Olgu Sunumu / Case Report
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Abstract

Sarkoidoz ile iliskili intermediyer iiveitli bir gézde vazoproliferatif tiimére
(VPT) sekonder eksiidatif retina dekolmani (ERD) ile bagvuran orta yaslt
bir kadin hastanin klinik ve gérme sonuglarin: bildiriyoruz. Daha 6nce
sarkoidoz tanisi alan 55 yaginda kadin hasta sol gozde gormede azalma
ile bagvurdu. Sol gozde gorme keskinligi parmak sayma diizeyindeydi.
Aketif vitritis vard: ve iist temporal periferik retinada vaskiiler kitle dikkati
gekti. Kitle, arka kutbu tutan ERD ile iligkiliydi. Hastaya sistemik ve
intravitreal steroid tedavisi verildi ve daha sonra tedaviye steroid ihtiyac:
azaltict ajan olarak siklosporin eklendi. ERD niiksii nedeniyle hastaya pars
plana vitrektomi ve VPT’ye kriyoterapi ve lazer fotokoagiilasyon yapildi.
Ameliyattan iki ay sonra sol gozde gorme keskinligi 6/10’a yiikseldi.
VPT’de belirgin bir gerileme oldu ve ERD tamamen iyilesti. Sonug
olarak, tibbi tedavi ve cerrahi miidahale kombinasyonuna yanit veren
VPT ile iligkili ERD’li bir hastada gorme ve klinikte olumlu sonuglar
alindiZint bildiriyoruz. VPT cesitli uzak komplikasyonlara yol agabilir,
bu nedenle bu tiimérlerin zamaninda taninmasi ve komplikasyonlarinin
iyi yonetilmesi gerekmektedir.
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We report the visual and clinical outcomes of a middle-aged woman
who presented with exudative retinal detachment (ERD) secondary to
a vasoproliferative tumor (VPT) in an eye with sarcoidosis-associated
intermediate uveitis. A 55-year-old woman previously diagnosed with
sarcoidosis presented with decreased vision in the left eye (LE). Visual
acuity in the LE was counting fingers. She had active vitritis, and
a peripheral retinal vascular mass was noted in the superotemporal
periphery. The mass was associated with ERD involving the posterior
pole. The patient was managed with systemic and intravitreal steroids, and
cyclosporine was subsequently added as a steroid-sparing agent. Because
of recurrence of ERD, the patient underwent pars plana vitrectomy, and
cryotherapy and laser photocoagulation were applied to the VPT. Two
months postoperatively, visual acuity in the LE improved to 6/10. There
was marked regression of the VPT and total resolution of the ERD.
In conclusion, we report a favorable visual and clinical outcome in a
patient with VPT-associated ERD who responded to a combination of
medical therapy and surgical intervention. VPT may lead to different
remote complications, so timely diagnosis of these tumors and proper
management of their complications is warranted.

Keywords: Vasoproliferative tumor, sarcoidosis, intermediate uveitis,
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Giris

Vazoproliferatif tiimérler (VPT), primer veya diger
okiiler hastaliklara sekonder gelisebilen nadir goriilen retina
lezyonlaridir. Sekonder VPT ler en sik retinitis pigmentosa, pars
planit ve toksoplazmozis ile birlikte goriiliir.!

VPT’ler kistoid makiila 6demi, eksiidatif retina dekolmani
(ERD) ve epiretinal membran olusumu gibi komplikasyonlara
yol agabilir. Bu lezyonlarin tedavisinde cerrahi, kriyoterapi ve
radyoterapi gibi yontemler kullanilmigtir.'

VPT lerin ayrica intermediyer tiveitli (OU) hastalarda nadir
goriilen ge¢ komplikasyonlardan biri oldugu bildirilmigtir.?

Sarkoidoz, etiyolojisi bilinmeyen bir sistemik graniilomatéz
enflamatuvar hastaliktir. En stk goriilen okiiler bulgusu,
olgularin %25-50’sinde bildirilen iiveittir.’

