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Abstract

Hemoglobin C (HbC) hastaligi, genellikle iyi huylu olarak kabul edilen,
nadiren aZrisiz hematiiri, osteomiyelit ve dis bozukluklarina neden
olan az goriilen bir hastaliktir. Bu hastalarda okiiler bulgu nadiren
tanimlanmigtir. Bu olgu sunumunda hastaligin yeni bir oftalmolojik
belirtisini bildiriyoruz. Yirmi yasinda kadin hasta traksiyonel retina
dekolmani kaynakli sag gézde ilerleyici gorme kayb: ile bagvurdu. Sol
g6z normal goriiniimdeydi, ancak genis alan floresein anjiyografide hafif
periferik iskemiye eslik eden multipl vaskiiler anormallikler goriildii.
Vitrektomi yapildi ve sistemik tetkiklerde hastanin hemoglobinopati C
icin heterozigot oldugu saptandi. HbC hastaliZ1, orak hiicreli retinopatiye
benzer sekilde retina proliferasyonu nedeniyle gérmeyi tehdit edebilir. Bu
hastalarda diizenli izlem yapilmasi 6nemlidir. Ultra genis anjiyografi,
periferik iskemiyi daha erken evrelerde tespit etmek igin yararli bir
yontemdir.
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Hemoglobin C (HbC) disease is an uncommon disease that is generally
considered benign, causing only occasionally painless hematuria,
osteomyelitis, and dental abnormalities. Ocular manifestations
have rarely been described in these patients. Here we report a novel
ophthalmological manifestation of the disease. A 20-year-old woman
presented with progressive visual loss in her right eye due to tractional
retinal detachment. The left eye was apparently normal, but wide-field
fluorescence angiography showed mild peripheral ischemia with multiple
vascular abnormalities. Vitrectomy was performed and the systemic
workup revealed the presence of hemoglobinopathy C in heterozygous
form. HbC disease can be sight-threating due to retinal proliferation,
similar to sickle cell retinopathy. Patients affected with this disease
should undergo regular surveillance. Ultra-wide angiography is a helpful
examination to detect peripheral ischemia in the earlier stages.

Keywords: Hemoglobin C trait, sickle cell retinopathy, retinal
detachment, tractional retinal detachment, case report

Giris

Orak hiicreli retinopati, periferik vaskiiler obliterasyon,
deniz yelpazesi seklinde neovaskiilarizasyon ve hemorajilerin
goriildiigii, iyi tanimlanmis, birden ¢ok vaskiiler fenomenden
meydana gelen bir retina hastalifidir. Bu bulgular periferik
retinadaki vazo-okliizyonun bir sonucudur ve orak hiicreli
anemi ve orak-C hastaligi gibi cesitli hemoglobinopatilerle
iligkilendirilmistir.

Homozigot veya heterozigot hemoglobin C (HbC)
hastalig1 gibi diger hemoglobinopatilerde de benzer bulgular
tanimlanmistir. Orta derecede hemolitik anemi, splenomegali
ve mikrosferosit gelisimine neden olabilse de, homozigot HbC
hastali1 nadirdir ve ¢cogu hasta asemptomatiktir.! Heterozigot
HbC hastaligi daha yaygindir ve Afrikali-Amerikali niifusun
%2-3’tinde ve Bati Afrika'daki siyah niifusun %17-28inde
goriiliir.” Bu hastalik geleneksel olarak iyi huylu kabul
edilse ve sadece nadiren agrisiz hematiiri, osteomiyelit ve
dis anormalliklerine neden olsa da, bu hastalarda proliferatif
retinopati  goriildiigii bildirilmigeir.>
traksiyonel retina dekolmani geligen, 20 yasinda heterozigot
HbC olan bir olguyu bildiriyoruz.

Bu olgu sunumunda,
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Son {i¢ yildir Barselona'da ikamet eden Gana dogumlu 20
yasinda kadin hasta, son 4 aydir sag goziinde progresif gormede
bozulma sikayetiyle acil servise bagvurdu. Hastanin tibbi ve
okiiler dykiisiinde ozellik yoktu. Gorme keskinligi sag gozde
el hareketleri, sol gézde Snellen 20/20 seviyesindeydi. On
segmentte hafif 6n kamara reaksiyonu ve sag gozde 6n vitreusta
bol miktarda hiicre izlendi. Sol gbz tamamen normaldi. Goz igi
basinglart sag ve sol gozde sirasiyla 10 mmHg ve 18 mmHg idi.

