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Surgical Treatment of Coats Disease

ÖZ

Coats hastalığının tedavisinde, erken evrelerde lazer 
fotokoagülasyon ve kriyoterapi gibi konservatif 
ablasyon yöntemleri tercih edilirken, ileri evrelerde 
(Evre 3 ve 4) hastalığın kontrolü için daha kapsamlı 
cerrahi müdahaleler gerekmektedir. Bu evrelerde, 
genişleyen subretinal sıvı ve eksudalar, vasküler 
ablasyonun etkinliğini sınırladığından, tedaviye 
subretinal sıvı ve eksudaların drenajı eklenmelidir. En 
kabul gören yöntem, subretinal sıvının transskleral 
yolla external drenajıdır, bu teknik retina bütünlüğünü 
koruduğu için nispeten güvenlidir. Bununla birlikte, 
özellikle çoklu ablatif tedavi almış hastalarda 
epiretinal membran (ERM) gelişimi sıktır. Belirgin 
ERM’li hastalarda, external drenaj cerrahisine pars 
plana vitrektomi (PPV) ve membran soyulmasının 
eklenmesi, vitreousdaki VEGF yükünü azaltarak ve 
retinal traksiyonları rahatlatarak anatomik başarıyı 
artırabilir ve tekrarlayan tedavilere olan ihtiyacı 
azaltabilir. Evre 3B-4 Coats hastalığında düşük 
görsel beklenti göz önüne alındığında, bu hastalarda 
cerrahi tedavi sonrası beklenti, görme seviyelerinin 
artırılmasından çok, göz bütünlüğünün korunması 
ve hastalık aktivitesinin kontrol altına alınmasına 
odaklıdır.

Anahtar kelimeler: Coats hastalığı, eksternal 
drenaj, kriyoterapi, lazer fotokoagulasyon, pars plana 
vitrektomi

Abstract

In the treatment of Coats’ Disease, conservative 
ablation methods such as laser photocoagulation and 
cryotherapy are preferred in the early stages and more 
comprehensive surgical interventions are required 
for advanced stages (Stage 3 and 4). At these stages, 
the expanding subretinal fluid and exudates limit 
the effectiveness of vascular ablation, necessitating 
the addition of drainage for subretinal fluid and 
exudates to the treatment. The most commonly 
accepted method is the transscleral external 
drainage of subretinal fluid, which is relatively 
safe as it preserves retinal integrity. However, the 
development of epiretinal membrane (ERM) are 
seen quite frequently, especially in patients who have 
received multiple ablative treatments. In patients 
with significant ERM, adding pars plana vitrectomy 
(PPV) and membrane peeling to the external drainage 
surgery can increase anatomical success by reducing 
the VEGF load in the vitreous and relieving retinal 
tractions, potentially reducing the need for additional 
ablation treatments. Considering the low visual 
expectations in Stage 3A-4 Coats’ disease, the focus of 
post-surgical treatment expectations in these patients 
should shift from improving vision to preserving the 
globe and controlling the disease activity.
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Giriş

Coats hastalığı, ilk olarak 1908 yılında George Coats 
tarafından tanımlanmış olup, genellikle ilk dekatta ve 
çoğunlukla erkeklerde görülen tek taraflı nadir bir göz 
hastalığıdır.1 Retinal  telenjiektazi, anevrizma ve eksudasyon 
ile karakterize olan bu hastalık, özellikle erken yaşlarda 
başladığında sıklıkla körlüğe yol açar.2 Coats hastalığının 
patogenezi karmaşık olup, enflamatuar, vasküler ve muhtemel 
genetik unsurları içerir. İlk teoriler, enflamasyonun primer 
neden olduğunu ve retinal pigment epitel hücrelerinin 
çoğalmasına, ardından fibrozise yol açtığını öne sürmüştür. 
Bununla birlikte, modern araştırmalar, odak noktasını 
vasküler endotelyal büyüme faktörü (VEGF)’nün rolüne 
kaydırmış, iskemik retinal alanların vitreustaki VEGF 
seviyelerini yükselttiğini, kan-retina bariyerini bozduğunu 
ve anjiyogenezi uyardığını göstermiştir.3-5 Klinik olarak, 
Coats hastalığı erken evrelerde çoğunlukla asemptomatiktir 
ancak tipik olarak hayatın ilk on yılı içinde azalmış görme 
keskinliği, şaşılık ve lökokori gibi semptomlarla ortaya çıkar.

