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Kan Hastaliklarinda Goz Bulgular1 ve Retina
Neovaskiilarizasyonu

Engin Yarkin Biirtimcek (*), A. Baki Mudun (**)

GIRIS

Kan, insan dokularinin neredeyse tamamina yakin

»

OZET

Kan, insan dokularinin neredeyse tamaminda dolagir. Her tiirlii metabolik hiicre aktivitesi
icin hayati rol oynar. Kan hastalif1 vucudun tiim organ ve sistemlerini etkiler. Kan hastaliklari
gorme fonksiyonunu da etkileyebilir ve bazen ilk bulgu g6z muayenesinde ortaya ¢ikabilir. Bu
derlemede ¢esitli kan hastaliklarinda goriilen goz bulgulart incelenmis, ayrica bazi kan has-
taliklarinda olugan retina neovaskiilarizasyonlarmnin 6zellikleri ve yaklagimlar gozden gegiril-
migtir.

Anahtar Kelimeler: Anemiler, 16semiler, polisitemiler, disroteinemiler, kanama ve pihti-
lagma bozukluklari, retina neovaskiilarizasyonu

SUMMARY .
Ophthalmological Findings and Retinal Neovascularisation in Blood Disorders

Blood is circulating nearly in nearly whole human body tissues. It has the crucial role in all
the metabolical activities of the cells. Blood disease effects all the organs and systems of the
body. Blood diseases also can effect the visual functions and sometimes the first sign of the di-

~ sease can be found by eye examination. In this paper, the eye findings, charecteristics and ma-

nagement of retinal neovascularisation in different blood diseases were reviewed
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tinal neovascularisation

1. Anemiler/Hemoglobinopatiler
2. Losemiler

béliimiinde dolagan, sekilli ve sekilsiz elemanlardan 3. Polisitemiler
olusmus bir akoz siispansiyondur. Her tiirlii metabolik 4. Disproteinemiler
hiicre aktivitesi igin besleyici ve atiklari uzaklastirica bir 5. Kanama ve Pihtilasma Bozukluklart

rol oynar. Kanin sekilli veya sekilsiz elemanlar nitelik

ve/veya nicelik olarak anormal ise olugan kan hastalif
vucudun tiim organ ve sistemlerini etkiler. Asagida ge-

Anemiler / Hemoglobinopatiler

nel bir siniflandirmasi yapilan kan hastaliklari goérme Anemide dolagan kan hiicrelerinin sayisinda bir
fonksiyonunu da etkileyebilir ve bazen ilk bulgu gbz azalma vardir. Béylece hemoglobin miktar1 ve kann ok-
muayenesinde ortaya ¢ikabilir.(1) sijen tagima kapasitesi azalir, vaskiiler perfiizyon basinci
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diiser ve doku hipoksisi gelisir. Anemiler yetersiz eritro-
poez (6rn: B2 yetersizligi, demir eksikli§i veya kemik
iligi hasari sonucu), asir1 kan kaybi (6rn: hemorajik ane-
mi) veya agirl kan yikimu (6rn: konjenital ve akkiz he-
molitik anemiler) nedeniyle gelisebilir. Anemi tamist al-
mus kisilerde etyolojinin bilinmesi tedavi agisindan cok
onemlidir. Etyolojisi ne olursa olsun anemik kisilerde
klinik tablo, solukluk, glicsiizliik, halsizlik ve dispne
seklinde kendisini gosterir. Kapak konjunktivasindaki
solukluk bu tablonun esas pargasi olup, uzun yillardir
klinik takiplerde giivenle kullanilmis olmakla birlikte,
anemi derecesini gostermede saglikli bir gosterge degil-
dir. Hemoglobin konsantrasyonu en azindan normalin
yarisi veya altina diigerse, retinada hemorajiler, eksuda-
lar, geniglemis kivrimli damarlar ve sonunda papilla
ddemi goriilebilir. Hemorajiler ¢cogunlukla mum alevi
seklinde olup, sinir lifi tabakas: ile sinirlidir. Ancak s1-
nirlari belirsiz, nokta ve leke seklinde, merkezi beyaz
renkli ve hatta subhyaloid hemorajiler de goriilebilir.
Merkezi beyaz renkli hemorajiler yanls olarak bakteri
endokarditindeki mikroembolilerde goriilen 'Roth's spot'
olarak adlandirilmakta olup, anemilerde kapiller yirtik
sonucu gelisen hemorajilerdeki beyaz noktanin, yirtif
tikayan fibrin plaklarina bagli oldugu ileri siiriilmekte-
dir. Eksudalar atilmig pamuk geklinde olup, ganglion
hiicreleri ve sinir lifi tabakasmdaki iskemik hasara bagli-
dir. Bu fundus tablosu her tip anemide goriilebilmekte-
dir ve patogenezi a¢ik olmamakla birlikte, lokal doku hi-
poksisi ve kan-retina bariyer bozuklugu kombinasyonu-
na bagli olmasi bilyiik olasiliktir (1).

