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Osman SAATC], Uzeyir GONENC, Mehmet ERGIN, Sileyman KAYNAK

D.E.U. Tip Fukiiltesi Gitz Hastahklare Anabilim Dali

GZET

Retingnin Iy tabakalarimdaks ayedma hedeniyle
artava gikan, sckye bagl jivenil retineskizis,
vitrens  tilleri  ve stellat  makiflopari ile
Karaktorizediv, Fivendl retinoskizis tane afan ki
erkek kardes sunrbmakta ve hastalido dzelliblen]

phizdor pecirilmektedir,

Anahtar sézciikler: Retinoskizis, Maktlopali,

Reting dekolmam

SUMMARY

X-linked juvenile retinaschisis iy o disease

charactherized by vitreows veills and  stellate
macilopathy due to splitting of the inner layer of
reting. We herehy present twe brothers with

i

Juevenile retinoschisiy and discuss ' olinical

featires.

Key wards: Retinoschivis, Maculopaty, Rerimal

Gienellikle sekse baglh gegen jiuvenil retinoskizis,
dozumu takiben erken donemde baglarabilen,
yavag ilerleyen, klinik olarak her olguda
saptanan stellyl makilopati ve ancak %50 olguda
siriilen periferik retinoskizs ile karakterize bir
antitedir( 1),

OLGU SUNUMLARI

Bes gocufundan dibrdi erken olun bir ailenmin,
10.8.7 ve 2.5 yaglanndaki dort eckek goougundan
tkisinde jilvenil retinoskizis saptandy, 1 dayr da
muayene edildi. 30 vagindaki dayada, eptik diskin
alt temporalinde optik pit ve muhlemelen
gegirilmis sertz  dekolman sekeli olarak
yorumlanan. pigment epitel degigikligi saplandi,
Adle agact Sekil T'de gorilmekiedir,
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OLGU I

Adlest taralindan yaklagik yvedi yildir az gordigi
ifade edilen, 10 yasindaki en biyik erkek
gocudun yaplan gz muayenesinde, safi piixiin
15 ekzo oldufu gozlendi. Garme keskinligi ise
safda absolu, solda ise -2.25 axis 125 ile 1.5/10
olarak deferlendirildi. Sol goziin fin scament
muayenesi dofalken. sag giwde 6n ve arka
kortikal  kesafetler  meveutiu,  Fundus
muayenesinde, sag gozde toal reting dekolmans,
sol gozde 1se alt kadranda vitreus tillen ile
karakterize retinoskisiz alam ve makiiler holgede

stellat makiilopati saptands (Sekil 2 ve 3),

Sekil 20 Stellat makdlopari

Sekil 3. Vireus tolu

OLGU 2

Aile. 7 yagindaki @giincii erkek ocufun sag
ghiziiniin igeri dogru kaydizin ifade etmekieydi.
Yamlan god muavencsinde en iyi gbrme
keskinlidi, sa@ goede siipheli ik persepsiyvonu,
sol glvede 1se 4 1L75+1.0 nxis 75 tashih ile 2410
olirak bulundu, Fundus muayenesinde sag gizde,
stellat makilopati ve alt kadranda periferik
retinoskiziz ile sol gorde, stelln makiilopati
teshil edildi.

TARTISMA

Sekse hagh gegis gbsteren jiivenil retinoskiziz,
girme iglevini dnemli dlgtide eikileven ve
histopatologik olarak sinde liflen abakasinda

ayrtdma olduiu gésterilen bir hastaliknr2.3),

Hastabarin gbrme duzeyleri 1010 ile 5/10 arasinda
deZigim ghsterir, Bizim olgulanmizda da goome

by simcdar iginde bulunmaktadir,

Makiilada  stellit higimde  verlesen  kist
duvardannim zaman icinde birmesmesivle, genis
hir skizis kavilesi meydana gelic ve pigment
epitel degigikliklennin de tablova kaldmasiyla,
valngeen jilvenil retinoskizise degi olmayan
atrofik makiler bir lezvon ortaya cikar( 1),
Pertferik retinadn ise vitrews: tilin olarak
isimlendirien ve cofuniukl all kadmnda lokalize
elan. i¢ retinal tabakada gelisen oval veya
yuvarlak holler gelisebilicid), Efer dis retinal
katta da yiclik vews hol olusursa o takdirde reting
dekolman meydana gelir. Birinci olgumuzun sag
goziinde oldugu gibi girilebilen ol retina
dekolmam Kitle izlenimi bile uyandieabilir. Ba
nedenle retinoblastomun avine imsmda jivenil

retinoskizaes de yer almalidir(5).
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Vitreus i¢i kanama, vitreus traksiyonundan
dolayr gelisehilecefii gibi, destekten yoksun hale
gelen  damarlann spontan riptird ile de
olugabilir(B), Vaskitlarize vitreus membrankan
gelisebilir(7). Ici kanla dolu retina Kistleri ve
periferik retinada kapiller non-perfizyon alankin
ile opasilive olmug reting damarlan ghzlenen
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Yukanda definilen iki hastamizin her iki
giiziinde oldufu gibi ¢ok ciddi gérme kaybina
neden olan bu hastahik genetik gegiy ekl
hifinen bir hastalik olduio igin, genetik dangma
yiniinden mutlaka akilda wtalmas: gereken bir
durumdur, Biylece morbiditesi yitksek olan
jivenil retinoskizisinin dniinit alabilmek kismen

de olsa mimkin hale gelecektin,
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