Coats hastalığı ilk olarak Shields ve ark.6 tarafından 
sınıflandırılmıştır. Bu sınıflandırma temelde fundus 
muayenesindeki bulgulara dayanmaktadır ve hastalığı 
5 evreye ayırır: Evre 1, retinada anormal telenjiektatik 
damarların varlığı ile tanımlanır; Evre 2, bu anormal 
damarlara eksudaların eklenmesi ile karakterize olup, 2A 
ekstramakuler telenjiektazi ve eksudasyonu tanımlarken, 
2B eksudaların makulaya ilerlediğini gösterir; Evre 3, 
seröz retina dekolmanının (RD) klinik tabloya eklendiğini 
gösterir, 3A subtotal ve 3B total retina dekolmanı (TRD) 
olarak tanımlanır; Evre 4, TRD ile birlikte neovasküler 

glokom gelişimi ile karakterizedir; Son olarak, evre 5 
hastalığın terminal fazını temsil eder. Bu sınıflandırma, 
uygun tedavi yöntemine karar verme ve hastanın görsel 
sonuçlarını öngörme açısından oldukça önemlidir. Ayrıca, 
Daruich ve arkadaşları,7 evre 2B’ye subfoveal nodüllerin 
varlığına göre alt kategoriler ekleyerek bu sınıflandırmaya 
yeni bir güncelleme getirmişlerdir (Tablo 1). 

Konservatif Ablasyon Tedavileri

Coats hastalığının tedavisinde temel yaklaşım, tüm 
anormal sızıntı yapan damarların ablasyonudur.8 Evre 1 
hastalıkta, hastalar herhangi bir müdahale olmaksızın 
periyodik olarak izlenebilir; ancak, retinal bulgularda 
progresyon tespit edilirse (Evre 2 hastalık) ablasyon 
tedavisine başlanmalıdır. Anormal damarların ablasyonunda 
lazer fotokoagülasyon ve kriyoterapi yaygın olarak kullanılır. 
Lazer fotokoagülasyon, sızıntı yapan telenjiektatik damarları 
yok ederek, eksudasyonda gerilemeyi sağlar (Şekil 1).2,9,10 
Etkili vasküler ablasyon için 0.2-0.5 sn süre ayarında yeşil 
veya sarı lazer tercih edilir. Çoğu vakada, vasküler sızıntı 
ve eksudasyonu kontrol altına almak için birden fazla lazer 
fotokoagülasyon seansı gerekir. Eksudanın gerilemesi 
nispeten uzun sürebileceğinden, ilave lazer fotokoagülasyon 
yapılmasına karar verirken en az 2 ay beklenmesi, renkli 
fundus fotoğraflarıyla takiplerin yapılması, eski eksudalarda 
azalma olup olmadığının incelenmesi ve yeni eksuda 
oluşumu olup olmadığı karşılaştırmalarla değerlendirilmesi 
önemlidir. Bununla birlikte, lazer fotokoagülasyon retina 
yatışık olduğunda etkili vasküler ablasyon sağlayabilir, 
dekole retina üzerindeki ablatif etkinliği sınırlıdır. Bu gibi 

Evre Tanım Önerilen Tedavi
1 Sadece retinal telenjiektazi Takip 
2A Retinal telenjiektazi ve ekstrafoveal eksudasyon Lazer fotokoagülasyon±intravitreal anti-VEGF tedavisi