Anemilerin tiplerinin yalmizca goz muayenesi ile
ayirt edilebilmesi miimkiin degildir, ancak bazi anemile-
rin 6zel goz bulgular da vardir:

Pernisioz anemide goriilen ve 'subakut kombine
dejenerasyon sendromu' olarak isimlendirilen nérolojik
bulgularin bir pargasi olarak nadir de olsa retrobulber
optik néropati geligebilir ve bazen santral skotomlar bu
anemideki ilk norolojik sikayetlerdir. Bu tablo Multipl
Skleroz (MS) ile sagirtic1 sekilde benzerlik gosterir.
MS'da Gérsel Uyan Potansiyelleri (VEP) giivenilir bir
gsterge olmakla birlikte, pernisitz anemide subklinik
optik néropatiler de gdsterilmistir. Vitamin B12 tedavi-
sine verilen dramatik yanit tam koydurucu olabilir ve te-
davi optik atrofi gelismeden 6nce baglanirsa sonug iyi-
dir. Antikardiyolipin antikorlari pozitif olan pernisiy6z
anemili bir hastada santral retina ven trombozu da rapor
edilmistir (1,2).

Demir eksikligi anemisinde tablo cok agir olma-
dikga 6zel bir gérme bozuklugu, retina hemorajisi ve ek-
suda yoktur. Ancak ani ve masif bir hemorajiyi takibe-
den bir kag hafta icinde bilateral derin bir gérme kayb1

gelisebilir. Retinadaki kanama ve eksudalara retina ve
optik disk ddemi de eglik edebilir. Kafa ici basing art1-
sinda goriilen papilla 6deminden farkli olarak bu tabloda
papilla soluk renktedir (1).

Aplastik anemiler siklikla pansitopeni ile sonugla-
nan kemik iligi yetmezligine neden olan kimyasal ya da
fiziksel etkenlere (antimetabolitler, iyonize radyasyon
v.b.) maruz kalinmas: sonucu geligirler. Ilk muayenele-
rinde bu hastalarin yaklagik yarisinda cilt ve/veya muko-
zalarla birlikte retinada da hemorajiler vardir. Buna sik-
Iikla diger anemilerdeki genislemis kivrimli retina ven-
leri, atilmis pamuk goriiniimlii lezyonlar eslik eder. Idio-
patik vaka serilerinde anjiyografik olarak da gosterilmis
olan retina mikroanevrizmalari gozlenmistir (1).

Hemolitik anemiler ya sitma ve kan transfiizyonu
sonrasi oldugu gibi akkiz nedenlerle ya da hemoglobino-
patilerde (orak hiicre anemisi, talasemiler) oldugu gibi
konjenital olarak goriilebilir:

Sickle-cell hemoglobin-S (SS), sickle-cell hemoglo-
bin-C (SC) ve sickle f§ talasemi (orak hiicre hemoglobini
ve talaseminin kalitimsal olarak ortaklasa aktanldig: du-
rum) gibi tiplerinde ortaya ¢ikan goz lezyonlar oftalmo-
loglarin biiyiik ilgi alanlaridir. Hemoglobin molekiilii-
niin B polipeptit zincirindeki amino asitlerden glutamik
asit yerine valin gelince hemoglobin-S, lisine geldiginde
ise hemoglobin-C olusur. Heterozigot bireylerde hemog-
lobinlerin yarist Hb-A, diger yaris: ise Hb-C (AC Hasta-
11§1) veya Hb-S'dir (AS Hastalig1). Bu hastalarda da
oraklagma olmaktadir, ancak sistemik bulgular ve goz
bulgulari cok nadir goriiliir.

