Coats' Hastaligi

Oner GELISKEN*

Coats (1,2) 1908'de c¢ocuklukta goriilen ve retina da-
marlarindan gelisen hemoraji ve eksudasyonlarla ka-
rakterize retinopatiyi tanimlamisgtir. Daha sonra Reese
(2) retina damar telenjiektazi sonucu gelisen tek tarafli
eksudatif retinopati olarak Coats' hastaliginin klinik ve
histolojik olarak giiniimiizde kabul edilen seklini tarif
etmistir. Hastaligi ilk tanimlayan Coats'a gore hastalik 3
ayrn form gostermektedir. 1. formda yogun retinal eksu-
dasyon, 2. formda eksudasyonun yanisira hemoraji ve
cok sayida retinal vaskiiler anomaliler, 3. formda ise
eksudasyonlara ilaveten arterio-vendéz malfor-
masyonlarinin oldugu belirtilmigtir. Daha sonraki yillarda
lll.formun angiomatéz retina oldugu Von Hippel (4) ta-
rafindan ortaya konulmustur. Ayrica Leber (5) retina
milier anevrizmalar adi altinda Coats'in 2. formuna
benzer bir retinopati tarif etmistir. Glinliimizde leber
milier anevrizmasi bazi otorlerin kargi ¢ikmalarina rag-
men Coats' hastaliginin erken bir formu olarak kabul
edilmektedir (6,7).

Genellikle gocukluk ¢aginda goériilen Coats' hasta-
higinin ayrica erigkin yasta ortaya cikan tipi oldugu bildi-
rilmistir (8,9).

Coats' hastaligi nadir goriilen bir hastaliktir. Erken
tani konamadigi takdirde hastalik ilerler ve 6zellikle reti-
noblastomadan ayirici tani yapilmasindaki zorluklar ne-
deniyle bu gozler eniikliie edilebilirler. Bu hastalikta er-
ken taninin konabilmesiyle ¢ok karmasik olmayan te-
davi yontemleriyle basari ile tedavi edilebilir olusu, g6z
hekimine bu hastalik konusunda bilgili olma sorumlu-

KLINIK

Hastalik genelde gocuk yaslarda ortaya ¢ikar. En geng
4 ayhk bir bebekte tanimlandigi gibi (10) eriskin yas
donemlerinde gorildigi bildiriimigtir (9). Genellikle tek
gozii tutar. Her iki goziin tutulmasi nadirdir. Baz1 yayin-
larda %20'ye varan oranda iki goz etkilenmesi ifade
edilmistir (9). 1988-1992 yillann arasinda klinigimizde ta-
ni konan 7 Coats' olgunun hepsi tek gozii tutmus idi.
Ancak gene de klinisyenin her iki goziin tutulma olasi-
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hgini hesaba katarak diger gozii dikkatle incelemesi ve
takip etmesi bilyilk 6nem tasimaktadir. Genellikle er-
kekler daha fazla etkilenir. Konu ile ilgili caligmalarda
kizlarin %20-25 arasinda etkilendigi Dbelirtiimektedir
(11,12).

Hastalar klinik etkilenmenin siddetine gore farkh
semptomlarla hekime basvurmaktadirlar. Hafif formlar-
da hastalik ya tesadiifen yapilan rutin muayene esna-
sinda ya da taramalarda belirlenen gdérme azalmasi
sonucu ortaya cikmaktadir. Hastalik daha ileri klinik
evrelerde kendisini sasilik, gormenin iyice azalmasi
veya lokokori gibi semptomlarla gosterir. Sekellerin or-
taya ciktigi ileri evrelerde ise agrih kirmizi géz seklinde
tezahiir edebilmektedir.

Ozellikle bilateral Coats' hastaliginda eslik edebi-
lecek bazi diger sorunlar bulunabilmektedir. Caligmalar-
da bu olgularda retinitis pigmentosa, Turner sendromu,
kas distrofisi gibi hastaliklarin goriildiigi belirtiimektedir
(13,14,15).

