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Kani olugturan bilesenlerde bir anormallik varsa, bu anormallik tiim viicudu etkiler, goz ve ozellikle retina etkilenir. Gorme azal-
masi sikayeti olabilir veya bazen hicbir belirti olmayabilir. Hastalar hastaligin erken evresinde veya ilerleyen evrelerinde goz hasta-
liklar1 poliklinigine bagvurabilirler. Bu hiperviskozite sendromlar: arasinda orak hiicreli anemi, polisitemi, l6semiler, disproteine-
miler ve kanama-pihtilasma bozukluklar yer almaktadir.

Anahtar Kelimeler: Hemoroji, hiperviskozite sendromlari, retinal bulgular

ABSTRACT

If there is an abnormality in the components that constitute the blood, this abnormality will affect all body, and the eye and espe-
cially the retina will be affected. There may be a complaint of decreased vision, or sometimes there may be no symptoms. Patients
can refer to the ophthalmology clinic in the early stage or in the later stage of the disease. These hyperviscosity syndromes include

N

sickle cell anemia, polycythemia, leukemias, dysproteinemias, and bleeding-coagulation disorders.
Keywords: Hemorrhage, hyperviscosity syndromes, retinal findings
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Giris

Hematoloji ile ilgili hastaliklar viicutta nerdeyse biitiin doku-
lar1 olumsuz olarak etkileyebilen ve toplumda ¢ok fazla goriilen
bir grup hastaliktir. Hipervizkosite ile gozii tutan hastaliklar 5
ayr1 grupta incelenecek olup bunlar arasinda orak hiicreli anemi,
polisitemi, lenfoma, 16semi, disproteinemi ve kanama-pihtilagsma
bozukluklar: yer almaktadir. Bu hastaliklar ve goze yansimalar:
agagida ozetlenecektir.

1. Orak hiicreli anemi

Orak hiicreli anemide B globin zincirinin 6. pozisyonunda
glutamik asitin valinle yer degistirmesi sonucunda anormal bir
hemoglobin Hb S olusur. Proliferatif olmayan orak hiicreli reti-
nopatideki retinal degisikliklere arteriolar ve kapiller okliizyon
neden olur. Anastomoz ve yeniden sekillenme, enfarkt cevresinde
kanin emilmesi gibi periferde meydana gelir ve somon seklinde
kanamalar, periferik retinal arteriolar sonrasi meydana gelen int-
raretinal kanama alanlarini temsil eder. "' Orak hiicreli retinopa-
tili hastalarda parafoveal kilcal damarlarin ve arteriyollerin tikan-
mas1 gorme keskinliginin azalmasinin bir nedenidir. Proliferatif
diyabetik retinopatili gozlerde neovaskiilarizasyon genellikle pos-
tekvatoryal olarak baglarken, orak hiicreli proliferatif retinopatide
neovaskiilarizasyon daha periferik yerlesimlidir ve ayrica spontan
regresyonu da goriilebilmektedir. ¥/ Orak hiicre proliferatif reti-
nopati komplikasyonlari arteriolar, prekapiller, arteriolar, kapiller
veya veniiler tikanikliklar yoluyla retina dokusunun enfarktiisii-
ne sekonder iskemiden kaynaklanir; retina neovaskiilarizasyonu,

preretinal veya vitreus kanamasi ve traksiyonel retina dekolmani-
ni1 igerir ve 5 evrede siniflandirilmigtir.

Periferikarteriolar tikanikliklara bagl periferik nonperfiizyon
Dilate periferik arterioveniiler anastomozlar

Periferde preretinal deniz yelpaze neovaskiilarizasyonu
Vitreus kanamasi

Traksiyonel retina dekolmani
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Evre 1-2 deki periferik lezyonlar gormeyi etkilemedikge teda-
viye gerek yoktur ve spontan gerileyebilirler. Evre 3 tespit edilirse
hemen lazer yapilmalidir. Evre 4 olan olgular B-mod USG ile takip
edilirler ve agilirsa lazer ve agilmazsa vitrektomi uygulanir. Evre 5
de ise direk cerrahi yapilmalidir.

2. Polisitemiler

Eritrositlerde ve bununla birlikte total kan voliimiinde mutlak
artist ile karakterize olan bu hastalikta siklikla 16kositoz, trombo-
sitoz ve bunlarla beraber splenomegali mevcuttur. Kemik iligi hi-
perselliiler olup eritroid, myeloid ve megakaryositer boliimlerde
hiperplazi bulunmaktadir. Kanda dolasan eritrositlerin artis: ile
hiperviskozite ve bunun sonucunda da polisitemi hastaligi mey-
dana gelmektedir. Muayenede derin yada yiizeyel kanamalar, ge-
niglemis, kivrimli retina damarlar: ve papilla 6demi izlenebilir ve
iskemiye bagli neovaskiilarizasyonlar da goriilebilir. Bu hastalikda
bozulmus beyin kanlanmasina bagli amorozis fugax, hemianopsi,
gorsel haliisinasyonlar izlenebilir. '
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Resin 1. Lenfoma tanisi olan hastada saptanan vitritis ve snow-
bank bulgular1

