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 Konjenital Retinal Septum |
(Ablatio Falciformis Retiriae Congenita)

H. Zeki Biiyiikydiz (*), Giilipek Miiftiioglu (**)

OZET

Amag: Nadir rastlanan bir hastalik olmasi nedeniyle olgu sunumu.

Yontem-Gerecler: B.K., 27 yaginda erkek hasta. Sol gozii glokomdan evisere edilmis ve
protez konmug. Sag géziin rutin muayenesi yapildi, fotograflan cekildi.

Bulgular: Hasta 25 haftalik prematiire dogmus. Cesitli merkezlerde nistagmus, glokom ve
prematiire retinopatisi gibi tanilarla izlenmis. Sol gozii 8 yil &nce, kontrol edilemeyen glokom ne-
deniyle evisere edilmis. Hasta, sag gdziine entermitan a¢1 kapanmasi glokomu nedeniyle 6 kez
YAG lazer iridotomi, dekolman olugumundan korunmak amaciyla da argon lazer fotokoagiilas-
yon uygulandigini belirtiyor. Sag gorme 0.05 olup tashihle artmamakta, hafif horizontal nistag-
mus izlenmekteydi. Fundusta optik diskten, damarlan da i¢ine alarak alt temporal periferiye uza-
nan, oldukga belirgin falsiform (orak seklinde) retina kivrimi saptandi. Makula segilemedi. Tem-
poral periferide pigment kiimeleri ve retina kivriminin iki yaninda fotokoagulasyona bagh pig-
mantasyonlar goriildii. Prematiire retinopatisine ait belirgin bir bulgu ve-séptumda aktif bir traksi-
yon gozlenmedi.

Sonug: Ablatio falciformis retinae congenita veya konjenital retina septumu olarak da bili-
nen retina kivrimi etiyolojisi bilinmeyen, genellikle bilateral, nadir rastlanan bir hastaliktir. Tiirk
oftalmoloji literatiiriinde ilk olguyu U. Bengisu yayinlanus, 4. olgu ise, Biiyiikyildiz ve Basar ta-

- rafindan yayinlanmigtir. Hasta, yeni bir olgu olarak sunulmaktadir. -

Anahtar Kelimeler: Konjenital retinal septum, ablatio fa101form1s retinae congenita retinal

fold, retina kivrim

SUMMARY _ o

Congeniial Retinal Septum (Ablatio Falciformis Retinae Congenita)

Purpose: To report a case of the congenital retinal septum that is a rare disease.

Materials and Methods: B.K., a 27-year-old man. The right eye was examined, and the pic-
tures were taken. His left eye eviscerated due to uncontrolled glaucoma. 8 years ago.

A Results: The patient was born as a premature of 25 weeks. He mentioned that the YAG laser
iridotomy was applied to the right eye for 6 times due to intermittent angle-closure glaucoma,
and argon laser photocoagulation was applied to prevent the retinal detachment. The uncorrected
visual acuity was 20/400 and there was no difference with the glasses. He had horizontal nistag-
mus. In the fundus, there was a falciform retinal fold together with the vessels that begins from
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the optic disc and reaches to the inferior temporal peripheral retina and corpus ciliare. The macu-
la was not evident. The retinal pigmentation due to photocoagulation was seen in two sides of the
septum. There were also some pigment clusters in the temporal peripheral retina. There was no
evident finding of the retinopathy of prematurity and no active retinal traction on the fold.

Conclusion: Ablatio falciformis retinae congenita or congenital retinal septum is a rare dise-
ase which is usually bilateral and its etiology is not known. The first case in the literature of Tur-
kish Ophthalmology had been published by U. Bengisu and the fourth case had been published
by Biiyiikyildiz and Bagar. The patient is being presented a new case.

Key Words: Congenital retinal septum, ablatio falciformis retinae congenita, retinal fold.

GIRIS

Ablatio falciformis retinae congenita veya konje-
nital retina kivrimi(fold) olarak da bilinen konjenital re-
tina septumu etiyolojisi bilinmeyen, genellikle bilateral,
retinanin alt temporal kadranlarinda, diskten siliyer
bolgeye dogru uzanan ekzajere bir retina kivrimidir.
Nadir rastlanan bir hastaliktir. Retinanin diger kadranla-

rim da tutabilir. Siklikla, retina dekolmanyla birlikte
olabilir (1).

Histolojik muayenede septumu kivrimlagmig retina-
nin olusturdugu, ancak pigment epitelinin saglam oldu-
gu goriildr (1).

Tiirk oftalmoloji literatiiriinde ilk olguyu 1965 y1-
linda U. Bengisu (2) yayinlamig, daha sonra (1979) Er-
gun ve Giil (3) falsiform retina kivrimli (pli retinien) iki
kardes olgu bildirmiglerdir. 4. olgu ise, Biiyiikyildiz ve
Basar tarafindan 1987 yilinda yaymnlanmustir (4).

Konjenital retina septumu nadir rastlanan bir pato-
loji olmas1 nedeniyle sunulmaktadir.

YONTEM ve GERECLER

B.K., 27 yasinda erkek hasta. Sag goziin rutin oftal-
molojik muayenesi yapildi, fundus fotograflar: ¢ekildi.
Sol gozii glokomdan evisere edilmis ve protez konmus.

