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Familyal Eksudatif Vitreoretinopati:
Takip ve Tedavi Sonuglarimiz

Familial Exudative Vitreoretinopathy:
Follow-Up and Treatment Results

Zater Cebeci, Dilbade Yildiz Ekinci, Serife Bayraktar, Nur Kir
Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Gz Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Ozet

Amac: Familyal eksudatif vitreoretinopati (FEVR) tanist ile kliniZimizde takip edilen ve tedavileri uygulanan olgularin sonuglarin
bildirmek amaglanmaktadir.

Gerec ve Yontem: KliniZimizde FEVR tanisi alan ve bazi olgularda tedavi uygulanmig 10 hastanin 19 géziine ait kayitlar geriye
déniik olarak incelendi.

Bulgular: Ortalama yas 10,1 yil olan (3-30) olan 9 erkek, 1 kadin hasta ¢aligmaya alindi. Yedi hastada FEVR’e ait aile hikayesi
bulunmaktaydi. Sekiz hastanin 12 géziine periferik avaskiiler alanlara laser fotokoagiilasyon, 3 hastanin birer goziine liger kez vitreoretinal
cerrahi uyguland:. Iki hastanin birer goziinde ilk bagvuruda, ii¢ hastanin birer goziinde takiplerde total retina dekolmani saptanarak
gorme artig1 beklenmedigi icin cerrahi girisim uygulanmadan takip edildi.

Sonug: Familyal eksudatif vitreoretinopati her yasta saptanabilen ve ciddi derecede gérme kaybina yol agabilen kalitsal bir hastalikeir.
Hayat boyunca takip edilmesi gereken bu hastalarda, uygun zamanda gerekli tedavi ile kismi gorsel basart saglanabilmektedir. (Turk J
Ophthalmol 2014; 44: 370-3)

Anahtar Kelimeler: Familyal eksudatif vitreoretinopati, laser fotokoagiilasyon, vitreoretinal cerrahi

Summary

Objectives: To report the follow-up and treatment results of cases with the diagnosis of familial exudative vitreoretinopathy (FEVR)
in our clinic.

Materials and Methods: We retrospectively reviewed the records of 19 eyes of 10 cases of FEVR that were followed up and some of
them were treated in our clinic.

Results: Nine male and one female patients with a mean age of 10.1 (3-30) years were included in the study. Seven patients had a
family history of FEVR. Twelve eyes of 8 patients had laser photocoagulation to peripheral avascular areas, 3 patients had vitreoretinal
surgery on one of their eyes three times. Unilateral total retinal detachment was determined in two patients at the initial visit and in
three patients at the follow-up visits; because no improvement in the vision was expected, surgery was not done.

Conclusion: FEVR is an inherited disease that can be detected in any age and can cause severe vision loss. These patients should
be followed up throughout the life, and the essential treatment at the appropriate time can lead to partial visual recovery. (Turk J
Ophthalmol 2014; 44: 370-3)
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Giris

Familyal eksudatif vitreoretinopati (FEVR), siklikla
cocukluk caginda goriilebilen fakat herhangi bir yasta da
ilk tanist konulabilen genetik gegisli nadir bir vitreoretinal
distrofidir.! 11k olarak Criswick ve Schepens tarafindan tariflenen
FEVR’de periferik retinada avaskiiler alanlar, periferik retinal
neovaskiilarizasyon, damarlarda kiveim artigt ve dilatasyon,
subretinal eksudasyon ve vitreoretinal fibrozis tipik bulgularini
olugturur.2 Ilerlemis olgularda ise periferik retinadaki
traksiyonlara baZli makuler c¢ekilme, retinal katlantilar,
tekrarlayan vitreus kanamalari ve traksiyonel retina dekolmani
goriilebilir. Olgularin gikayeti olmayabilecegi gibi ilk bagvuruda
ciddi gorme kayb: olan ve tedavinin gorme diizeyi agisindan
etkisiz olabilecegi hastalarla da karsilagilabilinir. Genetik olarak
genellikle otozomal dominant gecis gostermekle birlikte nadiren
otozomal ressesif ve X'e bagli resesif gecis de gosterebilir.