Talasemilerde ise genetik olarak belirlenen globulin
sentez yokiugu ya da niceliksel olarak azlig1 sonucu olu-
san anormal hemoglobinler vardir. Bu ufak degisiklikle- -
rin eritrosit fizyolojisi iistiindeki olumsuz etkisi 6zellikle
hemoglobin-S igin ¢ok bilyiiktiir ve bu hiicreler damar
yataklarinda hilal seklini alirlar. Bu hiicreler daha rijit
olup, 6zellikle kapiller yatakta tikanikliklara neden olur-
lar. Bunun sonucu olarak agrili eklem ve abdomen, pul-
moner enfarktiis, serebrovaskiiler tikanikliklar ve aralik-
I1 ataklarla seyreden bir kronik anemi tablosu ortaya ¢1-
kar. Kemik enfartiisleri de seyrek degildir ve bazen orbi-
tay1 da tutabilir. Orbitada agri ve proptozis geligmesi za-
ten enfeksiyonlara yatkinligi artmis olan bu kisilerde or-
bita selliiliti olarak da degerlendirilebilir. Goziin 0n seg-
menti oraklagmanin baglangi¢ yeri olabilir.

Orak hiicreli hastaligin giivenilir bir belirtisi bulber
konjunktivada 6zellikle alt temporal kadranda gbzlene-
bilen virgtil sekilli veya kirvrimli kapillerlerdir. Bu belirti
siddetine gore derecelendirilmistir. Damarlarin devamh-
Iiginin belirgin oldugu uzun cizgisel dilatasyonlar en ha-
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fif, afferent ve efferent damarlardan izole ¢ok sayida gii-
diik damar segmenti goriiniimii ise en agir tabloyu olus-
turmaktadir. Dikkatli bir hekim bu damar degisiklikleri-
ni biiyiiltme olmadan gorebilir. Biomikroskopi taniy:
biiyiik dl¢iide kolaylastirir. Fenilefrin gibi topikal vaso-
konstriiktorler konjunktiva damarlarimm ayrici goriini-
miinii daha belirginlestirirken, biomikroskoepik muaye-
nede 151810 1s1s1 bu goriintimlerin siliklegmesine neden
olabilir. Bu belirti orak hiicre anemili (SS) hastalarin
%97'sinde, orak C'li (SC) hastalarin %80'ninde ve orak
B talasemili hastalarin %64'tinde gzlenmektedir.

Travma sonrasinda olusan ve normalde nispeten iyi
seyirli olan mikroskopik hifemalar orak hiicre egilimin-
de goz i¢i basincinda belirgin ve inatci bir yiikselmeye
yol agabilmektedir. Burada 6n kamara ve trabekiiler dre-
naj kanallarinin hipoksik ortaminda oraklasmis hiicrele-
rin tikayici etkisinin rol oynamast olasidir. Iris dolagi-
minda tikanmalara bagli 6n ve arka yapigikliklar, iris at-
rofisi goriilebilir. On kamarada bulamklik ve hiicre bu-
lunabilir. ‘