Fundus muayenesi sag gozde vitreusun asiri bulanik olmast
nedeniyle zordu, ancak arka kutupta vaskiiler arkatlarin 6tesine
uzanan traksiyonel retina dekolmani, iist temporal arkuatta perifere
ve subretinal fibrotik yollara dogru yerlesmis orak seklindeki
retina katlantilari ve 6nemli bir fibrovaskiiler proliferasyon alani
goriildii. Alc bolgede orak seklinde katlantilarin eglik ettigi
iki adet proliferasyon alan: saptandi. Ayrica belirgin periferik
vaskiiler ateniiasyon izlendi. Floresein anjiyografide siddetli
periferik iskemi gosteren vaskiiler ateniiasyon ve periferik
vaskiiler anslar goriildii. Fibrovaskiiler proliferasyon alaninda
belirgin kontrast sizintist olmaksizin kontrast tutulumunda
artig izlendi (Sekil 1). Sol gz fundoskopik agidan normaldi,
ancak floresein anjiyografi goriintiilerinin ayrintili incelenmesi
sonucunda vaskiiler anormalliklerin eglik ettigi hafif periferik
iskemi goriildii (Sekil 2).

Sag goze vitreoretinal cerrahi yapilmasina karar verildi.
Hyaloid diseksiyonu (arka vitreus dekolman: indiiksiyonu) ile
23 gauge pars plana vitrektomi yapildi. Vitreotom ile traksiyon
bolgeleri diseke edildi ve bimanuel teknik ile vitreoretinal
proliferasyon serbestlestirildi. Perflorokarbon enjekte edilerek
subretinal sivi bosaltildi ve makiila ile alt retina yatigtirildi.
Siiperior retinada traksiyon devam etti, bu nedenle saat 11 ile
1 kadranlari arasinda siiperior retinotomi yapildiktan sonra
tiim retina yatigtirildi. Siiperior retinotomi bolgesinin etrafina
endolaser uyguland: ve silikon yagi degisimi yapildi.

Olgunun etiyolojisini belirlemek i¢in hastadan ileri tetkikler
istendi. Ayirict tanida orak hiicreli retinopati, ailesel ekstidatif
vitreoretinopati, periferik vaskiilit ve prematiire retinopatisi
dahil olmak tizere ¢esitli hastaliklar goz dniinde bulunduruldu.

Hastanin ozellikleri ve orak hiicreli retinopati olasiliginin
yiiksek olmasi g6z oniine alinarak, hemoglobinopatiler tizerine
bir calisma yapildi ve heterozigot HbC (%38,5) varlig: ortaya
kondu, ancak hemoglobin S (HbSC) mevcut degildi. Hematoloji
boliimii, heterozigot formda hemoglobinopati Cnin benign
dogasi nedeniyle izle ve gor yaklagimini benimsedi.

Iki yillik takipten sonra retina silikon yagi altinda yatisik
kald: ve hastanin sag goziinde gorme el hareketlerinden 50
cm’den parmak saymaya kadar diizeldi. Ayrica, izlem siirecinde
gekilen optik koherens tomografi goriintiilerinde retinanin i¢
ve dig katmanlarinda énemli bir yikim oldugu izlendi ve bu
bulgu bagvuruda retina dekolmaninin kronik goriiniimii ile

uyumluydu (Sekil 3).

Tartisma

HbC, B zincirinde 6. pozisyondaki tek bir glutamik asidin
lizinle degismesinden kaynaklanan normal hemoglobin A’nin
bir varyantidir. Ayni pozisyondaki glutamik asidin valin ile
degistigi HbSC'ye benzerdir. Orak hiicre hastaligindan farkls
olarak, HbC dugiik oksijen kosullarinda polimerize olmaz,
bu nedenle eritrositlere karakteristik orak seklini veren hiicre
zarinda uzamaya neden olmaz. Ancak HbC, eritrositlerin iginde
kristaller seklinde ¢okeltiler olugturarak sertliklerini artirabilir.
Bu durum hiperviskoziteye ve eritrosit 6mriintin azalmasina
neden olabilir. Bununla birlikte, orak hiicre hastaliginda
goriilen vazo-okliizif krizler, HbSC ile birlikte olmadik¢a, HbC
hastaliginda meydana gelmez.

