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oz
Familyal eksudatif  vitreoretinopathy(FEVR)
anormal retinal anjiyogenezisin neden oldugu

herediter vitreoretinal hastaliktir. FEVR in basta
gelen oOzelligi periferik retinanin tam vaskiilarize
olmamasi nedeni ile iskemik alanlarin geligimidir.
Bu da degisik tip retina dekolmanlarin gelisimine
yol acar. Retina dekolmani olgularin %21-64 iinde
gelisir. Bu ¢alismanin amacit FEVR ve olusumuna

neden oldugu degisik tip retina dekolmanlarinda

tedavi yontemleri ve sonuglarini zetlemektir.

Anahtar kelimeler: Familyal

vitreoretinopatide, vitreoretinal cerrahisi, sklera ¢okertmesi

pi

Familyal eksudatif vitreoretinopati (FEVR) ilk olarak
1969 da Criswick ve Schepens’in tanimladigi herediter
gegisli,
bir hastalik tablosudur. Bu hastalikta anjiyogenezis ve

anormal retinal anjiogenezis ile karakterize
vaskiilogeneziste olusan defekt nedeniyle periferik retina
tam vaskiilarize olamamakta ve vaskiiler-avaskiiler retina
sinirinda anormal neovaskiiler yapilar ortaya ¢ikmaktadir.
Cogunlukla pediatrik donemde konur. Hastalik
NDP,FZD4,LRP5 ve TSPANI2 genleri ile iliskili bulunsa

da yaklagik 11 genin sorumlu olabilecegi bildirilmektedir,

tani

ancak hastaligin genotipik ve fenotipik dzellikleri degisken
olabilir. Olgularin %20-50 inde pozitif aile hikayesi

mevcuttur. Otosomal dominant, otosomal resessif veya X’e

eksudatif

Abstract

Familial exudative retinopathy(FEVR) is a hereditary
vitreoretinal disorder characterized by anomalous
retinal angiogenesis. Incomplete peripheral retinal
vascularization and subsequent retinal ischemia are
the hallmark features of FEVR, which can cause
various types of retinal detachment. The development
of retinal detachment is %21-64 of the cases. The aim
of this study is to summarize the treatment methods
applied to different types of detachments occuring in
FEVR.

Keywords: Familial exudative vitreoretinopathy,

vitreoretinal surgery, scleral buckling

bagl resessif gegis olabilir ancak otosomal dominant gecis
en sik goriiliir. Hastalik hayat boyu aktiftir, ancak zaman
zaman azalip artabilir. Erkek ve kadin tutulum orani X’e
bagl gecis gosterenler disinda esittir. X’e bagli gecenler
sadece erkekleri tutar."*

pi

Prevalans-Insidans

Hastaligin prevalans: bilinmemektedir. Olduke¢a seyrek
goriilen bir hastalik olsa da normal goriise sahip etkilenen
kisilerde hicbir zaman tani konamayabilir. Yapilan bir
calismada insidans %0.007 olarak bildirilmistir.’
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Klinik Tani

Hastaliga ait sistemik bulgular yoktur. {lk semptomlar
cogunlukla sasilik ve diisiik gérmedir, agir olgular bebeklik
cagda ani gelisen katarakt veya glokom bulgular1 ile
basvurabilirler. Baz1 olgular avaskiiler periferik retina ile
asemptomatik kalir ve rutin retina muayenesinde hastalik
saptanir. Hastaligin en erken ve en belirgin bulgusu periferik
retinanin inkomple vaskiilarizasyonu ve periferik retina
iskemisinin ortaya ¢ikmasidir. Hastalik ilerledik¢e periferik
retina neovaskiilarizasyonu, ekstraretinal fibrovaskiiler
proliferasyon, diskte cekinti, makula heterotopisi, radiyer
fold, organize vitreus membranlari, subretinal eksudasyon,
sekonder retinoskizis, vitreoretinal traksiyon ve parsiyel
total (16kokori
neovaskiilarizasyonu, neovaskiiler glokom gelisebilir.*
(Sekil 1-3) Aile hikayesi FEVR
hastalarinin aile taramalarinda asemptomatik olanlarin %58

veya retina  dekolmani nedeni), iris

taniy1 kolaylastirir.

evre 1, %35 inde evre 2 FEVR saptanmistir.”