Arka kutup ilk bakista normal goriiniimdedir. Fakat
dikkatli muayenede 'sickle disk belirtisi' ve 'makuler
depresyon belirtisi' goriilebilir. Sickle disk belirtisi, disk
iizerinde ince koyu kirmizi lekelerdir. Bunlar optik disk
ylizeyindeki kiiciik damarlarin icinde kanimn kiimelegme-
si ile olugurlar. Bilyiitiilmiis fotograflarda cizgi ya da 'Y’
seklinde goriiliirler. Makuler depresyon belirtisi, maku-
laya komsu karanlik bir halka ve merkezde parlak bir
reflenin oldugu, ¢ukur, incelmis, atrofik bir retina bélge-
sidir. Kapiller tikanmalara bagl bu lezyon gérmeyi azal-
tir. Ayricarsomon rengi yama tarzinda kanamalar, gok-
kusag1 rengi noktalar ve siyah giines yamgi lezyonlar
karigik olarak retinada izlenebilir. Somon rengi retina
kanamalari, yuvarlak veya oval, keskin sinirli, yassi ve-
ya kubbe seklinde, /> -1 disk ¢apinda olup, genellikle
sensoriyal retinada yerlesmisler, i¢ kisimda i¢ limitan
zarla sinirlanmiglardir. Onceleri parlak kirmizi olan
renkleri birkag giin ile birkac hafta icinde kirrmzi-porta-
kal rengine doniigiir. Bir orak eritrosit tikaci ile retina ar-
terioliiniin ani tikanmasi, enfarkti ve patlamasi sonucu
olusurlar. Bazen rezorbe olurlar ve arkasinda kiiciik bir
retinoskizis kavitesi olan hemosiderin yiiklii makrofajlar
sar1 ve bakir rengi graniiller olarak goriliirler. Bunlara
gokkusag1 noktalar1 adi verilir. Siyah giines yanmig: lez-
yonlar ise ¢esitli orak hiicreli hemoglobinopatilerde go-
riilen halka seklinde korioretinal skar dokularidir. Bun-
lar yuvarlak veya oval 1/» - 1 disk ¢apinda lezyonlar
olup, ignemsi veya yildiz seklindeki pariltili graniiller
iceren gbkkusag1 lekelerine gbre daha periferde yerles-
mislerdir. Histolojik olarak fokal RPE hipertrofisi, hi-
perplazisi ve migrasyon bolgeleridir. Cevresindeki sen-
soriyal retina genellikle incelmis ve dejeneredir. Pig-

ment ve homosiderin yiikli makrofajlar ve yogun demir
depozitleri bulunur. Orijinin intraretinal hemorajiler ol-
dugu diigtiniilmektedir. Ayrica orak hiicre anemisi ve B-
talasemide kronik hemodializ nedeni ile Bruch membra-
ninda demir toplanmasi buradaki kirilganligr artirarak
‘angioid streak’ olugsumlarina yol agabilir.

Biiyiik retina damarlar1 genellikle normaldir. Uzak
periferde olusan arterio-vendz (AV) santlar nedeni ile
bazen kivrimlanmalar artmigtir. Periferik retina damar
tikanikliklarindan daha fazla etkilenir. Sea-fan gorii-
niimii orak hiicre retinopatisinin igaretidir ancak pa-
tognomonik degildir. Bunlar perfiize retinadan non-per-
fiize periferik retinaya dogru neovaskiiler doku bilyiime-
sidir. Periferde dairesel olarak ilerlerler. Diiz olabilirler
ama daha sik olarak vitreus icine yiikselmislerdir.
Yiikseklik yapan neovaskiilarizasyonlar hemoraji ve vit-
reoretinal traksiyon gelisimi agisindan daha tehlikelidir-
ler (3-12).

Orak hiicre hastaliginda retina bulgular: proliferatif
(PSR) ve non-proliferatif (NSR) olarak ikiye ayrilabilir.
Orijinal olarak simiflandirmasi 1971 yilinda Goldberg ta-
rafindan yapimustir. Buna gore bulgular 5 evrede deger-
lendirilirler (4).

Evre I. Erken devre (Background) degisiklikler:
Somon rengi hemorajiler, gokkusagi lekeleri, giines ya-
mg lekeleri ve periferik damarlarda tikanmalar vardur.

Evre II. Arteriolo-veniiler anstomozlar; ekvatorun
periferinde genellikle perfiize ve non-perfiize retina si-
nirlarida yer alan giimiis tel benzeri arterioller ve arte-
riolo-veniiler sant damarlar1 izlenir.

