INFLAMATUAR VASKULER RETINA HASTALIKLARI

Eales Disease

0z

Eales hastalig1 enflamasyon, iskemi ve neovaskularizasyonla seyreden periferik retina damar hastaligidir. Etyopatogenezi
tam olarak aydinlatilamamigstir. Perivaskiilit, perfiizyon bozuklugu, neovaskiilarizasyon ve buna bagh vitreus kanamalar1
hastaligin klinik ozellikleridir.

Retinada vaskiilit ve proliferatif retinopatiye neden olan hastaliklar ayiric1 tanisinda distiniilmesi gereken patolojilerdir.
Tedavisi hastaligin evresine gore degismektedir. Bu makalede Eales hastaliginin kinik 6zellikleri, tan1 ve tedavi prensip-
leri gozden gegirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Eales hastaligi, perivaskilit.

ABSTRACT

Eales is a peripheral retinal vascular disease presenting with inflammation, ischemia and neovascularisation. Etiopatho-
genesis is not clear. Perivasculitis, peripheral retinal capillary nonperfusion, neovascularisation resulting with vitreous
hemorrhage are the clinical features of the disease.

It has to be taken into consideration in differential diagnosis of diseases resulting with retinal vasculitis and proliferative
retinopathy. Therapeutic approach alters according to the stage of the disease. In this report we evaluated the clinical fea-
tures, diagnosis and therapeutic principles of Eales disease.
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GIRIS
11k kez 1800’li y1llarin sonunda Henry Eales tarafindan tanimlanan Eales hastalig1 periferik retina damarlari-
nin enflamatuvar ve tikayici hastaligidir.

Genellikle 20-40 yas arasindaki erkeklerde goriliir. Kadin ve erkeklerin esit oranda etkilendigini gosteren bir
calisma mevcuttur.! Hastalik %50-90 oraninda bilateral tutulum gosterir. Bir goziinde kanama nedeniyle gor-
me kaybi, ucusma gibi sikayetlerle bagvuran olgularin diger goziinde perifer retina damarlarinda kiliflanma
ve perfiizyon yoklugu seklinde semptom vermeyen erken donem bulgular1 mevcuttur (Resim 1la,b). Tanim-
landig1 tarihten itibaren Ingiltere, Amerika, Almanya, Kanada ve iilkemizden Eales hastaligiyla ilgili genis
seriler mevcuttur.2* Son yillarda ise Hindistan ve Giineydogu Asya’da oldukca fazla oldugu goriilmektedir.
Hindistan’da yaklagik 200-250 goz hastasinin birinde Eales Hastaligi mevcuttur.? Olgu sayisinin fazlaliginin
nedeni tam olarak aydinlatilamasa da bu tlkelerdeki olumsuz beslenme, cevre ve saglik kogullarinin etken
olabilecegi diistiniilmektedir.
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ETYOPATOGENEZ

Etyopatogenez konusunda cok sayida molekiiler bi-
yolojik, immunolojik ve biyokimyasal c¢aligmalar
yapilmasina ragmen heniiz tam olarak aydinlatila-
mamistir.5® Hastaligin etyopatogenezinde tiiberkii-
lozun rolintn arastirildigr caligmalar mevcuttur.®°
Tuberkilozla Eales hastaligi arasinda kesin bir iligki
bulunmamaktadir. Tiiberkiiloz da Eales hastaligi da
az gelismis toplumlarda sik goriilen hastaliklar oldu-
gundan boyle bir birliktelikten s6z edilebilir. Tiber-
kiloprotein hipersensitivitesi de etyopatogenezden
sorumlu tutulan nedenlerden birisidir.* PPD negatif
veya pozitif bireylerde Eales Hastalig1 goriilebilir, bu
nedenle PPD pozitifligi ile Eales hastalig1 arasinda
da kesin bir iligki s6z konusu degildir. Retinanin tu-
berkulin proteinlerine duyarliligi ve buna bagh ola-
rak vaskulit gelismesi de etyopatogenez de bir baska
teoridir.® Eales hastaligr olanlarda HLA B5, DRI,
DR4 dizeylerinin yiiksek bulundugu c¢aligsmalar da
mevcuttur.'? IL-1, IL-6, IL-10, TNF-alfa, MMP-9 se-
viyeleri de Eales hastaliginda yiiksek olabilir.¢® Etyo-
patogenezde growth faktorlerin rolini arastiran bir
calismada VEGF/PEDF orani yiiksek bulunmus, bu-
nun da Eales hastaliginin kendini sinirlayic: 6zelligi-
ni destekleyen bir bulgu oldugu vurgulanmistir.!®* Ea-
les hastaligi olanlarda A, C, E vitamin ve antioksidan
enzim eksikligi bulunmustur. Oksidatif stres sonucu
trombosit akigkanliginin azaldig1 ve fotoreseptorler
fonksiyon bozuklugu ortaya ciktig: belirtilmigtir.416