Familyal eksudatif vitreoretinopatiyi evrelendirmek igin
gesitli siniflandirmalar yapilmis olsa da giiniimiizde en yaygin
olarak kullanilan Pendergast ve Trese'nin yaptigt hastaligs
bes evreye ayiran, prematiire retinopatisindeki evrelendirmeye
benzer siniflandirmadir (Tablo 1).4

Hastaligin seyrinde katarakt, glokom, bant keratopati,
vitreus hemorajisi, dev retina yirtiklari ve retina dekolmani sik
goriilen komplikasyonlardir.> Hastaligin ileri evrelerinde optik
atrofi ve ftizis bulbi de goriilebilmektedir.

Bu caligmada klinigimizde FEVR tanisi konulmug on
hastanin takip ve tedavi sonuglar: bildirilmektedir.

Gereg ve Yontem

Istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklart
Anabilim Dali retina biriminde FEVR tanis: ile takip edilen
ve tedavi uyguladigimiz on hastanin dosyalari geriye doniik
olarak incelendi. Hastalarin yagi, cinsiyeti, aile hikayeleri ve
takip siireleri kaydedildi. Hastalarin ilk bagvurudaki ve takip
muayenelerinde tutulan gozleri, gorme keskinlikleri, goz ici
basinct degerleri, 6n ve arka segment muayene bulgulari ve
uygulanabilen olgularda fléresein anjiyografileri degerlendirildi.
Hastalarin takibi sirasinda uygulanan tedaviler detayli olarak
kaydedildi. Caligma Helsinki Deklarasyonu prensiplerine uygun
bir bigimde tasarland ve yiiriitiildii.

Sonuglar

Calismaya on hastanin on dokuz gozii dahil edildi. Takip
edilen olgularin 9’u (%90) erkek, 1'i (%10) kadindi. Hastalarin
yaglar1 3 ile 30 arasinda degismekteydi (ortalama 10,1 yil).
Hastalarin hicbirinde erken dogum anamnezi yoktu. Olgularin
ortalama takip siiresi 6,7 yil (1-17) idi. Dokuz hastada (9%690)
iki tarafli, bir (%10) hastada tek tarafl: tutulum vardi. Yedi
hastada (%70) aile hikayesi pozitif olarak saptandi. Tki ailede
iki kardegte ve bir ailede baba ve iki ¢ocugunda FEVR’e bagli
gbz tutulumu mevcuttu. Ug hastada (%30) ise ailelerinde
bagka bir bireyde FEVR'’e ait goz bulgusu saptanmadi. Yedi
hastada asimetrik tutulum goriiliirken, 3 hastada ise simetrik

tutulum goriildic (Resim 1). Simetrik tutulum goriilen iki
hastanin her iki géziinde de floresein anjiografi (FA) ile temporal
periferde sinirli avaskiiler alanlar saptandi. Bu hastalara tedavi
onerilmedi ve takiplerinde bulgularinda herhangi bir ilerleme
goriilmedi. Sekiz hastanin 12 goziine periferik avaskiiler alanlara
laser fotokoagiilasyon yapildi (Resim 2). Bu sekiz hastadan
icliniin birer goziine vitreoretinal cerrahi girisim uygulandi
ve hepsine liger kez girisim yapildi (Tablo 2). Bu hastalardan
birine ilk olarak traksiyonel ve eksiidatif dekolman: olmast
nedeni ile skleral band serklaj, pars plana vitrektomi (PPV) ve
C3F8 enjeksiyonu gerceklestirildi. Takiplerde niiks traksiyonel
dekolman gelismesi tizerine pars plana lensektomi (PPL), PPV
ve silikon enjeksiyonu uygulandi. En son olarak silikon alimi
ameliyati yapild:. Tkinci hastaya periferik retinadaki traksiyonlar
azaltmak amaci ile skleral band serklaj ameliyat: yapildi. Kontrol
muayenelerinde traksiyonel dekolman goriilmesi iizerine PPL,
PPV ve silikon enjeksiyonu uygulandi. Ugiincii olarak silikon
alimi ameliyat1 gerceklestirildi. Vitreoretinal cerrahi gegiren
tigiincii hastada birincil olarak periferik retinadaki traksiyonlari
azaltmak amaciyla skleral band serklaj uygulandi. Takiplerinde
traksiyonel retina dekolmani geligmesi iizerine PPL, PPV, silikon