HbC’ye bagli retinal iskemik fenomenlerin bildirildigi
sinirls sayida ¢aligma vardir. Bu raporlarin cogunda, obliterasyon
ve vaskiiler anslar gibi periferik vaskiiler bozukluklar
tanimlamigtir. Orak hiicreli aneminin neden oldugu retinopatiye
benzer deniz yelpazesi seklinde neovaskiilarizasyon olgulari da
vardir.> Welch ve Goldberg,” HbC'li dokuz hastanin okiiler
fundusunu incelemis ve liclinde vendz tortuosite ve periferik
kilcal damarlarin obliterasyonu gibi retinal vaskiiler degisiklikler
oldugunu tespit etmistir. Bu sonu¢ bu bulgularin o kadar
da nadir olmayabilecegini diisiindiirmektedir. Homozigot
HbC hastalarinda bugiine kadar herhangi bir okiiler bulgu
bildirilmemigtir.

Sekil 1. Sag goziin genis alan retinografisi (A), vaskiiler arkatlar boyunca belirgin fibrovaskiiler proliferasyonlarla birlikte traksiyonel retina dekolmanint géstermektedir.
Sag goziin genis alan anjiyografisinde (B) belirgin iskemi ve periferik vaskiiler ateniiasyon izlenmektedir
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Sekil 2. Sol giziin genis alan anjiyografi goriintiisii (A) ve periferik iskemi ve vaskiiler bozukluklars gosteren ayrineilt periferik (B) gériintiide vaskiiler halkalar, telanjiektaziler

(sart ok) ve mikroanevrizmalar (kirmizi ok) goriilmekeedir

Sekil 3. Cerrahi sonras: gekilen genis alan retinografi (A) ve optik koherens tomografi (OKT) (B) gériintiileri. Retina, tamponad olarak kullanilan silikon yagt ile yatisik
kalmugtir, ancak OKT’de gorme fonksiyonu ve prognozun kétii olduguna isaret eden belirgin atrofi izlenmektedir

Olgumuz HbC tastyiciligina bagli traksiyonel retina
dekolmant bildiren ilk olgudur. Bu hastada ayni hastaligin iki
farkls evresini gozlemleyebilmemiz 6zellikle ilgi cekiciydi. Sag
gozde siddetli periferik iskemi ve traksiyonel retina dekolmant
ile daha ileri bir evre goriiliirken sol gozde hafif periferik iskemi
ve sekonder vaskiiler anomalilerle seyreden daha erken evre
hastalik mevcuttu.

Hastaligin tanisinda genis alan floresein anjiyografinin
roliiniin vurgulanmasi gerektigini disiiniiyoruz. Genis alan
floresein anjiyografi, prematiire retinopatisi, orak hiicreli
retinopati veya periferik vaskiilit gibi ¢ok periferdeki vaskiiler
degisikliklerin degerlendirilmesine olanak saglayan nispeten
yeni bir teknolojidir.*”* Rutin fundus muayenesi sirasinda bu
degisiklikler gézden kagabilirken, ultra genig alan floresein
anjiyografi bu bolgenin daha iyi incelenmesine olanak saglar.

Sonug olarak, proliferatif retinopati sadece orak hiicre
hastalig: ile iligkili olarak degil, ayn: zamanda oraklanmanin
olmadig: diger hemoglobinopatilerde de mevcut olabilir. HbC
tagtytciligt gibi hemoglobinopatiler, genellikle iyi huylu bir
hastalik olarak kabul edilmesine ragmen gorme agisindan

320

tehdit edici olabilir. Ultra genis alan floresein anjiyografi, bu
retinopatinin daha énce bildirilenden daha yiiksek bir prevalansi
oldugunu ortaya ¢ikarabilir.
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