Burada, kronik OU’niin VPT ile indiiklenen ERD gelisimi
ile sonuclandig: inaktif sistemik sarkoidozlu orta yagli bir kadin
hastanin klinik seyri ve gérme sonucunu bildiriyoruz.
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Olgu Sunumu

Elli bes yasinda kadin hasta, sol gozde lokalize ERD
nedeniyle tiveit klinigine yonlendirildi. Hastaya dort yil 6nce
transbrongiyal biyopsi ile pulmoner sarkoidoz tanist konmugtu
ve bir yil boyunca oral steroid tedavisi almigti. Takip eden 3
yil boyunca, bagvurudan 6nce hasta remisyondaydi. Hastanin
muayenesinde en iyi diizeltilmis gérme keskinligi (EIDGK) sag
gozde 6/15 ve sol gozde 1 metreden parmak sayma diizeyindeydi.
Hastanin her iki gozii psodofakti. Sag gozde 6n ve arka
segmentler olagan olarak izlendi. Sol gozde biyomikroskopik
muayenede kornea seffaft1 ve 6n kamarada +2 flare goriildii. Sol
gozde fundoskopide arka kutbun goriilmesine engel olan vitritis
ve tist temporal periferde sar1 renkli vaskiiler retinal kitle dikkati
cekti (Sekil 1A). Floresein anjiyografide (FA) diffiiz retinal
vaskiilit, makiila ve optik diskte sizint1 ve ayrica periferik retinal
kitleden sizint1 bulgular1 goriildii (Sekil 2). Komsu alanda sert
eksiida ve makiilay: tutan ERD mevcuttu (Sekil 3A). B-tarama
ultrasonda vitreus opasiteleri ve 1,5 mm kalinliginda homojen
hiperekojen retina lezyonu saptand: (Sekil 4).

Sarkoidoz iligkili kronik OU ve VPT’ye sekonder ERD
tanist konulan hastaya intravitreal triamsinolon asetonid
(Bristol Myers Squibb, New Jersey, ABD) (4 mg/0,1 mL) ve
ek olarak pals intravendz metilprednizolon (Upjohn [Pfizer},
Pennsylvania, ABD) (5 giin siireyle 1 g/giin) tedavisi bagland:.
Takiben prednizon (Jubilant Cadista Ilag, Salisbury, ABD)
ve siklosporin (Sandoz, Basel, Isvigre) ile tedaviye devam
edildi. ERD tamamen geriledi (Sekil 3B). Ancak, persistan
yogun vitreus opasiteleri ve sol gézde EIDGK'nin diisik (3
metreden parmak sayma) olmas: nedeniyle hasta herhangi
bir iyilesme olmadigint bildirdi. Yedi ay sonra, prednizon
dozu azaltldiginda (giinde 5 mg dozunda), tekrar arka kutbu
tutan ERD gelisti. Intravitreal triamsinolon asetat (2 mg/0,05
mL) enjeksiyonu yapildi. On giin sonra, ameliyat oncesi pals
intravendz metilprednizolon (5 giin boyunca 1 g/giin) tedavisi
verildi. Daha sonra yogun vitreus opasiteleri nedeniyle pars
plana vitrektomi ve VP T ye kriyoterapi ve lazer fotokoagiilasyon
yapildi. Operasyon sonunda intravitreal triamsinolon asetat (2
mg/0,05 mL) enjeksiyonu uygulandi. Postoperatif 2. ayda, sol

Sekil 1. (A) Baglangicta cekilen sol goziin genis alan psddo renkli fundus
fotografinda (Optos Panoramic 200MA; Optos PLC, Dunfermline, Iskogya,
Birlesik Krallik) arka kutbun goriintiilenmesine engel olan yogun merkezi vitritis
ve komgu alanda sert eksiidalarin eslik ettigi periferik temporal retinal vaskiiler
lezyon izlenmektedir. (B) Ameliyattan sonra vazoproliferatif tiimoriin boyutu
kiigiildii ve sert eksiidalarda belirgin gerileme oldu. Arka kutup net olarak
goriintiilenmis olup inferior vitreus kavitesinde intravitreal triamsinolon asetonid
birikimi izlenmektedir

gézde EIDGK 6/10a yiikseldi. ERD’nin tamamen gerilemesi
ile VPT'de ve komsu sert eksiidalarda belirgin bir iyilegme

izlendi (Sekil 1B).