Hastalikta karsimiza c¢ikan en erken bulgu retina
vaskiiler tabakanin etkilenmesine baglh ortaya c¢ikan sa-
ri, gri yesil renkte eksudasyonlardir. Dikkatle incelen-
diginde bu eksudasyonlarin yanisira o6zellikle ist tem-
poral bolgede telenjiektazik damar anomalileri goéze
carpar. Bu pathognomonik telenjiektazilerin yanisira,
damarlarda kiliflanma, kivrilmalarda artma, arterio-ve-
n6z malformasyonlar ve neovaskularizasyon bulunabi-
lir. Retina hemorajilerl mutad bir bulgu degildir. Ancak
bazi olgularda hemorajik retina kistlerine rastlanabilir
(16).

Makulada damar degisiklikleri olmadan eksudas-
yonlar, 6dem ve ileri safhalarda noduler kalkik lezyon-
lar ve subretinal neovaskularizasyona bagh diskiform
tepkime goriilebilir. Hastaligin ilerlemesi ile 6nce sig da-
ha sonra biilléz retina dekolmani geligir. Vitre hemora-
jisi ve kataraktin geligsmesiyle fundus incelenmesi
miimkiin olmaz ve daha Heri donemlerde rubeozls iri-
dis ve neovaskiiler glokom geligebilir. Hastalarda siste-
mlk bir sorun yoktur, ancak erigkin tip Coats' hasta-
hginda hiperkolestrolemi bildirilmistir (17).

Fundus fluoresein angiografi (FFA) Coats' hasta-
hginin erken tani ve tedavi planlamasinda 6nemli bir
yere sahiptir. Oftalmoskopik olarak belirgin olamayabi-
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Sekil1. 9 yasinda erkek Coats hastamizin FFA'sinda telen-

giektazik dilatasyonlar, vaskiler gantiar ve kapiller yapinin silin-
mesi izleniyor.

B

len vaskuler degisiklikler FFA'da rahatga ortaya cikar. u -, R

T ‘ . Sekil 2. Vaskuler yapinin bozuldugu alanlarda ortaya ¢ikan kli-
En tipik bulgu ampul seklinde gozlenen retinal vasku- .ik olarak gozlenen eksudasyonlarin en énemli nedenidir. Ayrica
ler telenjiektazllerdir ($ekil 1). Bu vaskiler genislemeler telenjiektazik degisiklikler periferin yanisira makulada da goérule-
arteriel kapiller seviyededir. Ayrica vendz genislemeler, bilir.
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Sekil 3. FFA'dabelirlenen hastalikli alanlar 300-500 mikron ga-
pinda fotokoagulasyon spotlariyla tahrip edilerek sizintilar durdu-
rulur, ilk tedavi seansi sonunda 2 hafta sonraki gorintu izlen-
mekte. <
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arterio vendz veya veno-vendz santiar, kapiller yapinin
silinmesi goralur (Sekil 1,2). FFA'da dikkat gekici 6zel-
liklerinden biri de hastaligin yer aldigi alanlarda retina-
kan bariyerinin bozulmasina bagh goérilen sizintilardir.
Vaskdiler degisiklikler ¢cogu kez periferde olmasina
karsilik makula gevresinde de gorilebilinir (Sekil 2).

FFA'dafundus tamamen taranmali ve hastalikli bol-
geler belirlenmelidir. Bu 6zellikle tedavi planlamasinda ve
etkinliginde blyik 6nem tasir (Sekil 3).

Hastaligin ileri donemlerde fundus muayenesi
mimkin olmadigindan FFA uygulanamaz. Bu olgularda
ultrasonografi retinoblastomdan ayirici tanida klinisyene
yardimci olmaktadir.

HiISTOPATOLOJI

Coats' hastaliginin retinoblastom ile karistiriilmasi veya
agrih goéz ile komplike olmasi sonucunda ¢ok sayida
enuklie edilmis gbzde patolojik incelemeler gercek-
lestirilebilmistir (11,18).