KLINIK

Eales Hastaliginin baslica ti¢ evresi mevcuttur:
1- Enflamasyon

2- Iskemi

3- Proliferasyon

Eales hastaliginin ilk klinik bulgusu perivaskiiler
enflamasyon yani perivaskiulittir.

Resim 1a: Sol gozde gorme kaybina neden olan vitreus kanamast.

Bu eflamasyonun neden oldugu damar tikaniklig: so-
nucunda perifer retinada perfiizyon yoklugu ve iske-
mi olugsmaktadir. Son evrede ise proliferasyon yani
neovaskularizasyon gelismektedir. Bu da tekrarla-
yan kanamalara, traksiyonel veya yirtikli retina de-
kolmani gelisimine neden olabilmektedir.

Enflamasyon-Retinal Perivaskiilit: Bir veya daha
fazla kadranda goriilebilir. Periferik venlerde ge-
nigleme, perivaskiiler eksuda, yiizeyel retina kana-
masi1 gorilebilir. Damarlarda kiliflanma ince beyaz
cizgilenme (Resim 2) veya segmenter agir eksudatif
kiliflanma geklinde gorilebilir. Baslangicta venler-
de gorilen enflamasyon ge¢ donemde arteriollerde
de ortaya cikabilir. Perivaskiilit olgularin yaklagik
%5’inde aktif olup genellikle sekel seklinde goriiliir.
Asemptomatik olabilir.

Periferde Perfiizyon Yoklugu-iskemi: Periferik
retinada degisik siddette perfiizyon bozuklugu gori-
liir. Iskemik retina ile perfiize retina arasindaki sinir
oldukca belirgindir (Resim 3). Bu bolgede mikroa-
nevrizma, veno-venoz veya arterio-venoz sant, venoz
boncuklanma, yumusak ve sert eksuda gorilebilir.

Proliferasyon-Neovaskiilarizasyon: Eales hasta-
larinin %80’inde goriiliir. Neovaskiilarizasyon %36-
80 olguda retinada (Resim 4), %9 olguda ise optik
sinirdedir. Neovaskiilarizasyonlardan olusan vitreus
kanamasi sik goriiliir ve en 6nemli gérme kaybi ne-
denidir . Ik olusan kanama genellikle 1-2 giin icinde
acilir, ancak tekrarlama riski yiiksektir. Tekrarlayan
kanamalar fibroz proliferasyon ve traksiyonel retina
dekolmanina neden olur (Resim 5).

Ge¢ donemde iriste neovaskiilarizasyon ve neovaskii-
ler glokom geligebilir. Genellikle periferik retinada
goriilen Eales hastalig1 yaklagik %18 olguda makii-
lay1 da etkilemektedir.*>'” Enflamasyon déneminde
makiila 6demiyle birlikte arka kutupda vaskiilit bul-
gularinin goriilmesine ‘Santral Eales Hastaligr’ denir

Resim 1b: Sag gozde semptom vermeyen perfiizyon bozuklugu sek-
linde erken donem bulgusu.
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Resim 2: Perifer retina damarlarinda beyaz cizgilenme seklinde
kiliflanma.