3. Lenfomalar

Lenf dagtimlerinden veya ekstranodal lenfoid dokudan kay-
naklanan malign neoplazmalardan lenfoma olarak isimlendirilir
ve Hodgkin ile Hodgkin dis1 lenfomalar (Non-Hodgkin lenfoma)
olmak iizere iki gruba ayrilirlar.”’ Non-Hodgkin malign lenfoma-
lar (NHML), lenfoid kokenli hiicrelerin (B ya da T) monoklonal
olarak ¢ogalmasiyla meydana gelen neoplazmalar olarak adlan-
dirtlir. G6z tutulumu Hodgkin lenfomalara oranla non-hodgkin
lenfomalarda daha sik goriiliir. Non-Hodgkin lenfolamalar gozi
metastaz araciliiyla, direk basi ile yada eslik eden anemi ve trom-
bositopeni ile etkileyebilirler ve gozii etkileyen ¢ogu bulgu direk
infiltrasyon yoluyla meydana gelmektedir. ' Proptozis, sklerit,
episklerit, tiveit, korneal tutulum ve glokom gibi daha ¢ok 6n seg-
ment agirhikl tutulum ortaya ¢ikarmaktadir.’ Lenfoma hastala-
rinda intermediyer iiveit saptanabilmektedir. (Resim 1) Hodgkin
lenfoma lenf sisteminin malign bir hastaligidir. Lenf diigiimlerin-
de ortaya ¢ikar ve hematojen yolla tiim viicuda yayilir. Dogrudan
goz tutulumu nadir olup goz kapagi ve orbital infiltrasyon, retina-
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da koryoretinit, vitritis, papil 6dem, eksudatif retina dekolmani,
cottonwool spot, retinal kanamalar meydana gelebilir.

4. Losemiler

Hematopoetik oncii hiicrelerin neoplastik degisimi neticesin-
de ortaya ¢ikan klonal hastaliklar 16semiler olarak adlandirilmak-
tadir. Kanda dolasan lokositlerin neoplastik proliferasyonlar: ile
Losemiler olugmaktadir.Goz iyi vaskiilarize olan bir organ oldugu
i¢in vakalarin yaklagik yarisinda tutulum olabildigi bildirilmistir.
%l Gozdeki hastalik ilgili olan tutulum ya direk infiltrasyon yoluyla
veya indirek etkilenme sonucu meydana gelmektedir. Bu tutulum
gesitlerinden direk 16semik infiltrasyonun 3 farkli tutulum sekli
vardir ve bunlar 6n segmentte infiltrasyon, orbital infiltrasyon ve
norooftalmik infiltrasyondur. Bu noérooftalmik tutulumda optik
sinir, kranial sinir tutulumu ve papil 6demini igeren noro-oftal-
mik santral sinir sistemi tutulumlari seklinde olabilmektedir. Indi-
rek tutuluma bagl olusan goz bulgulari ise 16semiye bagli hemato-
lojik degisiklikler (anemi, trombositopeni ve hiperviskozite gibi)
sonucunda retina, vitreus hemorajileri ve damarsal tikanikliklar
seklinde ortaya ¢ikabilmektedir. Konjonktiva kanamalari, lokal
nodiller, sklerainfiltrasyonlary, iris infiltrasyonlari, hifema, hipo-
pion, glokom, heterekromi, anizokori vakalar1 da ayrica bildiril-
mistir.””) Retinada her tipte kanama, eksiidasyon ve dilate kivrimli
damarlar goriilebilmektedir. '’ (Resim 2 a-b) Hiperviskozite ve
doku hipoksisine bagl neovaskiilarizasyon ve intravitreal hemo-
roji de gelisebilir. Ancak nadir olarak bazi olgularda hastalarin goz
bulgular: agisindan asemptomatik olabilecegi de akilda bulundu-
rulmalidir.

5. Disproteinemiler

Kanda dolasan plazma proteinleri miktar ve yap1 bakimindan
anormal oldugunda meydana gelen hipervizkozite sendromlari-
dir. Karaciger, bobrek ve kolojen doku hastaliklarinda olugabil-
mektedir. Primer formu olan Waldenstrom Makroglobulinemisi
monoklonal Ig M proteininin fazla tiretilmesi sonucu ortaya ¢ikan
lenfoproliferatif B hiicre hastaligidir. Hiperviskosite sendromu
tanusi almig hastalarda siklikla Waldenstrom Makroglobuline-
misi tanist konulmaktadir. Kan akiminda azalmaya bagli olusan
konjestif retinopati ve buna bagl olarak da retinal venokliizyonu,
retina dekolmani ve rubeozis iridis meydana gelebilmektedir.""!
Kan vizkositesi ile retinopati derecesi dogru orantilidir. '/ Di-
ger disproteinemi ¢esidi olan Multiple Myelomda ise Ig G frak-
siyonunda anormal proliferasyon meydana gelmektedir. Multiple