Sekil 1: FEVR de neovaskiilarizasyon,hemoraji ve transvitreal bantlar

Sekil 2: FEVR e bagl retina ve optik

Sekil 3: FEVR de yogun eksudasyon sinirde traksiyon, retinal

katlanti ve eksudasyon

Hastaligin seyri esnasinda gen mutasyonlari ile ortaya
¢ikan Wnt-reseptor disregiilasyonu; B-katenin ve vaskiiler
endotelyal growth faktér (VEGF) yiikseligine neden olur."”
Bu da cksudasyon alevlenmelerine yol agar ve agir gorme
kaybina neden olacak total retina dekolmani geligebilir.
Bulgular iki gozde simetrik seyretmeyebilir. Progressif

traksiyonel retina dekolmaninin  nedeni  subretinal
eksudanin reabsorbsiyonu veya transforming growth factor
B nin artisidir. Bu nedenle anti VEGF ler eksudasyon ve
neovaskiilarizasyonu azaltsa da vitreoretinal traksiyon
artisin1 stimiile etmektedir. (Sekil 4) Siddetli seyreden

olgularda tedaviye ragmen gérme kaybi kaginilmazdir. '

Sekil 4: FEVR de transvitreal bantlar ve yogun eksuda ile birlikte

total retina dekolmani

Giincel FEVR Smiflamasi

Hastaligin gosteren siniflamalar Pendergast ve Trese
tarafindan yapilmis 2014°de ise Kashani ve ark.’ tarafindan
genis ag1 anjiyografi sonuglarina gore revize edilmistir.

Evre 1: Avaskiiler periferik retina: Evrel A Eksuda yok/
EvrelB Eksuda var

Evre 2: Ekstraretinal neovaskiilarizasyon: Evre2A

Eksuda yok /Evre2B Eksuda var.

Evre 3: Makulay1 icermeyen retina dekolmani: Evre3A
Eksuda yok /Evre3B Eksuda var.

Evre 4: Makulay: icine alan retina dekolmani: Evre4A
Eksuda yok /Evre4B Eksuda var.

Evre 5:
Evre5B kapali tiinel

Total retina dekolmani: Evre5A:agik tiinel/

Muayene Yontemleri

FEVR tanisinda genis

ile muayene, evreleme ve tedavi agisindan Onemlidir.

ac1 floresein anjiyografi

Bebeklerde tan1 ve goriintiileme igin genel anestezi altinda
muayene gerekebilir.

@ Akar S. Familyal Eksudatif Vitreoretinopatide Vitreoretinal Cerrahi. Giincel Retina 2025; 9 (3): 277-282.
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Floreseinanjiyografivendz-vendz anastomozlari,anormal
dallanmalari, kapiller periferik nonperfiizyon alanlari, V
sekli demarkasyon hatt1 ve birlikteki neovaskiilarizasyonlari
gosterir. (Sekil 5, 6). FEVR fenotipi ROP a benzer ancak
bu bebekler terminde dogmus biiyiik bebeklerdir. Normal
dogum kilosu ve oksijen destegi verilmis olmasi tanida
FEVR diisiindiirmelidir. ROPER
bebekte retina anomalileri floresein anjiyografide ROP dan

tablosu ise prematiir

¢ok FEVR e benzemesidir. FA da vaskiiler/avaskiiler alanda
diizensiz vaskiilarizasyon (ROP dan farkli) budanmis damar
goriintiileri, nokta sekli hiperfloresanslar ve vaskiiler sizint1
alanlar1 gozlenir. FEVR tanist konmus bu ROP olgularinda
damarlar higbir zaman avaskiiler alana ilerlemez. FEVR

olgularinda eksudasyon ROP olgularina gore daha siktir.*’