Evre IIl. Neovaskiiler degisiklikler; proliferatif
sickle retinopatinin (PSR) isareti olan ve deniz omurga-
hilarindan gorgonia flabellum'a (deniz yelpazesi) ben-
zerligi nedeni ile 'sea fan' olarak isimlendirilen neovas-
kiilarizasyonlar olusur. Sea fan 6nce i¢ limitan zar bo-
yunca biiyiiyebilir ve diizdiir. Zamanla bu neovaskiilari-
zasyondan vitreus i¢ine dogru piiskiiller uzanmaya bas-
lar. Bu damarlar FFA'da sizma gosterirler. Sea fan ge-
nellikle vitreus icindeki bir periferik traksiyon bandina
dogru ilerleyerek biiyiir.

Evre 1V. Vitreus hemorajisi; sea-fan' olugturan fra-
jil damarlardan vitreus hareketi ile kanamalar olabilir
Hb SC'li hastalarda daha sik (%23) bildirilmigtir. Hb
SS'li hastalarda %3, diger hemoglobinopatilerde daha
seyrek goriliir.

Evre V. Retina dekolman; vitreus i¢ine kanama ve
plazma sizmasi sonucunda, vitreus i¢inde bantlar ve
membranlar olugur. Bunlar: takiben traksiyonel retina
dekolmanlari geligebilir. Ayrica bu membran ve bantla-
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rin yol agabilecei retina yirtik ve deliklerini takiben
regmatojen retina dekolmanlar da gelisebilir.

Tedavinin ilk amaci vitreus i¢ine transudasyonun ve
neovaskiiler dokulardan vitreus i¢ine kanamalarin 6nlen-
mesidir. Evre I ve IT'deki periferik lezyonlar gérmeyi et-
kilemedikleri siirece tedavi gerektirmezler. Bu dénem
leztonlarinda %20-49 spontan regresyon bildirilmistir.
Periyodik FFA ile takipler-deniz yelpazelerinin olugtuk-
lar1 donemde tespit edilmelerini saglayacaktir. Evre III
lezyonlar goriiliir goriilmez tedavi edilmelidirler. Bu
amagcla tarihsel sira ile transskleral diatermi, xenon-arc
fotokoagulasyonu, transkonjunktival kriyoterapi ve ar-
gon laser fotokoagulasyon etkili bir sekilde kullanilmag-
lardir.

Giiniimiizde kullanilmakta olan laser fotokoagulas-
yonu icin cesitli teknikler onerilmistir. Ilk yéntem besle-
yen arteriol ve direne eden venin kapatilmasidir. Ancak,
bu yontemde yiiksek enerji kullanma zorunlulugu siklik-
la koroid neovaskiilarizasyonu, vitreus i¢i hemorajisi,
retina dekolmamn ve makula deligi gibi ciddi komplikas-
yonlara yol acabilir. Sektoryel ve/veya gevresel uygula-
nan 'scatter fotokoagulasyon', iskemik alanlar1 kapatma-
s1, vasoproliferatif faktér yogunlugunu gosteren 'sea-
fan'1 engellemesi ve panretinal fotokoagulasyonun proli-
feratif diabetik retinopati gibi hastaliklarda diisitk komp-
likasyon oram ile etkili bir gekilde kullaniliyor olmas:
nedeni ile tercih edilmektedir. Vitreus i¢i hemoraji geli-
sen olgular ultrasonografi ile takip edilmelidir. Retina
dekolman: gelisen olgularda traksiyon varsa pars plana
vitrektomi, yoksa sklera ¢tkertmesi ameliyatlar1 uygu-
lanmalidir. Orak hiicre anemisinde retina dekolman cer-
rahisi, retina yirtiklarimn preretinal neovaskiiler dokula-
rin arkasinda gizlenebiliyor olmasi, genellikle vitreore-
tinal traksiyonlarin genis, yiiksek ve yaygin olmasi ve
ameliyat sonrasinda %70'in iizerinde On segment is-
kemisi goriilmesi nedeni ile giigliikler icermektedir
(3,13-15).