Tartisma

Burada sarkoidoz ile iligkili kronik OU gelisen bir hastada
VPT’ye sekonder ERD’nin klinik sonucunu bildiriyoruz. Hasta,
pulmoner sarkoidoz tanisindan dort yil sonra sistemik hastaligin
sessiz oldugu bir zamanda bagvurdu. Hastanin bagvurudan 6nce
takipleri diizensizdi ve daha Gnce tani konmasina ragmen OU
ve ERD i¢in uygun sekilde tedavi edilmemigti. Kombine tibbi
tedavi ve cerrahi miidahalenin bu olgunun tedavisinde basarili
oldugu ve gormede iyilesme sagladigi kanitlanmigtir. Gérme
ekseninde gerilemeyen vitreus opasitelerinin varlig1, kriyoterapi
ve lazer fotokoagiilasyona ek olarak vitrektomi yapilmasini
gerektirmigtir.

Sekil 2. Sol goziin ilk bagvuruda cekilen floresein anjiyografisinde, {ist temporal
periferik vazoproliferatif tiimdriin yani sira optik disk ve makiiladan vaskiilit ve
sizintt bulgulari goriilmekeedir

Sekil 3. Ust panel A: ilk bagvuruda gekilen sol goziin optik koherens
tomografisinde (OKT) subretinal ve intraretinal sivi goriilmektedir. Alt panel B:
Ayni goziin ameliyattan 3 hafta sonra ¢ekile OKT’sinde kistoid makiila 6demi ve
ekstidatif retina dekolmaninin geriledigi izlenmektedir
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Sekil 4. Sol goziin ilk bagvuruda yapilan okiiler ultrasonunda (B-mod) yogun
vitreus opasiteleri ve 1,5 mm kalinliginda (sar1 renkli isaret) homojen hiperekojen
retina lezyonu goriilmekeedir

OU iliskili VPT’lerde histopatolojik bulgular ilk olarak
1964 yilinda Henkind ve Morgan® tarafindan tanimlanmigtir.
Bu lezyonlar1, malign glokom nedeniyle eniikleasyon yapilan
gozlerde “Coats benzeri” fenotip gosteren lezyonlar olarak
belirtmiglerdir. 1983’te Shields ve ark.’ ERD’li 12 gdzde
olagandis1 bir retinal vaskiiler lezyon goriildiigiinii bildirmig
ve bu tiimérleri “ailesel olmayan retinal hemanjiyom” olarak
adlandirmiglardir. On yil sonra, Shields ve ark." vaskiiler lezyonlu
129 gozii bildirmis ve VPT terimini 6nermislerdir. Raporlarinda
VPT’nin 29 gozde sekonder oldugu ve bunlarin 8'inde pars
planite bagli oldugunu belirtmislerdir. Bu vaskiiler lezyonun
sadece retinay1 degil, nadiren retina pigment epiteli ve koroidi
de tuttugu gosterilmig ve bu nedenle okiiler fundusun VPT’si
olarak adlandirilmistir.'

2013 yilinda Shields ve ark.®, VPT'li 275 hastanin dahil
edildigi bir ¢aligmanin sonuglarint yayimlamistir. Bu hastalarda
hastalik baglangic yas ortalamasit 44 yil olarak bulunmustur.
VPT'nin agirlikli olarak kadinlari (%59) etkiledigini ve
hastalarin %80’inde primer ve %20’sinde sekonder oldugunu
bildirmiglerdir. Sekonder VPT nin en sik iki nedeninin retinitis
pigmentoza (%22) ve pars planit (%21) oldugu gorilmiistiir.
Diger nedenler arasinda Coats hastaligi (%16) ve gecirilmis
retina dekolmani cerrahisidir (9%12).°

VPT benign bir lezyon olmasina ragmen, bu tiimériin uzak
etkileri nedeniyle ciddi gérme morbiditesine yol agabilir. Yakin
zamanda Shields ve ark.® okiiler komplikasyonlar arasinda makiila
6demi (%32), epiretinal membran (%20) ve vitreus kanamasinin
(%19) yer aldigini bildirmigtir. Olgularin %71’inde retina
eksiidasyonu geligmistir (ekstramakiiler %48, makiiler %23).