2B
Retinal telenjiektazi ve ekstrafoveal eksudasyon (2B1-
subfoveal nodul eşlik etmiyor, 2B2-subfoveal nodul eşlik 
ediyor)

Lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi±intravitreal anti-VEGF tedavisi

3A
Subtotal eksudatif retina dekolmanı (3A1-fovea etkilenmemiş, 
3A2-fovea etkilenmiş)

Lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi, eksternal drenaj±intravitreal 
anti-VEGF tedavisi

3B Total eksudatif retina dekolmanı
Lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi, eksternal drenaj±intravitreal 
anti-VEGF tedavisi±pars plana vitrektomi

4 Total eksudatif retina dekolmanı ve glokom
Lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi, eksternal drenaj±intravitreal 
anti-VEGF tedavisi±pars plana vitrektomi. 

5 Terminal evre hastalık Asemptomatik ise takip, ağrılı göz eşlik ediyorsa enükleasyon 

Daruich AL, Moulin AP, Tran HV, Matet A, Munier FL. Subfoveal nodule in Coats disease: Toward an updated classification predicting 
visual prognosis. Retina (Philadelphia, Pa.) 2017;37:1591.

Tablo 1: Coats hastalığının evreleri
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durumlarda, kriyoterapi daha faydalıdır çünkü retina dekole 
olsa bile etkili vasküler ablasyon yapabilir ve uzak periferik 
retinal damarların tatmin edici bir şekilde ablasyonunu 
sağlayabilir. Kriyoterapi uygulaması, kriyo probunun dıştan 
yaklaştırılması, skleral indentasyon ve kriyo probu ile temas 
eden oküler dokuların dondurulması adımlarından oluşur. 
Kriyoterapi, aynı seansta iki veya üç kez belirli bir alana 
uygulanır (ikili veya üçlü dondurma-çözülme tekniği). 
Kriyoterapi, ekvator anterioruna uygulanacaksa konjonktiva 
açılarak subtenon boşlukta transskeral yolla uygulanabilir. 
Bu sayede daha fazla etki elde edilerek, konjonktiva 
üzerindeki yan etkilerden korunulabilir.  Ancak kriyoterapi, 
paradoksal olarak geçici subretinal sıvı artışına neden olan 
ciddi kan-retina bariyeri yıkımına neden olabilir (ablatio 
fugax). Bu nedenle, bir seansta en fazla iki kadranda tedavi 
uygulanmalı ve tedavi aralığı en az 4 hafta olmalıdır. Ayrıca, 
kriyoterapi, epiretinal membran gelişimi, vitröz bantlar ve 
hatta traksiyonel RD gibi, eksudasyon sürecinin kontrol 
edilememesi ve görme bozukluğuna neden olabilecek 
komplikasyonların gelişimine neden olabilir.11 Bazı 
klinisyenler kriyoterapinin olumsuz etkilerini sınırlamak 
ve lokalize etmek amacıyla vitreus boşluğunu hava ile 
doldurduktan sonra kriyoterapi uygulamayı tercih etmiştir.12 

Aynı kadranda yeniden tedavi kararı alınırken, ilk ve sonraki 
tedaviler arasında, en az üç ay beklenmelidir.

Son zamanlarda, evre 2-3 Coats hastalığında adjuvan 
terapi olarak anti-VEGF ajanlar giderek daha fazla 
kullanılmaya başlanmıştır.13-16 Anti-VEGF ajanlar, vasküler 
geçirgenliği azaltarak ablasyon tedavilerinin etkinliğini 
artırabilir. Bazı çalışmalar, tek bir intravitreal anti-VEGF 
enjeksiyonun dahi evre 3 hastalıkta tek başına subretinal 
sıvıyı belirgin şekilde azalttığını göstermiştir.17 Ancak, 
sürdürülebilir terapötik bir etki üretemediklerinden dolayı, 
anti-VEGF’lerin kullanımı yalnızca ablasyon tedavilerine 
bir yardımcı olarak sınırlı kalmaktadır.