Bu calismalarda 6zellikle periferik vaskiler yapida
endotel ve perisit kaybi, retina kalinlagsmasi, dejene-
rasyonu ve gliozis saptanmistir. Intraretinal ve subreti-
nal eksudasyonlar PAS (+) lipo-protein yapisindadir.
Retinada hemorajilere nadiren rastlanmaktadir. Klinik
olarak normal retina alanlarinda da kapiller yapida ge-
nislemeler oldugu ifade edilmektedir (18). Histopatolojik
calismalarda arka kutupta genelde patolojik vaskiler
degisikliklere rastlaniilmadigi belirtiimektedir. Arka kutup-
ta klinikte siklikla goérilen 6dem, eksuda gibi lezyon-
larin sekonder bir etkilesim sonucu gelistigi tahmin edil-
mektedir (Sekil 4'de Coats' hastaligindaki patolojik
degisiklikler sergilenmektedir) (10).

Sekil4. Coats' hastaliginda hastalikh alanlarda vaskiiler yapi-
larda endotel ve perisitler kaybolmaktadir. Retina kalinlagmakta,
dejenerasyon gostermekte ve subretinal eksudasyonlar
olusmaktadir (Ghent Universitesi Tip Fakiiltesi Géz Kliniginden
Prof.Dr.J.J.Delaey ve Prof.Dr.M.Hanssens'in izniyle).
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TEDAVI

Hastaligin taninmasindan sonra uzun yillar Coats' has-
taliginin etkin bir tedavisi saglanamamistir (20). Bu slre
zarfinda steroidler, antibiotikler ve intravendz serum te-
davileri basarisiz sonuglar vermistir. Fotokoa-
gulasyonun oftalmolojide kullaniimasiyla basarili tedavi
sonugclari elde edilmeye baslanmistir.

Tedavide amacimiz agir sokellerinin gelismesini dur-
durmak, hastaligin stabilizasyonunu temin etmek, gérme
kaybini durdurmak ve goérmeyi arttirmaktir. Yapilan ¢a-
ligmalarda kendi haline birakilan Coats' hastalarinda has-
taligin genellikle ilerledigi, buna karsin tedavi edildigi du-
rumlarda bu ilerlemenin durdugu ve gérme iyilesmesi sag-
landigr agikga ortaya konmaktadir (21).

Tedavide en etkili yéntem fotokoagulasyon ve
krio koagulasyon ile anormal vaskdiler yapinin tahrip
edilmesidir. Bu amacla 6zellikle xenon fotokoaguiatéri
cok etkili olup vaskiler dlizensiz alanlarin tahrip edil-
mesiyle 6dem ve eksudasyonlarin resorbsiyonu sagla-
nabilmektedir ($ekil 4). Retinanin dekole olmasi veya
eksudasyonlarin ve 6demin yogunluguna bagl olarak fo-
tokoagulasyon ile yeterli etki saglanamadigi durumlarda
kriokoagulasyon tercih edilir, ileri derecede dekolmanin
gelistigi olgularda ponksiyon, gevreleme ve intraokiler
infizyon gibi yontemler ile basirili sonuglar elde edile-
bilmektedir. Daha komplike goézlerle ise vitre cerrahisi
uygulamak gerekebilir. Hastaligin ilerledigi, neovaskiler
glokom gibi sekellerin gelistigi, ge¢ dénemlerde, palya-
tif dnlemlerle sonug alinamayan, goézlerde ise enuklia-
syon kaginilmaz olabilmektedir.

AYIRICI TANI

Coats' hastaliginda 6zellikle ileri donemlerinde I6kokori
yapan diger nedenler ayirici tanida ele alinmalidir. Ben-
zer tablo ile 6zellikle gocukluk yasinda karsimiza gelen
olgularda retinoblastom, prematurlte retinopatisi, persis-
ten hiperplazik vitreus, konjenital katarakt, toxokara

granulom disdndlmelidir.

Coats' hastaliginin fundus gézleme olanagimizin bu-
lundugu erken déneminde saptanabilmesi ayirici tanida
hekime blylk bir rahatlik getirdigi gibi, ayni zamanda er-
ken tedavi uygulamasina olanak sagliyarak iyi bir visual
rehabilitasyon temin etmek mimkiin olmaktadir.
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