Losemiler

Losemiler beyaz kan hiicrelerinin neoplastik proli-
ferasyonlaridir. Hiicre tipine gore myelositik ve lenfosi-
tik olabilir. Klinik seyrine gore de akut ya da kronik ola-
bilir. 16semili hastalarin %50-70'inde iyi vaskiilarize bir
organ olan gézde, tutulum oldugu ileri stiriilmektedir.
Bu tutulum beklenecegi gibi daha ¢ok 16semik infiltras-
yon tarzindadir.

Siklikla ¢ocuklarda goriilen ve orbita kemiklerinin
infiltrasyonu sonucu geligen proptozis hastalifin baglan-
gi¢ belirtisi olabilir. Konjunktiva kanamalar, yaygin in-
filtratlar ya da fokal nodiiller goriilebilir. Episklera ve
sklera infiltrasyonu da siklikla goriiliir. On kamarada hi-

popyon veya hifema, irisin infiltrasyonu ile heterokromi
ve anizokori geligebilir. Diga akim kanallarmin tkanma-
s1 sonucu sekonder glokom goriilebilir. Gz dibi muaye-
nesinde koroid infiltrasyonuna bagl olarak diffiiz fun-
dus soluklu§u ve sik olmamakla birlikte seroz retina de-
kolmani goriilebilir. Retinada hemen her tipte kanama-
lar, eksudalar ve konjeste kivrunli damarlar izlenebilir.
Vitreus i¢i kanama geligebilir. Ancak hiperviskozite ve
doku hipoksisi nadiren retinada neovaskiilarizasyon olu-
sumuna yol agar (1, 16-18).

Polisitemiler

Dolagimdaki kirmizi kan hiicrelerinin sayisinda art-
ma vardir. Dehidratasyona bagli plazma hacminin azal-
masi sonucu 'nisbi' polisitemi olabilir. Genel kemik iligi
hiperplazisine bagl: polisiternia vera ve hipoksi sonucu
sekonder olarak kirmizi hiicre yapiminimn artmasina bagh
olarak goriilen polisitemiler ise 'absolil’ polisitemiler
olarak adlandirilir. Polisitemia vera'da bozulmus beyin
dolagimina bagl olarak iki tarafli amorozis fugax, hemi-
anopsi, sekilsiz gorsel hallisiinasyonlar ve genel olarak
bulanik gérme yakinmalar higbir izlenebilir fundus bul-
gusu olmadan ortaya ¢ikabilir. ‘

Konjunktivada vaskiiler konjesyon vardir. Koyu
renkli, kanla dolu koroid zemini iizerinde, koyulagmis,
genis ve kivnimli retina venleri izlenir. Derin ve yiizeyel
retina kanamalarina papilla 8demi de eslik edebilir. Hi-
perviskozite ve damar i¢i trombiisler sonucu retina neo-
vaskiilarizasyonu gelisebilir (1).

Disproteinemiler

Kan plazma proteinleri miktar ve yap1 bakimindan
anormal oldugunda ortaya g¢ikan hastalik durumuna
disproteinemiler denir. Disproteinemiler siklikla siroz,
nefroz ve kollagen hastaliklara sekonder olarak gelisir-
ler. Primer disproteinemiler, protein iiretim kapasitesi
olan retikiilo-endotelyal sistem hiicrelerinin neoplastik
proliferasyonuna baglidir. Waldenstrom makroglobine-
misi'nde plazma 7y-globulinlerden IgM fraksiyonunda
artma vardir. Elli yagin tizerinde goriiliir.

Konjunktiva kan akiminda yavaslama ve konjestif
retinopati goz bulgulanidir. Retinopati ilerleyici olup,
hastaligin etkin tedavisi yapilmadiginda retina ven tika-
niklig1, eksudadif retina dekolmani, rubeozis iridis geli-
gebilir.

