Olgu sunumu / Case report

Elbeyli ve Ark. 43

TRAVMATIK HIFEMALI BiR ORAK HUCRE TASIYICISINDA URRETS-ZAVALIA
SENDROMU

Urrets-Zavaha Syndrome In A Sickle Cell Trait Patient With Traumatic Hyphema

Ahmet Elbeyli, Yusuf Kibar
Antakya Devlet Hastanesi

Ozet

Orak hiicre tastyicilart veya hastalarinda hifemaya
bagl geligebilen optik sinir atrofisi veya tekrarlayan
hemoraji  gibi  komplikasyonlar ~ daha sk
goriilmektedir ve maalesef bu komplikasyonlar
kalict gorme kaybina neden olabilmektedirler. Bu
hastaligin kendine 6zgii yapisindan dolay1 glokom
hastalarinda  olduk¢a  etkili  olan  giincel
antiglokomatéz medikasyonlara ragmen artmis
GIB’i kontrol etmek olduk¢a zordur. Biz bu
vakada, orak hiicre anemi tasiyicisi olan ve kiint
g6z travmasma bagli hifema sonucu fiks dilate
pupil ve GIB yiiksekligi gelisen bir hastay1 sunmay1
amagladik.

Abstract: Patients with sickle cell disease or trait
are more susceptible to complications secondary to
traumatic hyphema and incidence of optic nerve
atrophy, recurrent hemorrhage is high in these
patients. ~ These complications could lead to
permanent impairment of vision. Because of the
nature of the disease it is difficult to control the
elevated intraocular  pressure  despite  the
introduction of new antiglaucoma medications. In
this case report, we present a sickle cell trait patient
with hyphema, fixed dilated pupil and elevated
intraocular pressure.
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Orak hiicre tastyicilarinda, kiint goz travmasi, penetran goz yaralanmasi veya g6z ici cerrahisine bagh
gelisen hifemanin tedavisi hastaligin tabiatindan dolay: giicliik arz etmektedir. Orak hiicre tasryicilari
veya hastalarinda hifemaya bagli gelisebilen optik sinir atrofisi veya tekrarlayan hemoraji gibi
komplikasyonlar daha sik goriilmektedir ve maalesef bu komplikasyonlar kalici gérme kaybina neden

olabilmektedirler'.

Fizyolojik stres altinda kirmizi kan hiicreleri 6n kamaradaki yiiksek askorbat, diisiik pH, yiiksek pCO,
ve diisiik pO, nedeniyle kolayca oraklasma egilimi gosterirler’. Bunun sonucunda esnekligini yitirmis
olan eritrositler, trabekiiler ag1 tikayarak goz i¢i basincinda (GIB) artisa sebep olurlar'. GiB’in artmasi
ve optik sinir kilcal damarlarindaki dolagimin bu hastalarda bozulmaya meyilli olmas1 optik sinir ve

retinada iskemik hasar riskini arttirmaktadir’.

Bu hastaligin kendine 6zgii yapisindan dolay1 glokom hastalarinda oldukca etkili olan giincel
antiglokomatz medikasyonlara ragmen artnus GIB’i kontrol etmek olduk¢a zordur. Bu hastalarda
oOnerilen tedavi algoritmasina gore topikal ilag olarak once timololiin baglanmasi buna ragmen istenilen
GIB diisiisii elde edilemez ise brimonidin veya apraklonidine gegilmesi dnerilmektedir. Bu tedavilere
ragmen istenilen diisiis saglanamadiysa sistemik ve topikal karbonik anhidraz inhibitorleri dikkatli bir
sekilde denenebilir. Sistemik hiperozmatik ajan kullanilmasi gerekiyorsa gilinde tek dozdan fazla

kullanilmamasi dnerilmektedir'.
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Urrets-Zavalia tarafindan ilk olarak penetran keratoplastiden sonra tanimlanan iris atrofisi ile beraber
goriilen fiks dilate pupil daha sonralar1 trabekiilektomi, argon lazer periferik iridoplasti, derin &n

lamellar keratoplasti ve fakik intraokiiler lens implantasyonu sonrasinda da rapor edilmistir’.

Orak hiicre anemisi tasiyiciligi veya hastaligi tilkemizin 6zellikle giiney sahil kesimlerinde sik olarak
goriilmektedir. Ozellikle bu bélgelerde hifema ile basvuran bir hastada bu hastalik akilda tutulmalidir.
Biz bu vakada, orak hiicre anemi tasiyicisi olan ve kiint g6z travmasina bagli hifema sonucu fiks dilate

pupil ve GIB yiiksekligi gelisen bir hastay1 sunmay1 amagcladik.
Olgu

Orak hiicre anemisi tasiyicisi olan 20 yasindaki erkek hastanin sol goziine kiint gdz travmasina
(mesrubat sisesini acarken kapagi goziine firlamis) sekonder gelisen total hifema ve artnus GIB
nedeniyle baska bir hastanede 18 giin 6nce 6n kamara lavaji yapilmis. Kontrol edilemeyen GiB
nedeniyle hastanemize sevk edilen hastanin yapilan muayenesinde gérme keskinligi sag gozde 1.0, sol
gbzde 0.8 idi. Hastanin sol goziinde 1518a cevap vermeyen fiks dilate pupil ve iris atrofisi goriildii
(Resim 1). Gonyoskopide a¢1 agik ve alt yarida trabekiiler agda pigmentasyon artis1 vardi (Resim 2).
Ayrica iris yiizeyinde pigment graniilleri de mevcuttu (Resim 3). Hasta antiglokomat6z tedavi aliyordu
(brimonidin ve timolol). GIB Goldmann aplanasyon tonometresi ile sag gozde 17mmHg, sol gdzde

28mmHg olarak o6lgiildii. Fundus muayenesinde cup/disk orani sol gézde sagdakinden daha genis idi.