enjeksiyonu ve son girigim olarak silikon alimi uygulandi. Her
ti¢ vakada da niiks dekolman i¢in uygulanan vitreoretinal cerrahi

Resim 1. Yedi yaginda erkek hastada her iki gozde temporal damar arklarinda
diizlesme a. Sag b. Sol géz

Resim 2. Dirt yaginda kiz hastanin sol gozii

a. [lk bagvuruda periferik retinada avaskiiler alan,hemoraji

b. Floresein anjiyografide (FA) periferik avaskiiler alanlar, yeni damarlardan flresein
sizintist goriilmekeedir

¢. 12 yullik takipte fundus fotografinda panfotokoagiilasyon skarlar:

d. FA’da fotokoagiilasyon skarlarina ait hiperfloresan odaklar secilmektedir
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sirasinda vitre bazinda yogun membranlar oldugu gozlendi
ve ameliyat sirasinda bu membranlar olabildigince soyuldu.
Bu gozlerden iiciinde de takipler boyunca retina rekole kald:.
iki hastanin birer géziinde ilk bagvuruda, ii¢ hastanin birer
gozlerinde ise takiplerinde total retina dekolman: saptand: ve
bu gozlerde gorme artigt beklenmedigi igin herhangi bir tedavi

uygulanmadan takip edildi.

Tablo 1. Familyal eksudatif vitreoretinopatinin Pendergast ve
Trese Kklinik siniflamasi4

Evre 1: Retina dist vaskiilarizasyon olmadan periferik retinada avaskiiler
alanlar

Evre 2: Retina digt vaskiilarizasyon ile birlikte periferik retinada avaskiiler
alanlar

2a: Eksudasyon yok
2b: Eksudasyon var

Evre 3: Foveay: icine almayan subtotal retina dekolmant
3a: Eksudasyon yok
3b: Eksudasyon var
Evre 4: Foveay: icine alan subtotal retina dekolmani
4a: Eksudasyon yok
4b: Eksudasyon var

Evre 5: Total retina dekolmani

Tartisma

Familyal eksudatif vitreoretinopati periferik retinadaki
vaskiilarizasyonda ki gelisimsel yetersizlige bagli olusan nadir
goriilen kalitsal bir hastaliktir. Vaskiilogenezis ve anjiogenezisin
tamamlanamamasi vitreoretinal bozukluklarin ortaya ¢ikmasina
neden olmaktadir.6 Normal retinal vaskiiler gelisimden sorumlu
olan genlerdeki mutasyonlar, periferik kapillerin gelisimde ani
sonlanmalara sebep olmaktadir. Bu sonlanmalar kompansatuar
mekanizma ile yeni damarlarin gelisimine ve bunlara bagli
komplikasyonlar olusmasina neden olmaktadir. Olusan gen
mutasyonlari ek olarak artmig vaskiiler endotelyal biiyiime
faktorii salinimina da sebep olmaktadir ve hastalifin kronik
seyrine katkida bulunmaktadir.7 Bu hastalifa ait klinik
bulgular ¢ok farkliliklar gosterebilir. Yavas ilerleyen hafif
periferik avaskiiler degisimler goriilebilecegi gibi, hizlica retina
dekolmanina yol acabilen eksiidatif ve traksiyonel bulgular
da goriilebilir. Periferik avaskiiler retinadaki vitreoretinal siki
yapisikliklar iatrojenik retina yirtiklarinin ve arka kutuptaki
arka hyaloidin kontraksiyonu da traksiyonel retina dekolmaninin
kolayca olugmasina sebep olmaktadir.8,9