OLGU SUNUMU

Hasta 25 haftahik prematire dogmus. Cesitli mer-
kezlerde nistagmus, glokom ve prematiire retinopatisi
gibi tanilarla izlenmis. Sol gozii 8 yil 6nce, kontrol edi-
lemeyen glokom nedeniyle evisere edilmis. Sag goziine
entermitan a¢1 kapanmas! glokomu nedeniyle 6 kez
YAG lazer periferik iridotomi uygulanmig. Hasta, halen
bagka bir merkezde, nistagmus nedeniyle 8 haftada bir
botox enjeksiyonu yapildigini, dekolman olusumundan
korunmak amaciyla da argon lazer fotokoagiilasyonu
uygulandigim belirtiyor. Hasta mevcut sag gozii igin za-
man zaman teleskopik gozliik kullanmaktadir.

Sag goziin gormesi 0.05 olup, -0.50 (+4.50 x 135°)
refraksiyon kusuru saptanmakla birlikte, gbrme tashihle
artmadi. Sol gbziin protez oldugu goriildii. Yapilan biyo-
mikroskopik muayenede; kas, kapaklar ve konjonktiva
normal, kornea saydam ve normal boyutta, on kamara
sakin, iriste periferik iridotomi delikleri mevcut, lens
saydam bulundu (Resim 1). Goniyoskopide; 6n kamara
agis1 yer yer 2, yer yer 3 derece olarak saptandi. Gozici
basinct Schittz tonometresi ile 17,3 mmHg idi. Hafif
horizontal nistagmus izlenmekteydi. Nistagmus nede-
niyle nonkontakt ve aplanasyon tonometri dl¢iimleri uy-
gulanamadi.

Fundusta, optik diskten baglayan, damarlar: da i¢ine
alarak makulanin lizerinden gecen ve alt temporal peri-
feriye dogru uzanan, oldukega belirgin retina kivrumi sap-
tandi. Retina damarlan septumdan retinaya dogru dagi-
lim gostermekteydi. Fovea secilemedi. Alt periferik
alanda vitre i¢ine dogru izlenen bir band gézlerdi. Tem-
poral periferide pigment kiimeleri ve retina kivrimmin
iki yaninda fotokoagiilasyona bagli pigmantasyonlar go-
riildi. Septumda aktif bir traksiyon, retinada herhangi
bir yirtik veya delik yoktu. Prematiire retinopatisine
baglt belirgin bir bulgu goriilmedi (Resim 2-4).

Hastada sistemik bir hastalik saptanmadi.

TARTISMA

Falsiform (orak seklinde) retina kivrimi nadir bir
patolojidir. Bircok hastalikla birlikte goriilebilir. Jacklin
(5), cinse bagli resesif gecisli Norrie hastaligi olan 45
eiinliik bir bebekte, falsiform retina kivrimi, retina de-
kolmani, tekrarlayict vitre kanamasi ve retrolental
membran olusumu saptanan bir olgu bildirmistir.

Van Nouhuys (6), dominan eksiidatif vitreo-retino-
patili genis iki aileden 3 hastanin 4 goziinde, arka kutup-
tan fundusun periferisine dogru uzanan retina kivrimi
saptamigtir. Konjenital retina kivriminin bir tamdan zi-
yade, dominan eksiidatif vitreo-retinopati gibi ilave pa-
tolojilerin bir bulgusu gibi degerlendirilmesi gerektigini
diisiinmektedir.
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Resim 1.

Resim 2.

Silbert ve Gurwood (7) ise, persistan hiperplastik
primer vitreusun (PHPV) saf posteriyor yerlesimli sekli-
nin falsiform retina septumu veya ablatio falciformis re-
tinae congenita olarak adlandirildifini belirtmistir.
PHPV'un ii¢ formu bulunmaktadir. Saf anteriyor formu
persistan tunica vasculosa lentis veya persistan posteri-
yor fotal fibrovaskiler lens kilifi olarak da bilinir.
PHPV'un saf posteriydr formu retina kivrimlari, vitre
membranlari, makiiler anomaliler, optik disk anomalileri
gibi arka segmente dzgl anomalileri olan gézlerde gorii-
liir. 3. form ise 6n ve arka formun kombinasyonudur (7,
8).

Bircok yazar, retrolental fibroplazili hastalarda reti-
na kivrimlarinin varhi@indan bahsetmektedir. Baz1 yazar-
lara gore, falsiform retina kivrimu retrolental fibroplazi-
nin hafif seklidir (1,8,9,10). Costin ve ark.(10), retina
kivrimi olan retrolental fibroplazili prematiirelerin ve
miyadinda dogmus konjenital retina kivrimli gocuklarin
yer aldig1 2 grupta 27 ¢ocugu 3 yil boyunca gozlemle-
mislerdir. Klinik olarak, iki grup arasinda agikar bir fark
bulmamuislardir. Miyadinda dogmusg ¢ocuklarda malfor-

Resim 3.

Resim 4.

matif konjenital retina kivrimi olmas: yaninda, benzer
lezyonlar prematiirite ve yogun oksijen tedavisiyle tetik-
lenmektedir.

Olgumuzun prematiire dogmus olmasi, prematiirite
tedavisi gordiigli hikayesinin olmasi retina kivriminin
prematiirite ve yiiksek oksijen tedavisi ile ilgili olma
olasihgimi diisindiirmektedir. Ancak, hastanin patoloji-
sinin konjenital ya da prematiiritenin tetikledigi bir pato-
loji olup olmadigini tam olarak belirlemenin imkani ol-
mamakla birlikte, orak seklindeki retina kivriminin yo-
niiniin alt temporale dogru olmasi, belirgin prematiire
retinopatisi bulgularinin olmayist septumun prematiirite-
den ziyade, konjenital bir patoloji oldugunu diisiindiir-
mektedir.
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