyoterapi ile kor-
yoretinal skar olusturulur. Regmatojen veya traksiyonel bileseni
olan olgularda tamponadli veya tamponsuz pars plana vitrektomi
yapilir. Vitrektomi sirasinda iatrojenik yirtiklar cerrahi girisimin
basarisini azaltir. Cerrahi, gérme restorasyonundan ¢ok neovas-
kiiler glokom (NVG) ve fitizis bulbi gelisimini, agrili kor gozii 6n-
lemeyi ve eniikleasyondan ka¢inmayi amaglar. Li ve ark. Evre 3B
olgularinda kombine tedavi ile (vitrektomi, eksternal subretinal
swv1 drenaji ve/veya skleral ¢okertme) tedavisi ile hastalart NVG
ve fitizis bulbiye gitmekten koruyabildiklerini bildirmislerdir.”"

Eniikleasyon

Coats’ta eniikleasyon, iris neovaskiilarizasyonu veya ag1 ka-
panmasi glokomu nedeniyle yiiksek goz i¢i basinci olan son evre
hastalikta yapilir. Alternatif olarak, neovaskiiler glokomlu gozler-
de transskleral diyot lazer siklofotokoagiilasyon denenebilir."*!!
Akut glokoma bagli agr1, bulanti, kusma, istahsizlik ve letarji ile
basvuran evre 4 olgularda eniikleasyon ilk tedavi secenegi olabilir.
1 Agril bir kor goz en iyi sekilde eniikleasyon ile tedavi edilir.

Farmakolojik Tedavi

Intravitreal kortikosteroidler ve anti-VEGF ajanlar makiiler
6dem ve subretinal siviy1 azaltmada etkilidirler. Yardimcr ajanlar
olarak kullanilirlar. Lazer ve kriyoterapinin neden oldugu reaktif
eksiidasyonu azaltmak i¢in bu uygulamalar 6ncesinde de verilebi-
lirler. Lazer fotokoagiilasyon ve kriyoterapinin yatisik olmayan re-
tina tzerinde etki edememeleri, anti-VEGF tedavinin etkilerinin
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gegici olmasi ve her iki yontemin de tekrarlayici seanslar gerek-
tirmesi nedeniyle tedavide kombine yonteme gecilmis ve bircok
calismada etkinligi gosterilmistir.”"’

Eniikleasyon sonrasi histolojik 6rnekler, subretinal ve intra-
retinal lipid ytiklii makrofajlarin yani sira kolesterol kristallerini
cevreleyen dev hiicre reaksiyonlarini gostermistir. Bu, Coats has-
taliginin inflamatuar kaskad ile bir iligkisi oldugunu distndiir-
mektedir. Bu yaniti modiile etmeye olan ilgi, bir¢ok yazari olumlu
gorsel ve anatomik sonuglarla intravitreal ve sub-Tenon triamsi-
nolon asetonid uygulamaya yénlendirmistir.””!

Intravitreal triamsinolon adjuvan tedavi olarak yararlidir. Ek-
stidalarin ¢oziilmesiyle merkezi retina kalmlhginda bir azalmaya
ve ardindan goérme keskinliginde iyilesmeye neden olur. Bununla
birlikte, steroidlerin kullanimu ile katarakt ve glokom gibi kompli-
kasyonlar gortilebilmektedir. Ayrica son yillarda Coats’ hastaligin-
da intravitreal deksametazon implant uygulamalar1 ve etkinligini
gdsteren olgu sunumlari da literatiirde mevcuttur.””!

Yine son zamanlarda yapilan bir¢ok ¢aligmada Coats’ hasta-
larinda akoz hiimor, vitre ve subretinal sivi icinde artmig VEGF
molekiilii saptanmigtir. Buna bagli olarak Coats’ hastalarinin y6-
netiminde Anti-VEGF kullanimi yayginlagmustir.

Coats hastalig1 i¢in FDA onayli herhangi bir farmakolojik
tedavi olmamasina ragmen, yayinlar intravitreal anti-VEGFden
sonra subretinal siv1 azalmasini gostermistir.”” Bu ajanlarin ge-
leneksel tedavi segenekleriyle birlikte yardimei tedavi modalitesi
olarak faydasini vurgulayan yalnizca sinirli vaka raporlar ve kii-
¢iik vaka serileri bulunmaktadir. Anormal damarlarin gerilemesi-
ne, makula 6deminin ¢oziilmesine ve eksiidasyona ve gormenin
stabilizasyonuna veya iyilesmesine yol agarlar. Bevasizumab teda-
visi ile subretinal sivinin, makuler 6demin ve ekstidalarin azaldig:
gesitli olgu sunumlariyla gosterilmistir.”’ Birden fazla rapor, int-
ravitreal bevacizumab, ranibizumab, conbercept ve aflibercept’in
ablatif tedavilerle kombinasyon halinde giivenlik ve etkinligini
gostermistir.