Resim 1. Fiks dilate pupil Resim 3: Iris yiizeyinde pigment graniilleri

Resim 2: Gonyoskopide a¢1 acik ve alt

yarida trabekiiler agda pigmentasyon artisi.
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Tartisma

Urrets-Zavalia sendromunun kesin etyolojisi bilinmemekle birlikte iris iskemisi, cerrahi sirasinda

direkt iris travmasi, dnceden var olan 6n sinesi gibi faktorlerin sorumlu oldugu diisiiniilmektedir®.

Bu ¢alismada sundugumuz hastanin yapilan muayenesinde pupil %4 liik pilokarpine cevap vermedi ve
akomodasyon yaniti tespit edilemedi. Ayrica goz hareketleri her yone serbestti. Brimonidin ve timolol
ile yapilan ilag tedavisine latanaprost eklendiginde GiB’in bir ay sonra normal degerlere diistiigii fakat
pupilin hala fiks dilate oldugu gozlendi. Hastanin 4 ay sonra yapilan muayenesinde pupilin fiks dilate
hali devam etmekteydi. Bu vakada yiiksek GIB ve oraklasma siirecine bagl iris iskemisinin fiks dilate
pupil i¢cin muhtemel neden oldugunu diigiinmekteyiz. Bildigimiz kadariyla bu, orak hiicre anemi

tastyicisi olan hifemali Urretz-Zavalia sendromu ile iliskili ilk vakadir.

Hifemas1 olan orak hiicre anemi tastyicis1 ve hastalarinda artmis GIB’in tedavisi diger hifemalilardan
farklilik arz eder. Baz1 vakalarda birinci basamak antiglokomatdz ilaglar yetersiz kalabilir. Bu nedenle
gormeyi tehdit eden komplikasyonlart onlemek igin siklikla On segment parasentezi yapmak
gerekebilir’. Orak hiicre tastyicisi olmayan hastalardaki hifema vakalarindan farkli olarak daha diisiik
GIB seviyelerinde cerrahi miidahalenin diisiiniilmesi gerektigi 6nerilmektedir'. Maksimum
antiglokomatdz tedaviye ragmen 24 saat icinde GIB ortalamasi 24 mmHg altina diisiiriilemediyse
cerrahi goz 6niinde bulundurulmalidir. Ayrica GIB gegici ve tekrarlayici bir sekilde 30 mmHg {izeri
seviyelere ¢ikiyorsa cerrahi diisiiniilmelidir'. Bu vakada GIB seviyesinin 30 mmHg iistiinde
seyretmesi nedeni ile dis merkezde 6n kamara lavaji yapilmistir. Postoperatif donemde GIB iki ilaca
ragmen istenilen seviyeye diisiiriilememistir. Hastanemize basvurdugunda 28 mmHg GIB seviyesi
olan hastaya latanaprost baslanmis ve kademeli olarak bir ay ig¢inde GIB 17 mmHg seviyesine
gerilemistir. Kullanilan ilaglar kademeli olarak azaltilmis ve postoperatif 4.ayda ilagsiz normal GIB
degerleri elde edilmistir. On kamara lavajindan sonra GIB’in yiiksek olmas1 enflamasyon, oraklagmus
hiicrelerin trabekiiler ag1 tikamasi, ac1 resesyonu veya trabekiiler agin hasar gérmesi gibi sebepleri akla
getirmektedir. Hastanin yapilan muayenesinde 6n kamarada belirgin enflamasyon yoktu ve agi
muayenesinde resesyon bulgusuna rastlanmadi. Bu nedenle GIiB yiiksekliginin muhtemel sebebi
oraklagsmig hiicrelerin trabekiiler agi tikamasi ve mikroskobik diizeyde trabekiiler agin hasar gérmesi

olabilir.

Yiiksek GIB’nin iistesinden gelmede tibbi ve cerrahi antiglokomatoz tedavinin yaninda n kamarada
oksijen konsantrasyonunu artirarak oraklagsma prosesini engellemek, tedavinin dnemli bir pargasidir.
Hiperbarik oksijen tedavisi ve transkorneal oksijen verilerek oraklasma kisir dongiisiinii kirmaya
calisan bazi c¢alismalar vardir™. Hiperbarik oksijen tedavisinin tavsanlarda on kamarada oksijen

konsantrasyonunu artirdigi ve oraklagmay1 azalttigi bilinmektedir.
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Sonug olarak, bildigimiz kadariyla bu olgu bir orak hiicre tasiyicisinda hifema sonrasinda gelisen ilk
Urrets-Zavalia olgusudur. Ulkemizin orak hiicre anemisi hastaliginin yaygin olarak goriildiigii
bolgelerde hifemali hastalarda bu hastalik mutlaka akilda tutulmali ve tedavi plan1 buna gore

degerlendirilmelidir.
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