Resim 6: FEVR de yogun periferik avaskiiler avaskiiler alan

OCT-A

vaskiiler anomali,

Yapilan caligmalarinda  ise  periferik

periferik avaskiiler alanlar, retinal
neovaskiilarizasyon, makula ektopisi, normalden daha kii¢lik
foveal avaskiiler zon, temporal midperiferik vitreoretinal

yiizey anomalileri saptanmugtir.”*’

Tanty1 kesinlestirmek amactyla hasta ve aile bireylerine

genetik testlerin uygulanmast 6nemlidir.**’

i

FEVR Ayirici Tani

Prematiire retinopatisi, Norrie hastaligi, Coats hastaligi,
persistan fetal vaskiilatiir, Eales hastaligi, orak hiicreli anemi
retina bulgulari, toksokariasis, osteoporozis psddoglioma

sendromu ve inkontinentia pigmenti ile yapilmalidir.

Akar S. Familyal Eksudatif Vitreoretinopatide Vitreoretinal Cerrahi. Giincel Retina 2025; 9 (3): 277-282.

i

FEVR’de Tedavi

FEVR ROP

hastaligin donemine gore degisir.

tedavisi tedavisine benzer. Tedavi
Evre 1 de tedavi
gerekli olmasa da diizenli takip gerekir. FEVR primer
tedavisi laser fotokoagiilasyondur. Floresein anjiyografide
neovaskiilarizasyon ve sizint1 saptanan olgulara uygulanir.
Dilate olamayan pupilla ve ortam bulanikligi mevcut ise
krio tedavisi diger bir secenektir. Amac¢ erken donemde
subretinal ve intraretinal eksudasyona neden olan avaskiiler

retina periferisinin ablasyonudur.

Anti-VEGF tedavi FEVR de diger tedavi yontemlerine
ilave bir tedavi yontemidir ancak etkisi tartigmalidir.
Eksudasyonlar1 azalttig1 yoniindeki ¢aligmalarin yaninda
traksiyonel retina dekolmani gelisimini hizlandirdigini
bildiren yayinlar da mevcuttur. Genis calismalarda aktif
gozlerde VEGEF yiikiinii azaltmak amaci ile laser ve cerrahi

tedaviye ilave olarak kullanilmasi dnerilmektedir.**

i

Cerrahi Tedavi

FEVR olgularinda kontinii fibrovaskiiler proliferasyon
gelisimi traksiyonel ve/veya regmatojen retina dekolmanina
yol acar, retina dekolmani gelisim insidans1 %21-64 arasi
bildirilmektedir."” Ranchod ve ark." 91 olguluk serilerinde bir
gozde retina dekolmani geligsmis olgularin diger gozlerinde
de %068 oraninda ufak bir alanda da olsa retina dekolmani

saptadiklarini bildirmislerdir.

FEVR da retina dekolmani traksiyonel, eksudatif,
sekilde Periferik
avaskiiler alandaki fokal dekolman gevresine ve avaskiiler

regmatojen veya kombine olabilir.

alana uygulanacak laser fotokoagiilasyon sonrasi retina
dekolmani progresyonu kontrol altina alinabilir. Tlerlemis
olgularda cerrahi endikasyon koyarken retina patolojisi tipi
ve diger goziin durumu 6nemlidir. Bir gozde kronik ve agir
total retina dekolmani olgusunu diger gozde gdrme normal
ise gozlem altinda tutmak yeterli olabilecekken bilateral
progressif total retina dekolmani olan geng yastaki bir olguda

vitreoretinal cerrahi 6nerilmektedir.

