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Atipik Hemolitik Uremik Sendrom Iliskili Purtscher
Benzeri Retinopati

Purtscher-Like Retinopathy Associated with Atypical Hemolytic
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Oz

Yirmi bes yasinda kadin hasta ii¢ giindiir devam eden her iki gozde bulanik gérme, bas agrisi, bag donmesi ve bayilma ykiisii ile
klinigimize bagvurdu. Hastanin gérme keskinligi her iki gozde 20/60 seviyesindeydi. Fundus muayenesinde her iki gozde optik disk
gevresinde atilmig pamuk manzarasina benzeyen ¢ok sayida sari-beyaz yama tarzi lezyonlar, retina i¢i kanama odaklari ve makiila 6demi
goriildii. Hastaya travma dykiisii bulunmamasi ve eglik eden retina bulgulari nedeniyle Purtscher benzeri retinopati tanist konuldu.
Hastanin sistemik degerlendirmesinde goriilen trombotik mikroanjiyopati bulgulari (hemoglobinemi, trombositopeni ve akut bobrek
yetmezligi) nedeniyle ivedilikle nefroloji klinigine yatisi yapildi. Trombotik mikroanjiyopatinin ayirict tanisi yapilarak, klinik ve
laboratuvar bulgularina dayanarak hastaya atipik hemolitik iiremik sendrom (aHUS) tanist konuldu. Mevcut hemodiyaliz ve plazmaferez
tedavisine eculizumab tedavisi eklendi. Tedaviye baglandiktan 3 ay sonra, hastanin retinal lezyonlart geriledi ve gorme keskinligi her
iki gozde 20/20 seviyesine ulagt1. Bildigimiz kadariyla bu olgu, literatiirde bildirilen aHUS’e bagli ilk Purtscher benzeri retinopati
olgusudur.

Anahtar Kelimeler: Atipik hemolitik {iremik sendrom, Purtscher retinopati, Purtscher benzeri retinopati, trombotik mikroanjiyopati,
eculizumab

Abstract

A 25-year-old woman presented with acute bilateral blurred vision and history of headache, dizziness, and syncope for three days.
Her visual acuity was 20/60 in both eyes. Fundoscopy revealed multiple bilateral peripapillary yellow-white patches like cotton wool
spots, intraretinal hemorrhages and macular edema. The patient was diagnosed with Purtscher-like retinopathy based on the retinal
findings and lack of trauma history. She was urgently admitted to the nephrology clinic due to thrombotic microangiopathy findings
(hemoglobinemia, thrombocytopenia, and acute renal failure). After excluding thrombotic microangiopathy, the patient was diagnosed
with atypical hemolytic uremic syndrome (aHUS) with the clinical and laboratory findings. Eculizumab treatment was added to
hemodialysis and plasmapheresis therapy. Three months after starting treatment, retinal lesions regressed and visual acuity increased
to 20/20 in both eyes. To the best of our knowledge, this is the first reported case of Purtscher-like retinopathy associated with aHUS.
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Ustaoglu ve ark, Atipik Hemolitik Uremik Sendrom Purtscher Benzeri Retinopati

Giris

Purtscher retinopatisi; bag veya gogiis travmasini takiben
gelisen akut gorme kaybi ve atilmig pamuk manzaras
goriiniimii, intraretinal kanamalar ve retinal beyazlama gibi
retinal bulgular ile karakterize nadir bir retinal hastaliktir.!
Etiyoloji travmaya bagli degilse, hastalik Purtscher benzeri
retinopati olarak adlandirilir. Akut pankreatit, bag dokusu
hastaliklari, otoimmiin hastaliklar, gebelik ile iligkili hastaliklar,
trombotik mikroanjiyopatik hastaliklar gibi bir¢ok hastalik
Purtscher benzeri retinopatiye neden olabilir.?

Atipik hemolitik tiremik sendrom @HUS) nadir goriilen
ve hayati tehdit eden bir hastaliktir. Mikroanjiyopatik
hemolitik anemi, trombositopeni ve bobrek yetmezligi ticliisii
ile karakterizedir’ Hemolitik iiremik sendromdan (HUS)
diyare ve Shiga toksini kaynakli enfeksiyon olmamasi ile
ayire edilir.® aHUSte ana patoloji, vaskiiler endotel hasari ve
kompleman agregasyonlarina yol acan kompleman sisteminin
diizenlenmesindeki bozukluklardir.