Brolucizumab, VEGF-Anin tiim izoformlarini inhibe eden
son giinlerde intraokiiler kullanim i¢in en ¢ok tercih edilen ABD
Gida ve Ilag Dairesi (FDA) onayli en kiigitk molekiillii anti-VEGF
ajandir. 2020 yilinda Nimesh ve ark. bir olgu sunumu ile; ilerlemis
inat¢1 Evre 3A2 Coats hastaliginin tedavisi i¢in daha 6nce bir doz
bevasizumab ve lazer uygulanmis sonug alinamamis bir pediatrik
hastaya 1 ay sonra ek lazer fotokoagiilasyon ile kombine intravit-
real brolucizumab uygulamislar ve tek bir tedaviden sonra retina
altr sivisinin tam ve korunan ¢oziinirlagi ile bagarili oldugunu



bildirmislerdir. Ayrica Coats hastaligina bagh eksiidasyonun, an-
ti-VEGFden sonra siklikla tekrarladigi bununla birlikte, brolusi-
zumab enjeksiyonundan sonra 21 haftadan fazla takipte niiks ol-
madigini gozlemlemisler ve Brolucizumabin Coats hastalig1 icin
tistiin terapotik etkileri olabilecegini bildirmislerdir.

Coats hastalig1 i¢in lazer fotokoagiilasyon ile kombine ¢oklu
anti-VEGF ajanlarini karsilagtiran ileriye doniik ¢alismalara halen
ihtiyag vardir.””!

Ancak Coats hastaliginda VEGF seviyeleri yiikselse de pa-
togenezde yer almadiklarini hatirlamak 6nemlidir. Bu nedenle, bu
ajanlar yalnizca hastaligi yonetime yardimcr olabilir, ancak altta
yatan durumu tedavi edemez.

Tablo 2, hastaligin farkli evreleri igin tercih edilen gesitli teda-
vi yontemlerini 6zetlemektedir.

Tablo 2: Hastalik evresine gore Coats hastaliginin tercih edilen
tedavi yontemleri

Evre Tedavisi

Evre 1,2 Lazer fotokoagiilasyon veya Kriyoterapi

Evre 3 Lazer fotokoagiilasyon veya Kriyoterapi,
Total RD nin eksternal drenaji faydali olabilir

Fvre 4 Total RD nin eksternal drenaji, vitreoretinal

cerrahi veya glokom ameliyat1 gerekli olabilir.
Bazen gozlem tavsiye edilir.

Ilerlemis son

evre (Evre 5),

Asemptomatik | Gozlem

Ilerlemis son

evre (Evre 5),

Agrili goz Eniikleasyon

Adjuvan tedavi = Intravitreal veya periokiiler triamsinolon, An-
ti-VEGF

Adapted from Ghorbanian S, Jaulim A, Chatziralli IP. Diagnosis and treatment
of Coats disease: A review of the literature. Ophthalmologica 2012;227:175 82

Gorsel sonug, hastaligin evresine gore degisir, daha ileri evre-
lerde gorme keskinligi hem bagvuru hem de son ziyaret sirasinda
kottidiir. Gorme zayifligini 6ngoren faktorler (<20/200), tst kadra-
ni1igeren retina telenjiektazisini, yaygin veya ekvator sonrasi zonal
tutulumu, Kafkas dis1 irks, tedaviden sonra eksiidasyonun ¢oziile-
memesi ve retina makrokistlerinin varligini igerir. 351 vakanin bir
analizinde, tedaviyi takiben gorme keskinligi 20/20--20/40 (%18),
20/50--20/200 (%22) ve 20/400 veya daha kotii (%59) bildirilmis-
tir.

Son yillarda daha iyi gorme egilimi bildirilmis olup, hastaligin
daha erken taninmasi ve daha etkili tedavilerle iliskili olduguna
inanilmaktadir. Coats hastaliginin tekrarlamasi, 10 y1l boyunca
vakalarin yaklasik %3-7’sinde gozlenmistir. Bu nedenle, tam ¢6-
ziimden sonra bile bu hastalarin uzun siireli takibi 6énerilir.""”!

Prognoz

Coats hastaliginin tedavisinden sonraki gorsel sonug, has-
taligin evresine baglidir. Shields ve ark. Coats hastalig1 olan 160
hastanin gorsel sonuglarini ¢aligmig, hastaligin ileri evresinin te-
daviden sonra gorme keskinliginin zayif olmasiyla iligkili oldu-
gunu bulmuslardir. Bu ¢aligmada, hastaligin daha ileri evresinin,
basvuru aninda zayif gorme keskinligi, daha yiiksek ortalama
g0z ici basinci, daha yiiksek ksantokori sikligi, kornea 6demi ve
iris neovaskiilarizasyonu ile iliskili oldugunu bulmuslardir. Arka
segment bulgular1 agisindan, evre daha ileri oldukea, daha fazla
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saat kadraninda telenjiektazi, ampul anevrizmalari, eksiidasyon ve
subretinal stv1 goriilmiigtiir. !