Evre 4’deki kalin, vaskiiler aktif, 6dem ve eksuda ile
birlikteki retina katlantilar1 olgularina vitreoretinal cerrahi
uygulanir. Buna karsin retina-retina adhezyonlu vaskiiler
aktivite gostermeyen ince retina katlantilar1 kontrol altinda
tutulmalidir, bu olgularda cerrahi esnasi iyatrojenik
yirtik olusturma riski fazladir ve gorme derecesi katlanti

serbestlestirilse bile genellikle artmaz. Cerrahi sonuglar
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hastaligin siddetine goére degisir. Gorsel basari tablonun
ciddiyetine gore degisir. Makulanin yatisik oldugu evre 3’de

cerrahi sonrasi gorme genellikle iyidir.'” "

Cerrahi yontemler lensektomi veya lensektomisiz
vitreoretinal cerrahi, sklera ¢okertmesi veya her iki yontemin

kombinasyonudur.

Skleral Cokertme

Evre 3A veparsiyel eksudatifretina dekolmaniolgularinda
basarili skleral ¢okertme sonuglari bildirilmektedir. Skleral
¢okertme traksiyonu serbestlestirilebilse de vitreoretinal
cerrahinin en 6nemli avantaji membranlarin ve proliferatif
dokularin temizligi ve laser tedavisinin uygulanmasidir. 2
kadrandan daha az periferik retina proliferasyonu olanlara
skleral ¢cokertme uygulanabilir. Buolgularda uygun genislikte
silikon bantlar kullanilir. 360 derece ¢evreleme yapilmasi
uygundur. Avaskiiler retina séz konusu oldugundan sig bir

¢Okertme uygulanmalidir.

Vitreoretinal Cerrahi

2 kadrandan genis fibrovaskiiler proliferasyon veya
arka kutup tutulumu olan olgulara, traksiyonel vektorlerin
yogun oldugu gozlere, total retina dekolmani olgularina
vitreoretinal cerrahi uygulanir. Amag¢ anteroposterior ve
tanjansiyel traksiyonlar: temizlemek ve avaskiiler retinayi
tedavi etmektir. FEVR’nin neden oldugu traksiyonel (TRD)
ve eksudatif retina dekolmani (ERD) daha erken yaslarda
ortaya ¢ikmaktadir. Regmatojen retina dekolmaninin (RRD)
ortaya c¢ikmasi daha ge¢ yasta olmaktadir. Nedeni; agir
tipi FEVR c¢ogunlukla erken yasta ortaya ¢iktigi i¢in kisa
siire icerisinde TRD ve ERD olustururken, RRD vitreus
likefaksiyon ve glob biiyiimesine sekonder olarak ortaya
¢iktig1 icin daha ileri yastaki hastalarda gozlenmektedir ve
diger tipe gore daha hafif seyirlidir.

Yontem

eStandard 3’1 girisim 23 veya 25G pars plana vitrektomi
yapilir. Evre 3 ve 4de trokar yerlestirmeden dnce periferik
retina kontrol edilmeli insersiyon i¢in en uygun alan
secilmeli (pars plana veya pars plicata). Bebeklerde pars
plana gelisimi tamamlanmamis oldugu unutulmamalidir ve
¢ogunlukla limbustan 0.5-1 mm’den girig yapilmalidir. Lens
korumali vitrektomi planlantyor ise trokarin yénlendirilmesi
glob merkezine dogru olmamali, gérme eksenine paralel
olmalidir. Fibrovaskiiler yapi1 siiphesi varsa veya evre 5 de

giris yerleri limbus olmalidir.

*Arka vitreus dekolmani olusturulur, triamcinolon asetat
kullanilmasi vitreus goriintiilemesini kolaylastirir. Gergin
bir arka hyaloid s6z konusu oldugundan vitreoretinal yiizeyin
ayrilmasini ve retina ylizeyinden vitreusu temizlemeyi
kolaylastirabileceginden Onerenler

otolog  plasmini

mevceuttur.