Resim 4: Perifer retinada neovaskiilarizasyon.

Ender gorilen Santral Eales hastaligindaki makii-
la 6demi erken déonemde gérme kaybina neden olur.
Eales hastaliginda makuler eksuda, epimakuler
membran (Resim 6), premakuler subhyaloid kana-
ma, makila deligi ve submakuler fibrozis de gori-
lebilir.’® Eales hastaliginda anterior iiveit ve vitritis
cok nadir olup ¢ok agir aktif vaskiilite eslik ederler
. Aktif veya sekel seklinde koroidit de goriilmez , bu
ozelligi ayirici1 tanida énemlidir. Ancak baz olgular-
da retina damarlarinin cevresinde birka¢ tane kii-
ciik koryoretinal atrofik alan goriilebilir. Komplike
katarakt ve fitizis bulbi hastaligin komplikasyonlar:
olarak goriilen okiiler bulgulardir.’® Hastaligin evre-
lerini gosteren degisik simiflandirmalar mevcuttur.20-22
Ancak standart olmayan bu siniflandirmalar pratikte
uygulanabilir ozellikte degildir. Eales hastaliginin do-
gal seyri degiskendir. Vaskiilit ile baglayan tablo akut
donemde tikanmalarin, ge¢ donemde neovaskiilarizas-
yonlarin sonucu yogun vitreus kanamalar1 ve retina
dekolmanina kadar ilerleyebilir. Ote yandan yine vas-
kulit ile baslayip periferdeki iskemiye sekonder geli-

Resim 3: Perifer retinada perfiizyon bozuklugu ve santlar.

Resim 5: Traksiyonel retina dekolmana.

sen rekanalizasyon ve santlarla dolasim stabillesebilir
ve atrofiyle sonlanabilir.

TANI

Eales Hastaliginin tanisinda fundus floresein anji-
yografi (FA), okiiler ultrasonografi (USG), optik ko-
herens tomografi (OKT) kullanilmaktadir. Ayrica
retinal vaskilit ve proliferatif retinopati nedeni olan
hastaliklardan ayirici tanisi icin gerekli sistemik
tetkikler de yapilmalidir. FA hastaligin perivaskiilit
evresinin aktif veya inaktif oldugunu gosterir. Aktif
perivaskulit evresinde FA’de erken dénemde damar
duvarinda boyanma, ge¢c dénemde s1zint1 gorilir (Re-
sim 7). Inaktif evrede ise damar duvarinda boyanma
mevcuttur. Makiiler tutulumu goriintilemede, lazer
fotokoagulasyon oncesi iskemik alanlar1 ve neovas-
kularizasyonlar1 gostermekte, fotokoagiilasyon son-
rasinda da ilave lazer gereksinimini belirlemede ya-
rarhidir (Resim 8).
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Resim 6: Epimakiiler membrane.

Resim 7: Aktif perivaskiilitde damar duvarinda boyanma ve sizintt.

Resim 8: Lazer fotokoagiilasyon uygulanan gozde ilave tedavi
gerektigini gosteren iskemi ve neovaskularizasyon.

FA c¢ekilirken hastaligin perifer retina hastaligi ol-
dugu unutulmamalidir. Aksi takdirde periferdeki da-
mar tutulumlar: gézden kacabilir ve tan1 giiclesebilir.
Okiiler USG yogun vitreus kanamasi nedeniyle goz
dibi muayenesi yapilamayan olgularda yararl bir go-
rintileme yontemidir.

Arka vitreus dekolmani, vitreoretinal traksiyon ve
retina dekolmanini gosterir. Makiila tutulumunu
goriintiilemede noninvaziv bir yontem olan OKT’de
kullanilmaktadir. Eales hastaliginin ayirici tanisin-
da retinal vaskiilit ve proliferatif vaskiiler retinopati
yapan bitiin hastaliklar g6z 6niinde bulundurulma-
Iudar.