Shields siniflandirma sistemi, tedaviye rehberlik etmede ve
birincil eniikleasyon ihtiyacini ve daha kotii nihai gérme keskinli-
gini gosteren daha ileri evre ile okiiler ve gorsel sonuglari tahmin
etmede faydalidir.

Evre 1 ve 2A1 gozlerde prognoz oldukea iyidir. Ancak, olgu-
larin ¢ogunlugunda tani konuldugunda hastalik daha ileri evre-
lerdedir. Evre 2B ve iizerindeki olgularda ise prognoz kétiidiir."**
Evre 4 ve 5'te eniikleasyon orani daha yiiksektir. {leri evrelerdeki
zay1f gérme keskinligi esas olarak kalici retina dekolmani ve ma-
kiiler fibrozise baglanmustr.

3 veya 4 kadranda telenjiektazi, yaygin eksudasyon, makula
tutulumu, gri fibroglial nodiil, makrokist olusumu kétii prognos-
tik faktorlerdir. Ayrica, foveada persistan subretinal sivi ve subre-
tinal fibrosis ve total biilloz retina dekolmanl: olgularda da prog-
noz genellikle kotiidiir.** Koétii prognostik faktorleri su sekilde
Ozetleyebiliriz:

Globu kurtarmada kétii prognostik faktorler:

1. Dort kadran/yaygin tutulum

. Katarakt gelisimi

. Vitreoretinal fibrozis (preretinal ve subretinal gliozis)
. Vitreus kanamasi

. Traksiyonel veya kombine retina dekolmani

[S2 NV 8]

GoOrme kurtarmada kotii prognostik faktorler:
Yapisal:

1. Subfoveal gliotik nodiil veya pigmenter skar
2. Katarakt.

Fonksiyonel:
1. Gorsel rehabilitasyon eksikligi (g6z i¢i lens/kontakt lens)
2. Kapama ve ambliyopi tedavisine zayif uyum

Genel olarak olgularin yaklagik %75’inde tedaviyi takiben
anatomik olarak stabilizasyon veya iyilesme saglansa da, olgularin
cogunda gorme keskinligi 0.1'den kétudiir. " Yaklagik %10’luk bir
azinlikta giderek kétiilesme izlenir. Tedavi edilmeyen gozlerde to-
tal retina dekolmanina bagl komplikasyonlar gelisir. Neovaskiiler
glokom veya agrili fitizis bulbi i¢in yaklagik %20 eniikleasyon ge-
rekmektedir. Ileri evre hastalig1 olan olgularin %80’inde 5 yil iin-
de fitizis bulbi veya glokom gelistigi bildirilmistir.°"’ Bu nedenle
yaygin retina dekolmani gelismeden erken tani ve tedavi oldukea
énemlidir. Hastalik ortadan kalktiktan sonra dahi tekrarlama ris-
ki devam etmektedir. Hastalar niiks agisindan 6miir boyu takip
edilmelidir.

Sonug

Coats hastaligy, gesitli klinik 6zellikler gosteren, intraretinal
ve subretinal ekstidasyonlu, dogustan, kalitsal olmayan, idiyopatik
retinal vaskiiler telenjiektazidir. Vakalarin ¢ogu ilerlemis hastalik
ile bagvurur. Konservatif tedavi, lazer fotokoagiilasyon, kriyotera-
pi, intravitreal steroidler, intravitreal anti-VEGF enjeksiyonlar1 ve
vitreoretinal cerrahiyi igerir ve sonuglar mitkemmel gorme kes-
kinliginden 151k algisinin olmamasina kadar degisir. Semptomatik
kor ve kozmetik olarak sekil bozuklugu olan gozler tipik olarak
eniikledir.

Son yillarda, Coats hastaligindaki gorsel sonug, erken teshis ve
agresif tedaviye atfedilebilecek sekilde iyilesmistir. Retina goriin-
tilleme, tanisal dogruluk, retina dekolmani icin cerrahi teknikler,

0z O, Senkal M. Coats Hastalig1: Patogenez, Tani ve Tedavi. Giincel Retina 2023; 7 (3): 164-173




ETIN,
<5 4os a
S ‘(,. , i GUNCEL

lazerler ve intraokiiler enjeksiyonlardaki gelismeler basarili teda-
viye katkida bulunmustur. Tipik ozellikler hakkinda daha fazla
farkindalik, hastalig1 erken bir asamada teshis etmek ve uygun
tedaviyi baslatmak, Coats hastaliginda gorsel sonuglar: biyiik 61-
ciide iyilestirebilir ve eniikleasyon oranini azaltabilir.
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