*Cerrahide amag¢ On-arka ve tanjansiyel traksiyonlari
serbestlestirmek ve avaskiiler retinayr tedavi etmektir.
Bu nedenle miimkiin oldugu kadar fazla vitreus temizligi
onemlidir. Fibrovaskiiler proliferasyonlar 6zellikle vitreus
bazinda ve fibrovaskiiler dokular etrafinda miimkiin oldugu
kadar iyi temizlenmeli ve en periferik alana kadar g¢ok
dikkatli bir sekilde rezeke edilmeli ve delamine edilmelidir.
Periferik avaskiiler retinada vitreoretinal traksiyonlar o kadar
gliclii olabilir ki cerrahi esnasi kolaylikla iyatrojenik retina
yirtiklar gelisebilir ve bu olgularda basar1 sans1 diiser. Erken
pediatrik yasta olusturulan iyatrojenik yirtiklar aniden
tabloyu inoperabl diizeye getirebilir. Retina yiizeyinden
membran soyulmas: esnasi makas ve penset kullanilarak

bimaniiel teknigin kullanilmasi uygundur.

«[lave skleral ¢okertme periferik traksiyonu azaltmak i¢in
uygulanabilir. Retina dekolmaninin tipine , lokalizasyonuna
ve fibrovaskiiler dokunun genisligine gore cerrah kombine

yonteme karar verebilir.

*Hava ile retina yatismasini takiben yeterli diizeyde
avaskiiler retinaya endofotokoagiilasyon, gerekirse trans
skleral krioterapi uygulanmalidir.

«Silikon yag1 veya C3F8 tampon olarak kullanilmalidir.

6-9 ay sonra silikon alinir.

*Ora ve/veya lens arka yiiziinde proliferasyon mevcut
ise, Oon kamara dar ise vitreoretinal esnasi lensektomi
yapilmalidir. Retinaya hasar vermemek i¢in limbustan iris
kokiinden giris pars plana girise tercih edilmelidir. Kornea
bulaniklifinin vitrektomiye izin vermedigi durumlarda
vitrektomi sonrasi kornea berraklasana kadar beklemek

12-16

gerekebilmektedir.

sfleri diizeyde aktif olan, kanama ihtimali olan gozlere
preoperatif anti VEGF enjeksiyonu uygulanabilinir ancak
subretinal eksudalarin ani reabsorpsiyonu transforming
faktorii  b’nin neden olarak

biiylime ylikselmesine

vitreoretinal traksiyonun artabilecegi unutulmamalidir.”

*Cerrahi sonrasi bulgulara bagl degisebilse de 1. giin,
Lhafta, 1. ay ve daha sonra 3-6 ay aralarla kontroller devam
etmelidir. Bu siire igerisinde ilave cerrahi gerekiyorsa

uygulanmalidir.

Huanyu L ve ark."” stage 3 FEVR olan 51 ve stage 4

FEVR olan 82 olguya lens korumali vitreoretinal cerrahi

@ Akar S. Familyal Eksudatif Vitreoretinopatide Vitreoretinal Cerrahi. Giincel Retina 2025; 9 (3): 277-282.
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uygulamiglar ve sonucunda %73.7 oraninda dekolman
genisliginin azaldigini, %24.1 oraninda ayni kaldigini %2.3
oraninda ilerledigini bildirmislerdir. Uzun siireli kontrolde
ise %29.3 ve 45.1 oraninda tam veya kismi retina yatisiklig1

bildirmislerdir.

Kitic N ve ark.” FEVR tanis1 konmus 3 yasin altindaki 54
hastanin (108 goziin ) yarisinda evre 4 ve 5 FEVR saptanmig
bunlarin 40.7°sinde genetik testlerin pozitif oldugu % 24’tin
de ailevi FEVR hikayesi oldugu tesbit edildigini bildirmis.
Cerrahi sonrasi basarisizligin ise ileri dénem olgularinda
meydana geldigini ve %76.4 oraninda gdrme diizeyinin 151k

hissi veya tlizerinde oldugunu bildirilmistir.