OU, agirlikli olarak geng yetiskinleri ve cocuklart
etkileyen enflamatuvar bir hastaliktir. Saglikli bireyleri
etkileyebilecegi gibi tiiberkiiloz ve multipl skleroz gibi diger
sistemik hastaliklara sekonder olarak da ortaya c¢ikabilir.
Genellikle bilateraldir.” Bu tip tiveit, vitritis ve nispeten
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sessiz 6n kamara ile karakterizedir. OU ile 6n ve/veya arka
segmentte goriilen cesitli komplikasyonlar arasinda iligki
olabilir.” Gormeyi tehdit eden sekellerin ¢ok cesitli olmasi
nedeniyle, sonuglarin kotii olma olasiligi vardir.” OU’li 96
hastanin (174 goz) dahil edildigi bir ¢aligmada, erken ve
uzun donem komplikasyonlar bildirilmistir.? VPT, gozlerin
%1’inde goriilen ge¢ komplikasyonlar arasinda yer almaktadir.
Uveit tansi ile sekonder VPT gelisimi arasinda gegen siirenin
ortalama 160 ay oldugu bulunmugtur.®

OU'lii gozlerde VPT nin patogenezi bilinmemektedir. Pars
plana bolgesinde hipoksik degisiklikler, enflamasyonun kontrol
edilememesi ve periferik vaskiiler kacagin, retinal elevasyona
ve VPT’ye yol agabilecegi one siiriilmiigtiit. Cok merkezli
bir ¢aligmada, Pollack ve ark.® pars planiti ve periferik retina
elevasyonu olan 13 gozii bildirmigtir. Bu gozlerin hepsinde, kar
yigint (“snow-bank”), inferior fibrovaskiiler bozukluklar ve/veya
belirgin RPE hipertrofisi gibi kronik enflamasyon belirtileri
gorilmugtiir.

Yakin zamanda yapilan ¢ok merkezli bir ¢alismada,
OU'ye sekonder VPT goriillen 34 hastanin (22 kadin) 36
gozii bildirilmigtir.” Ortalama baglangic yasinin 35 yil oldugu
bulunmustur. Yirmi dokuz hasta pars planit, ii¢ hasta tiiberkiiloz
ve bir hasta multipl skleroz tanisi almigtir. Bu olgularin
%93,7’sinde VPT tek tarafliydi. VPT tanisi kondugunda, bu
gozlerin tiimiinde FA’da vitritis ve/veya vaskiiler sizintt ile
tanimlanan aktif OU oldugu bildirilmistir.’

OU’ye sekonder retinal VPT’ler nispeten nadir goriilen
tiimorlerdir, bu nedenle en iyi tedavi konusunda kanita dayali
bir fikir birligi yoktur. Pichi ve ark.?, OU’ye sekonder VPT'li
36 goziin 22’sinde lokal tedavinin sonuglarini bildirmigtir.
Kullanilan tedaviler, kriyoterapi (8 goz), argon lazer
fotokoagiilasyon (10 goz), intravitreal anti-vaskiiler endotelyal
biiyiime faktorii (VEGF) (2 goz) veya anti-VEGF enjeksiyonlari
ile birlikte kriyoterapidir (2 goz). Diger 14 goz ise tiimore
direkt tedavi yapilmadan izlenmigtir. Takip siiresinde, tedavi
edilen VPT lerde tiimor kalinliginda 1,25 mm’ye varan azalma
izlenmigtir (ortalama baglangi¢ kalinligi 3,13 mm idi). Tedavi
edilmeyen grupta son ortalama tiimér kalinligr 2,65 mm’de
stabil kalmigtir.

Sonug olarak, VPTlerin ozellikle tiveitte cesitli tedavilerle
yonetilmesi gerekmektedir. Bu tiimérler hakkinda farkindaligin
artmasi ve komplikasyonlarinin yonetilmesi gerekmektedir.
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