Olgu Sunumu

Yirmi bes yaginda kadin hasta akut bilateral bulanik gorme,
li¢ giindiir stiren bag agrisi, bas donmesi ve senkop Oykiisii
ile klinigimize bagvurdu. Cocukluk ¢agindan bu yana siiren
migren ataklari disinda anamnezi olagandi. Hastanin her iki
goziinde olgiilen en iyi diizeltilmis gorme keskinligi 20/60
idi. On segment muayenesinde bir 6zellik yoktu ve gz ici
basinglari normal sinirlarda idi. Fundoskopide bilateral ¢ok
sayida peripapiller sari-beyaz pamuksu lekeler, alev seklinde
intraretinal hemorajiler ve makiila 6demi goriildii (Resim 1a).

Acil oftalmoskopik muayeneden sonra, eslik eden
semptomlar nedeniyle dahiliye uzmanina danisildi. Hastanin
sistemik degerlendirmesinde kan basinci 140/90 mmHg ve
viicut sicakligi 37,2 °C idi. Hastanin laboratuvar tetkiklerinde;
hemoglobinemi (9,2 g/dL), trombositopeni (66,000/mL), kan
laktat dehidrogenaz (1687 U/L), indireke bilirubin (1,69 mg/
dL), kreatinin (4,8 mg/dL), C-reaktif protein (28 mg/dL), kan
iire azotu (162 mg/dL) diizeylerinde artig ve kan haptoglobin
diizeylerinde (1,9 mg/dL) azalma saptandi. Ayrica, protrombin
zamanit (PT), aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) ve
fibrinojen seviyeleri normal sinirlardayds.

Hasta, eslik eden akut bobrek yetmezligi nedeniyle nefroloji
klinigine yatirilarak hemodiyaliz ve plazmaferez planland:.
Hastaneye yatigin ertesi giinii, optik koherens tomografi (OKT)
ve floresein anjiyografi yapildi. Floresein anjiyografide bilateral
peripapiller hiperfloresan alanlar goriildii (Resim 1b). OKT’de
her iki gozde ser6z makiila dekolman: vard: (Resim 1c¢). Retina
bulgular: ve travma ge¢misinin olmamast nedeniyle hastaya
Purtscher benzeri retinopati tanist kondu ve altta yatan sistemik
patolojinin tedavisi 6nerildi.

Nefroloji kliniginde, akut bobrek yetmezliginin ayirici
tanist igin kan yayma testi, abdominal ultrasonografi ve
ADAMTS13 testleri yapildi. Kan yaymasinda, sistositler
ve eritrosit fragmantasyonu goriildii. ADAMTS13 testi
negatifti. Abdominal ultrasonografide bobrek boyutlari

normaldi ve bilateral renal parankim evre 2 hiperekojendi.
Sistemik muayene ve laboratuvar testlerinden sonra hastamiz
hemoglobinemi, trombositopeni ve akut bobrek yetmezligi
nedeniyle trombotik mikroanjiyopati olarak degerlendirildi.
Trombotik mikroanjiyopatinin ayirict tanisinda, Shiga toksini
ile indiiklenen enfeksiyon ve kanli diyare bulunmadigindan
HUS diglands; PT, aPTT ve fibrinojen diizeyleri normal oldugu
icin dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DIK) dislands;
trombotik trombositopenik purpura (T'TP), ADAMTS13 testi
negatif oldugu icin diglands; hastaya laboratuvar bulgularina ve
klinik bulgulara dayanarak aHUS tanist kondu. aHUS tanust ile
birlikte hastaya hemodiyaliz ve plazmaferez tedavisine ek olarak,
kompleman proteini C5'i pargalayarak kompleman aktivitesini
bloke eden ve insan monoklonal antikoru olan eculizumab
baslandi. Eculizumab tedavisine, ilk dort hafta boyunca haftada
900 mg olarak bagland1 ve daha sonra her ti¢ haftada bir 900 mg
seklinde devam edildi.

Tedaviden {i¢ ay sonra gorme keskinligi her iki gozde
20/20’ye yiikseldi. Fundoskopide retinal lezyonlarin diizeldigi
(Resim 2a) ve OKT’de makiila 6deminin tamamen geriledigi
goriildii (Resim 2b). Hasta eculizumab tedavisiyle iki yil takip
edildi ve rekiirrens gozlenmedi.