Cerrahi Yaklaşımlar

İleri evre Coats hastalığında (evre 3 ve 4), fundusta geniş 
alana yayılan belirgin subretinal sıvı ve eksudalar, vasküler 
ablasyonun etkili bir şekilde gerçekleştirilmesini engellediği 
için hastalığın kontrolü lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi ve 
anti-VEGF’lerden daha fazlasını gerektirir. Böyle vakalarda 
tedaviye subretinal sıvı ve eksudaların drenajı eklenmelidir.  
Bülloz RD vakalarında, bazı cerrahlar pars plana vitrektomi 
(PPV) ve internal drenajı tercih etse de, bu yaklaşım 
proliferatif vitreoretinopati (PVR) ve yırtıklı RD gibi 
komplikasyonlarla ilişkilendirilmiş olup bu nedenle kabul 
görmemiştir.18 Evre 3 ve 4 Coats hastalığında en çok kabul 
gören cerrahi teknik, yıllardır uygulanan subretinal sıvının 
transskleral yolla eksternal drenajıdır. Eksternal drenaj daha 
güvenli olduğu gibi, aynı zamanda retinal bütünlüğü de daha 
iyi korumaktadır. Bu teknik, subretinal sıvı ve eksudaların 
en yoğun olduğu kadrandan bir drenaj sklerotomisi yapılarak 
uygulanır. Bu esnada, daha etkili drenajı sağlamak ve 
hipotoniden kaçınmak için limbal bir insizyondan BSS 
enjeksiyonu veya ön kamaraya yerleştirilen infüzyon kanülü 
aracılığıyla oküler tonusu korumak gereklidir. Subretinal 
sıvı ve eksuda yeterince drene edildikten sonra ve retina 
geriye gittikten sonra, pars planadan bir kanül ile girilip 
buradan ışıklı bir lazer probu kullanarak anormal damarların 
direkt ablasyonunu sağlamak veya kriyoterapi uygulamak 
mümkündür. Ameliyat sonunda adjuvan tedavi olarak 
intravitreal anti-VEGF enjeksiyonu yaygın bir uygulamadır 
(Şekil 2).

Bununla birlikte, özellikle geçmişte çoklu kriyoterapi, 
lazer fotokoagulasyon veya intravitreal anti-VEGF tedavisi 
almış hastalarda epiretinal membran (ERM) gelişimi 
yaygındır (Şekil 3). İnce ERM’ler çoğunlukla klinik olarak 
anlamsızken, traksiyona sebep olan belirgin ERM’ler görsel 

Şekil 1: Evre 2B Coats hastalığı olan 6 yaşındaki erkek hastamızın 
ilk muayenede görme kesinliği 0,05 idi. A: Renkli fundus 
fotoğrafında subfoveal alanda da bulunan yaygın eksudalar ve 
temporaldeki telanjiektatik damarlar mevcuttur. B: Aynı hastanın 
Fundus floresein anjiyografisinin geç fazında görülen, temporal 
retinada sızıntı yapan anormal damarlar dikkat çekmektedir. C: 
Takipte subfoveal pigmente nodül, epiretinal membran, ve periferik 
lazer fotokoagülasyon skarları izlenmektedir. D: 1. yılın sonunda 
görme keskinliği 0,3 olup, fundus floresein anjiyografide, temporal 
retinadaki telanjiektatik damarların lazer fotokoagülasyon ile 
etkin bir şekilde ablate olduğu görülmektedir. Bu olguda subfoveal 
fibrozis hipofloresan olarak izlenmektedir. E-6. yıl sonunda 3 kez 
lazer ve 2 kez anti-VEGF enjeksiyonu tedavisini takiben oluşan 
santral pigmente skar, F-OCT deki ERM ile devamlılık gösteren 
tam kat fibrotik doku dikkat çekmektedir.
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prognozu etkilemese dahi, drenaj sonrası tekrar subretinal 
sıvı ve eksudasyon birikimini indükleyebileceğinden tedavi 
planlanırken dikkate alınmalıdır. Traksiyona neden olan 
belirgin ERM’li ileri evre Coats hastalarında eksternal drenaj 
cerrahisine PPV eklenmesi ile cerrahi sonrası anatomik 
başarı artırılabilir.