Ayirict tanida prematiire retinopatisi, Norrie hastaligi,
inkontinentia pigmenti, persistan fetal vaskiilatiir, toksokaryazis
ve Coats’ hastalifi akla gelmelidir. Familyal eksudatif
vitreoretinopatiye yol acan bazi gen mutasyonlar: ile ayni
lokusta ki olusabilen mutasyonlar Norrie hastalig1 ve prematiire
retinopatisinde de saptanmistir.10 Klinik olarak en fazla

Tablo 2. Familyal Eksudatif Vitreoretinopatili hastalarin sag ve sol g6zlerine ait 6zellikleri
Hasta / Yas / Aile Hastaligin ilk gorme Uygulanan Tedavi Son Gorme Makula
Cinsiyet hikayesi evresi keskinligi Keskinligi Anatomik
Durumu
Sag Sol Sag Sol Sol Sag Sol Sag Sol
1 /3 /E - 1 1 vizyon ifadesi yok - vizyon ifadesi yok  Rekole Rekole
2 /9 /E + 1 1 1.0 1.0 - 1.0 1.0 Rekole Rekole
3 /8 /E + 2a 2a 1.0 1.0 Laser FK Laser FK 1.0 1.0 Rekole Rekole
4 /30/ E 2 5 2a I+ 1.0 Laser FK I+ 1.0 Dekole Rekole
5 /4 /K - 2a 2b 1.0 1.0 Laser FK Laser FK 1.0 1.0 Rekole Rekole
6/ 8 |E - - 2b 1.0 0.1 Laser FK 1.0 EH + Rekole Dekole
7 /14 E + 2a b} 0.9 2 mps Laser FK - 0.9 I- Rekole Dekole
8 /13/ E + 2b 4a 0.2 0.4 Laser FK 1. SBS I+ 0.1 Dekole Rekole
2.PPV,PPL,
EndoFK, SI enj.
3. Sialimi
9 /3 / E + 4a 2b vizyon ifadesi yok 1. SBS Laser FK 1mps 1.0 Rekole Rekole
2.PPV,PPL,
EndoFK, Si enj.
3. Si alimi
10/ 10/ E + 3b 2b 0.2 0.2 1. SBS,PPV Laser FK 0.2 I+ Rekole Dekole
2.PPV,PPL,
EndoFK, Si enj.
3. Si alimi
FK:Fotokoagiilasyon, SBS: Skleral band serklaj, PPV: Pars Plana Vitrektomi, PPL: Pars Plana Lensektomi, Si: Silikon yag: I: Istk, EH: El hareketi, mps: metreden parmak sayma

372




Cebeci ve ark, Familyal Eksudatif Vitreoretinopati

prematiire retinopatisi ile benzerlik gosterse de FEVR olan
hastalarda prematiir dogum 6ykiisii yoktur ve caligmamizda
takip ettigimiz hastalarin hicbirinde erken dogum anamnezi
saptanmamigt1.2

Familyal eksudatif vitreoretinopati genetik gecisli bir hastalik
oldugu icin anamnezde aile oykiisii varlig:i taniya yardimet
olmaktadir. Ranchod ve ark.!l yaptii caligmada 175 FEVR
tanilt hasta degerlendirilmis ve sadece %37’sinde aile hikayesi
oldugu saptanabilmigtir. Pendergast ve ark. ise 26 hastanin
%57,7’sinde FEVR’e ait pozitif aile hikayesi saptamiglardir.4
Bizim ¢aligmamizda 10 hastanin 7’sinde aile hikayesi mevcuttu.
Aile hikayesinin varligi FEVR tanisini desteklemektedir fakat
olmamast bu taniyr diglamak icin yeterli olmamaktadir.