Retinopatinin agirlig: kan viskozitesinin yliksekligi
ile ¢ok iligkilidir. Multipl myeloma'da myeloid hiicrele-
rin neoplastik proliferasyonu ve IgG fraksiyonunda art-
ma vardir. Bu hastalikta en sik invazyon yeri kafatas:
kemikleri oldugundan, kranial sinir basilari sonucu gor-
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me kayiplarma ve goz dig1 kas felglerine sebep olabilir.
Orbita kemikleri tutuldugunda proptozis ilk bulgu olabi-
lir. Biomikroskopik muayenede bazen konjunktiva ve
korneada goriilen parlak kristalin depozitler taniya yar-
dimet olabilir. Bu depozitler 151k kirllmasina yol acarak
gormeyi bozabilirler. Multipl myelomada gériilen kon-
jestif retinopati, makroglobulinemiye gére daha hafiftir.
Myeloma okulopatisinin tipik 6zelligi ¢ok sayida siliyer
cisim kistlerinin varligidir (1,19,20).

Pihtilasma Bozukluklar:

Kan pihtilagma bozukluklar esas olarak ya kan ko-
agulasyon mekanizmasinda biyokimyasal defektlere
(6rn: hemofili) ya da yetersiz kan trombositlerine (6rn:
idiopatik trombositopenik purpura, trombotik trombosi-
topenik purpura) baglidirlar.

Klasik hemofili hastaliginda Faktor VIII eksikligi
vardir. Faktor IX eksikliginde goritlen Christmas hastali-
gmda da klinik tablo ¢ok benzerdir. Faktor XI eksikli-
ginde ise daha az kanama egilimi vardir. Bu tablolar si-
“rast ile Hemofili A, B.ve C olarak isimlendirilirler. He-
mofili A ve B sekse bagh resesif gegis gdsterirler. Bu
hastaliklarda travma ve cerrahi girisimler sirasinda olu-
san g0z etrafina ve igine kanamalar ¢ok ciddi problemier
olusturabilir. Hem konjenital hem de akkiz pihtilagma
defektli hastalarda ¢ok sayida spontan okiiler kanama ol-
gular1 da rapor edilmigtir. Hemofililerde goz kanamala-
rinin ¢ogu konjunktiva, kapaklar ve diger adnekslerde
olup, belirgin degildir. Bununla birlikte retrobulber ka-
namalar hizla retina dolagimini durduran siddetli ekzof-
talmuslara-yol agarak gérmeyi yok edebilirler. Goz ici
kanamalar.sik goriilmezler ama oldugunda ciddi hasara
yol acarlar. Hemofilili hastalarda g6z ameliyatlarindan
once, olugacak komplikasyonlari 6nlemek igin, taze
dondurulmus plazma verilerek eksik faktorler yerine ko-
nulmalidir (1).

Trombositopenik purpuralar primer otoimmiin bir
hastalik (idiyopatik trombositopenik purpura- ITP) veya
cesitli ilaglar, toksinler, enfeksiyonlarin ya da diger kan
hastaliklarimin komplikasyonu olarak ortaya cikabilir.
ITP olgularinin ¢ogu 12 yas alt1 ¢ocuklardir ve 1-2 ay
icinde kendiliginden diizelirler. Kafa i¢i kanamalara
bagl olarak gérme bozukluklari, hemianopsi, goz dis1
kas fel¢leri ve papilla demi goriilebilir.

Bu patofizyolojik spektrumun Steki ucunda hiper-
koagulopati durumu vardir. Primer olami, genglerde gé-
riilen retina arter tikanikliklarinin en énemli nedenidir.
Ikincil olan tipi ise, baglangicta , perifer damarlarda yay-
gin tromboz ve emboliler, dolagan trombositler ve faktor
L II, V ve VII'de asirt azalma ile karekterizedir. Kanser,
sepsis, yanik ve ezilme yaralanmasi gibi nedenlerle geli-

sebilir. 'Dissemine intravaskiiler koagulasyon' (DIC)
olarak isimlendirilen bu klinik tabloda géz tutulumu
submakular ve peripapiller koroid damarlarinda tromboz
ile baglar. Retina ve koroid damarlarinin trombozu sonu-
cunda neovaskiilarizasyonlar geligebilir. Bu tabloyu ko-
roid kanamalar, {istiindeki retina pigment epitelinde yir-
tilma ve sekonder retina dekolman izleyebilir. Sendro-
mun hemorajik fazinda ise hifema, konjunktiva altina,
retinaya, vitreus igine kanamalar goriilebilir (1,21-24).
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