Kliniğimizde bu konuda yaklaşımımız biraz daha 
farklıdır. İlk başvuruda büllöz RD tespit edilen Evre 3B-4 
vakalarda, ERM, traksiyonel retina dekolmanı gibi ilave 
veriler aranmaksızın eksternal drenaja PPV de eklenmesini 
tercih etmekteyiz. Bu konuda yaptığımız çalışmada, 
eksternal drenaja PPV de eklediğinde sonuçların daha 
başarılı olduğu görülmüştür (Şekil 4). PPV uygulanmayan 
hastalarda anatomik başarı oranı %75 iken, PPV ile kombine 

tedavi uygulandığında, bu başarı oranı %93,3’e yükselmiştir. 
Kombine cerrahi, sadece daha yüksek anatomik başarı 
oranı sağlamakla kalmamış, aynı zamanda takip sırasında 
tekrarlayan ablasyon tedavilerine duyulan ihtiyacı da azaltmıştır. 
Kombine prosedür uygulanan hastalarda, sadece eksternal 
drenaj yapılanlara kıyasla, daha az ERM gelişimi, daha az ilave 
lazer fotokoagülasyon gereksinimi ve daha az anti-VEGF 
tedavisine ihtiyaç duyulduğunu gözlemlenmiştir.19 Bununla 
birlikte, her iki cerrahi grubunda da görsel iyileşme oldukça 
sınırlıdır. Bu nedenle, Evre 3B ve üstü Coats hastalarında 
temel amacımız görme seviyelerini artırmaktan ziyade, 
göz bütünlüğünün korunması ve hastalık aktivitesinin 
kontrol altına alınması olduğunu hatırlatmakta fayda vardır. 
Literatürdeki ileri Coats hastalığının tedavisinde uygulanan 
PPV ve eksternal drenaj cerrahilerinin tek başına veya birlikte 
uygulandığındaki etkinlikleri Tablo 2’de özetlenmiştir.

Şüpheli Coats hastalarında, retinoblastom tanısı klinik 
bulgular ve mevcut tanı testleriyle dışlanamadığında 
enükleasyon tercih edilmelidir. Enükleasyonun diğer 
endikasyonları arasında ağrılı son evre hastalık ve anti-
glokom tedavisine dirençli evre 4 hastalık yer almaktadır.20,21

Prognoz

Coats hastalığının prognozu, temel olarak teşhisin 
hangi aşamada yapıldığına bağlıdır.22 Fovea etkilenmeden 
önce konulan erken teşhis, normal görüşün korunmasını 
sağlayabilir, bu nedenle çocukların rutin görme 
muayenesine göz dibi muayenesinin eklenmesi, bu 
hastalığın yakalanmasında oldukça önemlidir. Ancak, 
foveanın etkilendiği 2B ve daha ileri aşamalarda, ablasyon 
tedavilerinin etkinliği sınırlıdır ve hastaların sadece az 
bir kısmı 20/200 veya daha iyi bir görme keskinliğine 
ulaşabilir. Coats hastalığında kötü prognozun önemli bir 

Şekil 2: Eksternal drenaj cerrahisinin basamakları. A-Trokarın 
superiorda pars plana hizasından yerleştirilmesi. Bu trokar hem 
göz içi basıncını koruyabilmek için sıvı infüzyonu yapmak için, 
hem de avize ışık veya ışıklı lazer probu girişi için kullanılacaktır. 
B-subretinal eksüdasyonun en yoğun olduğu yerde drenaj 
sklerotomisi ve subretinal sıvının etkili drenajını sağlamak amacıyla 
pamuk uçlu aplikatörle indentasyon. C-Drenaj sonrasında ortaya 
çıkan kırmızı fundus refleksi ve trokara avize ışık yerleştirilmesi. 
D-Telenjiektatik damarların ışıklı lazer probu ile direkt ablasyonu. 
E-Avize ışık altında kriyo uygulaması. F-Cerrahi sonunda retinanın 
tamamen yatıştığı görülmektedir.