Agrawal V ve ark.” yaslart 6-18 olan makulalar
dekole regmatojen retina dekolmani olgularindan 10’una
vitreoretinal cerrahi 5’ine skleral ¢okertme uygulamis ve
gorme derecelerinin 2/60’dan cerrahi sonrasi 6/24’e yiikseldigini
bildirmiglerdir. Anatomik basar1 orani ise %92.85 olarak
verimistir. Sen P ve ark.” 13 seneyi i¢eren retina dekolmani
gelismis 44 FEVR olgusunu retrospektif incelemisler 14
skleral ¢okertme uygulanmis gdzde anatomik basar1 %78.6
olarak saptanmis , primer vitreoretinal cerrahi uygulanan 30
gozde ise tek cerrah ile elde edilen %73.3 anatomik basarinin

ikinci cerrahi ile 83.8’¢ yiikseldigini bildirmislerdir.

Eger hayatin ilk 3 yilinda géz semptomatik ise prognoz
iyl degildir ve cerrahi tedavi gereksinimi erigkin yasta
ortaya ¢ikan FEVR olgularindan daha yiiksektir. Fei ve
ark.”’ 3-6 yas evre V FEVR olan 22 olguya lens korumali
vitrektomi, lensektomi ile birlikte vitrektomi, veya yalniz
lensektomi uygulamis ve cerrahi tedavi sonrasi 17 olguda
gorme derecesinin 151k hissi yoklugu ile 3/200 aras1 oldugunu
bildirmislerdir. Chen ve ark.” 1 yas altinda FEVR tanisi konan
bebeklerin %69.44 iinde evre 4 -5 gelistigini bildirmisler ve
3 yasa kadar sik kontrol gerektigini vurgulamislar ve cerrahi
tedavi uygulanan bu olgularin %20 sinde ancak 20/200 ve

iistiinde gorme derecesi elde etmislerdir.

FEVR den siiphelenildiginde ROP disinda da bircok
¢ocukluk c¢agi hastaliklar1 ile ayirici tanisi yapilmalidir.
PFV ve FEVR ayirici tanisinda FA 6nemlidir.” Lopez-Font
ve ark.” ise Coats bulgular: ile basvuran FEVR olgusunu
bildirmistir. Xia F ve ark.” FEVR tanisi konan gozlerin
%352.1°1 tek tarafli RD ,%8.3 i biateral RD,%4.2’si persistan

fetal vaskiilatiir tanisi ile refere edildigini bildirmistir.

FEVR genellikle zamaninda tant konamayan, gdérme
kaybina yol agabilen karmagik bir hastalik tablosudur.

Akar S. Familyal Eksudatif Vitreoretinopatide Vitreoretinal Cerrahi. Giincel Retina 2025; 9 (3): 277-282.

Erken ve dogru tani ve tedavi ile agir gérme kayiplar1 ve
neovaskiilarizasyon, vitreus i¢i hemoraji, retina dekolmani
ve neovaskiiler glokom gibi agir komplikasyonlari
onlenebilir ancak birgok gozde periferik avaskiiler retinanin
laser fotokoagiilasyonuna ragmen traksiyonel retina
dekolmani gelisebilmektedir. Bu agir olgularda vitreoretinal
cerrahi ile bir miktar gérme korunabilir ancak ¢ogunlukla
ambliopi, reproliferasyon ve vitreus hemorajisi diizelmis
gorme derecesinin uzun siireli korunmasini engeller. FEVR
olgularinda reaktivasyon riski ve hastaligin kronik natiirii
nedeni ile yilda 2 kez miimkiinse genis ac¢1 FA ile kontroller

yapilmali ve gerektiginde tedavi ilave edilmelidir.
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