Tartisma

Purtscher benzeri retinopati, yilda milyonda 0,24 insidans
oranina sahip ¢ok nadir goriilen bir retinal hastalikeir.! Bu

Resim 1. Fundus goriintiileme, floresein anjiyografi ve optik koherens tomografi
bulgulart: (a) Bilateral ¢ok sayida peripapiller sari-beyaz pamuksu lekeler, alev
seklinde intrareteal hemorajiler ve makiila 6demi (b) Bilateral peripapiller
hiperfloresan noktalar (c) Her iki gézde serdz makiila dekolmanint gosteren optik
koherens tomografi goriintiisii
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Resim 2. Ugiincii ay izlemine ait fundus gériintiileme ve optik koherens tomografi
bulgular:: (a) Retina bulgularinin tamamen kayboldugu goriilmektedir (b) Optik
koherens tomografide subretinal stvinin tamamen kayboldugu izlenmektedir

retinopatide en sik goriilen bulgular atilmig pamuk manzarasi
goriiniimii, retinal kanamalar, Purtscher lekeleri, psodo-kiraz
kirmizisi lekeler ve makiila 6demidir.? Purtscher benzeri
retinopatinin genel olarak kabul goren patofizyolojisinde,
vaskiiler endotel hasari ve lgkositler, fibrin, yag ve kompleman
agregatlarinin neden oldugu emboli sonucu gelisen arteriolar
prekapiller okliizyonu bulunmaktadir. Bu retinopati ¢ogunlukla
akut pankreatitler, bobrek yetmezligi, otoimmiin hastaliklar ve
TTP, HUS, DIK gibi trombotik mikroanjiyopatilerde goriiliir.
aHUS, fakeor H, fakeor I, faktor B, membran kofaktor proteini,
C3 konvertaz ve trombomodiilin genlerinin mutasyonu ile
gelisen bir trombotik mikroanjiyopatidir.* Bunlarin sonucunda
kompleman sistemi alternatif yolaginin regiilasyonu bozulur;
arteriyol ve kapiller damarlarda kalinlagma, endotelyal
dekolman, subendotelial protein birikimi, hiicre dokiintiisii
ve fibrin-trombosit tikaca baBli obstriiksiyon ortaya cikar.’?
aHUS patogenezi, sistemik multi-organ tutulumuna neden
olur ve literatiirde aHUS'e bagli okiiler tutulum bildiren az
sayida yayin bulunmakeadir.”%” Zheng ve ark.’ tekrarlayan goz
tutulumu olan, ilk atakta santral retinal ven tikanikligi/venoz
staz retinopatisi ve ikinci atakta alt rektus paralizi gelisen, steroid
ile tedaviye yanit alinan bir olgu bildirmislerdir. Larakeb ve ark.°
tarafindan bildirilen aHUS’e bagli vitreus kanamast meydana
gelen olgu, dort hafta sonra plazma replasman tedavisine yanit
vermistir. David ve ark.” tarafindan bildirilen aHUS'e bagli seroz
retina dekolmasi olgusu hemodiyaliz, plazmaferez ve eculizuamab
ile tedavi edilmigtir. Bu olgu, bizim olgumuz ile benzerlik
gostermektedir: Her iki kadin hasta ayni yastadir; eculizamab
tedavisine iyi yanit vermistir ve her iki kadin hastanin okiiler
bulgular: gerilemigtir. Ancak David ve ark.” tarafindan bildirilen
olguda sari-beyaz retina lekeleri, bizim hastamizdan daha azdur.
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Bildigimiz kadariyla hastamiz, literatiirde bildirilen ilk aHUS
ile iligkili Purtscher benzeri retinopati olgusudur.

Purtscher benzeri retinopati, cogunlukla HUS, aHUS gibi
trombotik mikroanjiyopatik hastaliklarin neden oldugu ¢ok
nadir bir retina hastaliZidir. Bu hastaliklar oliimciil ciddi
hastaliklardir ve ¢ogunlukla ¢ocukluk veya erken erigkinlik
doneminde ortaya ¢ikmaktadir. Bu nedenle, 6zellikle pediyatrik
yas grubundaki her hastada ayrintili fundus muayenesinin
yapilmasi, hayati tehdit eden hastaliklarin neden oldugu bu
retinopatilerin taninmasi i¢in énemlidir.
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