Behget hastaligi, pars planit, viral retinit, Coat’s has-
taligi, 1osemi, Lyme hastaligi, multiple skleroz, sar-
koidoz, sfiliz, sistemik lupus eritamatozis, toksoplaz-
mozis, tiberkiiloz, Wegener graniilomatozis , diabe-
tik retinopati, retina ven tikaniklar1 Eales ile benzer
bulgulara neden olabilen hastaliklardir.®

Resim 9: Lazer fotokoagiilasyon uygulanan Eales olgusu.

TEDAVi

Hastaligin takip ve tedavisi evresine gore degisir. Ak-
tif enflamasyon evresinde kortikosteroidler kullanilir.
Steroidlerin uygulamas: sistemik, peribulber, intra-
vitreal olabilir.?® Sistemik steroid dozu ve steroidin
uygulama yontemi tutulan kadran sayis1 ve makiila
6deminin varhigina gore belirlenir. Steroid tedavisine
direncli olgularda, yan etki ortaya c¢ikanlarda siklos-
porin ve azotiopiirin gibi immunsupresif ilaclar kulla-
nilabilir. Antittiberkiiloz tedavisinin giintimiizde yeri
yoktur. Aktif enflamasyon evresinde steroid tedavisiy-
le kombine antioksidanlarin kullanildigi caligmalar
da olumlu sonug¢lanmigtir.?* Hastaligin proliferasyon
evresinde lazer fotokoagiilasyon kapiller perfiizyon
yoklugu ve neovaskiilarizasyon varliginda uygulanir
(Resim 9). Lazer aktif enflamasyon déneminde uygu-
lanmaz, gerekli olgularda enflamasyon baskilandiktan
sonra yapilmalidir. Proliferasyon evresinde intravitre-
al anti-VEGF kullanim1 son yillarda olgu sunumlar:
seklinde literatiirde yer almaya baglamistir.
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Bu caligsmalarda tek veya iki doz bevasizumab uy-
gulanan olgular 4-12 ay arasinda degisen siirelerde
izlenmis, neovaskiilarizasyonlarin geriledigi, niiks ve
yan etki goriilmedigi bildirilmistir. Bevasizumab te-
davisinin tek bagina veya lazerle birlikte uygulanabi-
lecegi vurgulanmistir. Ancak anti-VEGF’in etkisiyle
hizli regresyonun vitreoretinal traksiyon ve retinada
yirtik yapabilecegi unutulmamalidir.?52° Vitreus ka-
namasi ve retina dekolmani nedeniyle yaklagik %6-
18 olguya pars plana vitrektomi yapmak gerekir. Uc
ay siliresince acilmayan vitreus kanamasi, traksiyo-
nel retina dekolmani ve epimakuler membran ameli-
yat gerektiren patolojilerdir. Calismalarda 3-6 aylik
kanamalarda yapilan pars plana vitrektomi sonug-
larinin 6 aydan sonra yapilanlardan daha iyi oldu-
gu belirtilmistir.?® Bir olguda premakuler subhyaloid
kanamaya Nd:YAG lazer hyaloidotomi yapilmigtir.?®
Yogun vitreus kanamas1 olan gozlerde intravitreal
bevasizumabin etkisinin incelendigi bir calismada
tekrarlayan bevasizumab enjeksiyonlarinin vitreus
kanamasinin absorbsiyonunu hizlandirmadigi, pars
plana vitrektomi ihtiyacin1 azaltmadig1 gorilmistir.
Bu olgularda %30 oraninda traksiyonel retina dekol-
mani gelismis, yapilan PPV sonrasinda da gérme kes-
kinligi diisiik bulunmustur.®

Sonug olarak Eales hastaligi klinik 6zellikleri bilinen,
gorsel prognozu iyi, etyopatogenezi heniiz tam olarak
aydinlatilamayan bir hastaliktir. Etyopatogeneze yo6-
nelik yeni calismalar gelecekte daha da etkili tedavi
yontemlerinin belirlenmesinde yardimc olacaktir.
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