Şekil 3: Kliniğimize ilk kez 2 yaşında iken başvuran ve sağ gözde 
evre 3B Coats hastalığı tespit edilen hastaya ilk başvuruda 
transskleral subretinal sıvı drenajı ve kriyoterapi ve daha sonraki 
takiplerde ise 4 kez lazer fotokoagülasyon/kriyoterapi uygulanmıştı. 
A: İlk cerrahisinden dört yıl sonra traksiyonel retina dekolmanına 
neden olan yoğun epiretinal membranları görülmektedir. Görme 
keskinliği ışık hissi seviyesinde idi. 6 yaşında lensi koruyucu 
vitrektomi-sıvı hava değişimi uygulandı. Membranlar güvenli 
hissedildiği sürece soyuldu, riskli olanlar bırakıldı. B: Postoperatif 
bir yıl sonra periferde kalan subretinal/preretinal membranlara 
rağmen retinanın yatışık olduğu ve son görme keskinliğinin 1/2 
metreden parmak sayma düzeyinde olduğu görüldü.

Şekil 4: A: Evre 3B Coats hastalığı olan 2 yaşındaki bir kız 
çocuğunun cerrahi öncesinde fundus fotoğrafında lens arkasına 
kadar gelmiş olan total eksudatif retina dekolmanı ve ksantokori 
görünümü izlenmektedir.  Bu hastaya, kombine eksternal drenaj 
ve PPV cerrahisi uygulanmıştır. B: Postoperatif altıncı ayda 
retinanın tamamen yatışık olduğu, eksudaların büyük oranda 
yok olduğu ve yaygın subretinal fibrozis alanları izlenmektedir 
(Mavi oklar subretinal fibrozis alanlarını göstermektedir).
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Tablo 2: Farklı çalışmalardaki Coats hastalığına ait cerrahi sonuçlar

diğer göstergesi, subfoveal nodülün varlığıdır.7,23,24 Subfoveal 
nodülü ve fibrozisi olan hastalar, etkin bir şekilde tedavi 
edilse bile, sadece ışık algısından parmak sayma yetisine 
kadar çok düşük görme keskinliği ile hayata devam ederler. 
Son çalışmalar üç yaşın altındaki çocuklarda teşhis edilen 
Coats hastalığının genellikle daha şiddetli olup, daha kötü 
görsel sonuçlar ve enükleasyon ihtiyacında artış ile ilişkili 
olduğunu göstermiştir.10,19

Sonuç

Coats hastalığında erken teşhis ve uygun ablasyon tedavisi 
hastalık yönetiminde kritik öneme sahiptir. Erken evrelerde 
lazer fotokoagülasyon ve kriyoterapi gibi konservatif 
yöntemler tercih edilirken, ileri evrelerde subretinal sıvının 

drenajını içeren daha kapsamlı cerrahi müdahalelere ihtiyaç 
duyulmaktadır. Özellikle hastalığın şiddetli formlarında, 
PPV nin de eklenmesiyle anatomik başarı arttırılabilmekte 
ve tekrarlayan tedavi ihtiyacı azaltılabilmektedir. Erken 
evre Coats hastalığında tedavinin amacı fovea etkilenmeden 
hastalık aktivitesini kontrol altında tutmak iken, ileri evre 
hastalıkta görme seviyelerini iyileştirmekten ziyade göz 
bütünlüğünü korumaktır.
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