Familyal eksudatif vitreoretinopati ozellikle erigkin yag
grubunda asimetrik tutulum gostermektedir.> Hasta yagt
arttikca, FEVR bulgularinda degisiklik ve asimetrik klinik
bulgular olusmaktadir. Bizim serimizde simetrik tutulum
gosteren hastalarin tici de pediatrik yag grubundaki hastalard:
ve bu gruptaki hastalarda erken evre hastalik bulunmaktayd:
ve ikisi tedavisiz takip edildiler. Asimetrik tutulum gosteren
hastalarin hepsine tedavi uygulanmusti.

Familyal eksudatif vitreoretinopati hastalarinin bir kismi
asemptomatik olabilir ve FA periferik avaskiiler alanlart
gostererek taniya yardimci olabilmektedir. Caligmamizdaki 6
yasindaki bir hastada rutin géz muayenesinde, digerinde ise
babasi ve kardesinde FEVR tanist olmas: iizerine yapilan
muayenede temporal damar arklarinda diizlesme saptanmugstir
ve tedavi Onerilmeyen bu olgularin takipler boyunca klinik
bulgularinda bir ilerleme goriilmemistir.

Uygun hastalarda tedavisiz izlem yapilabilecegi gibi, laser
fotokoagiilasyon, kriyoterapi, intravitreal anti-vaskiiler bilyiime
fakeorii (VEGF) enjeksiyonu veya cerrahi tedavi hastaligin klinik
bulgularina gore secilebilecek tedavi segenekleri arasindadir.12
Periferik retinadaki avaskiiler alanlara koruyucu olarak laser
fotokoagiilasyon veya kriyoterapi uygulanmas: tartigmals olsa da
retina dekolmaninin goriilmedigi erken donemdeki hastalikta
avaskiiler alanlarin laser fotokoagiilasyonunun etkili oldugu
gosterilmistir.4 Bizim calismamizda da sadece temporal periferde
sinirls avaskiiler alanlari bulunan ve retina dig1 vaskiilarizasyonu
olmayan olgulara laser fotokoagiilasyon uygulanmad: ve
takiplerde bu olgularda herhangi bir ilerleme gozlenmedi.
Periferik avaskiiler alanlar ile retina dist vaskiilarizasyonu olan
olgulara laser fotokoagiilasyon uyguland: ve bu olgularda da
gorme diizeylerinde takiplerde azalma goriilmedi.

Familyal eksudatif vitreoretinopati’de regmatojen,
traksiyonel veya eksiidatif retina dekolmani gériilebilir ve
genellikle bu olgularda proliferatif vitreoretinopati (PVR)
daha sik goriilmektedir ve ¢oklu cerrahi girigimlere gerek

duyulmaktadir.13 Retinada c¢ekinti varligi cerrahi bagar1
sansint  digtiren faktorlerdendir ve birden fazla cerrahi
gerektirebilmektedir.8 Foveal cekintisi olmayan veya hafif
cekintisi olan, PVR ve arka yerlesimli yirtiklari olmayan
hastalarin birgogunda skleral ¢okertme cerrahisi yeterli olurken,
ciddi derecede foveal cekintisi olan hastalarda vitrektomi ile
birlikte skleral cokertme cerrahisi uygulanmasi daha faydal
olmaktadir.14 Bizim cerrahi gegiren {i¢c olgumuzda ilk tercih
olarak skleral c¢okertme cerrahisi uygulandi. Fakat takiplerde
niiks dekolman ve proliferatif vitreoretinopati goriilmesi iizerine
pars plana vitrektomi girigimi uygulanmasi gerekti. Son kontrol
muayenelerinde retinalarinin yatigik oldugu saptandi. Familyal
eksudatif vitreoretinopatide PVR varligi, ozellikle yogun
membranlarin varlifi, olgularda niikslerin goriilme sikliging
arttirmaktadir ve bu da cerrahi bagari sansin1 diigtirmekle birlikee
kétii prognozun ortaya ¢tkmasina yol acar.

Sonug olarak FEVR; gerekli zamanda uygun tedavi ile
kismi gorsel ve anatomik bagar: saglanan, hastalarin émiir boyu
takibini ve aile iiyelerinin taranmasini gerektiren bir hastaliktir.
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