Resin 2. KML tanisi olan hastada saptanan yaygin retinal hemorojiler
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Myelomda goz tutulumu okiiler, orbital ve nérooftalmik seklinde
olabilir. Kraniyal kemikler siklikla etkilenip bu da kraniyal sinir-
lerde sikigma ve proptozis olarak bulgu verebilir. ¥/ Orbital tutu-
luma bagl olarak proptozis, ptozis ve diplopi saptanabilir. Olugan
immiinglobiilinler ile kornea, konjonktivada kristal ve bakir de-
positler, silier cisim kistleri olusturabilir. Gene konjestif retinopa-
tiye bagl bulgularda goriilmektedir. '

6. Kanama ve pihtilasma bozukluklar:

Pihtilagma bozukluklar: ya koagiilasyon defektlerine yada ye-
tersiz trombositlere bagl olarak meydana gelmektedir.

Hemofili hastalig1 insanlarda goriilen en yaygin kanama has-
talig1 olup X kromozomuna bagli olarak resesif kalitim paterni ile
aktarilmakta ve 6miir boyu devam etmektedir. Bu hastalar kanin
pihtilagsmasinda rol oynayan FVIII proteininin kanda ya normal
diizeyinin altina inmesi ya da tamamen olmamasindan dolay:
normal bireylerde gorillenden daha uzun bir pihtilasma siiresi
gostermektedirler. *) Bu bireylerde goriilen kanamalar ozellikle
eklem yerlerinde, kaslarda ve yumusak dokularda meydana gel-
mektedir. Koagiilasyon defekti ile olusan Hemofili hastaliginda
travma yada cerrahi girisimler sirasinda ciddi periorbital yada
intrakamaral yada cok nadir olarak intravitreal kanamalar da
olusabilir ve ayrica spontan okiiler kanamalarda meydana gelebil-
mektedir. """/ Eger tan1 varsa cerrahi dncesi taze donmus plazma
ile eksik faktérler yerine konularak risk azaltilir. !'*

Trombotik trombositopenik purpura (TTP) mikroanjiopatik
hemolitik anemi, trombositopeni, nérolojik semptomlar, ates, re-
nal fonksiyonlarda bozulma ve yaygin trombotik okliizyonlarla
karakterize bir sendromdur ve hastalarida ayni anda bu semp-
tomlarin hepsi olmayabilir. ") Gézde konjonktival kanama, kon-
jonktival kemozis, goz kapaklari etrafinda kanama, sklerada sari-
lik, retina ve koroide kanama, retinada neovaskiilarisyon, retina
dekolmani, optik disk 6demi, kraniyel sinir fel¢leri ve hipertansif

retinopati meydana gelebilir.”!! Idiyopatik (veya otoimmun)
trombositopenik purpura (ITP) orta siddetten agir siddetliye ka-
dar trombositopeninin eglik ettigi konjenital olmayan sistemik bir
hastaliktir. Kronik idiyopatik trombositopenik purpura (ITP) ise
6 aydan uzun siiren trombositopeni ve buna bagli olarak genellik-
le deri ve mukoza kanamalariyla gidisat gosteren otoimmun bir
hastaliktir. Bu hastaliklardaki tani trombositopeninin saptanmasi,
periferik formiilde trombositopeninin dogrulanmasi, liizum ha-
linde yapilan kemik iligi aspirasyonunun normal olmasi ve eslik
eden bagka bir hastaligin olmamasi ile konulmaktadir.

Hiperkoagiilapati durumlarindan olan Disemine Intravaskii-
ler Koagtilopati dissemine intravaskiiler koagiilopati veya yaygin
damar i¢i pihtilagma; pihtilagmanin genis olarak aktivasyonu ile
olugmaya baglayan ve kiigiik-orta ¢apli damarlarda trombotik ti-
kanmalarla karakterize olan ciddi bir klinik durumdur. **' Bu du-
rum hemodinamik ve metabolik bozukluklar sonucunda ortaya
¢ikar ve viicutta yer alan organlara kanin akiginda zorluga ve goklu
organ yetmezligine sebep olur. Gozde retina ve koroid damarlari-
nin trombozuna bagli olarak arter tikanikliklari, neovaskiilarizas-
yonlar, retina dekolmanlar1 meydana gelebilmektedir. Hemorajik
fazda koroidal kanama ile birlikte retina pigment epitel ve retina
dekolman: goriilebilir. Ayrica konjonktival hemoroji, hifema ve
intravitreal hemorojide olusabilmektedir. **'

Sonug¢

Hematolojik hastaliklarda goz tutulumu hafiden ciddi boyut-
lara kadar ortaya cikabilir. Hiperviskozite sendromlarinda kan
hiicrelerinin etkilenmesi ile beraber gozde ve 6zellikle retinada
meydana gelen kanamalara bagli olarak gorme azalmasi olusabilir.
Gorme azligini hasta fark etmeyebileceginden bu hastalarin goz
hastaliklar1 konsiiltasyonu ile degerlendirilmesi uygun olacaktur.
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