Dort Retinitis Punctata Albescens Vak’as:
Prof. Dr. Siireyya Gordiiren

Retinitis punctata albescen; retinanin dejeneratif ve familyal bir
hastahgidir. Agagida kisaca bildirecegimiz (4) vak’adan (3) ii kardesg
olup dérdiincii vak’a esasen ailenin tek cocugudur.

1 — Tayyar Giirel; 15 yasinda, Istanbul’lu, Ogrenci.

Kiciik yastan beri geceleri gézlerinin gormediginden gsikayetle
18-11-947 tarihinde poliklinigimize miiracaat etmistir. Kayda deger bir
hastalik gecirdigini hatirlamiyor. Beden yapist ve zekd durumu tabiidir.
GOz muayenesinde dig bélgeler normal bulunmugtur. Oftalmoskopla
muayenede sagda daha bariz olmak iizere her iki gozde vitretis hafif bu-
lanik, paplila hudutlar: silik, arterler incelemis ve reflesi artmigtir.

Biyiik damarlarin yakmlarinda daha bariz olmak iizere normal re-
tina arteryolii capinda ve pek cok séylda keskin hudutlu, acik sar1 renk-
te noktalar goériilmektedir. Damarlar civarinda sik olan bu tesekkiiller
makulaya ve muhite dogru azalarak kaybolmaktadir. Retinann perife-

rik bolgelerinde, koroidea damarlar: iyice belli olacak derecede pigment
harabiyeti vardir. (Sekil: 11)

Hastanin gormesi sagda 0,6; solda 0,8 dir. Gérme alaninda sagda da-
ha bariz olmak iizere hafif periferik darlik vardir. (Sekil: 2)

‘Birch Hirschfeld cihaziyle yaptigimiz muayenede 1:1k esik kiymeti-
nin normale nazaran (100) defa yiikseldigi ve karanlik adaptasyonunun
kaydoldugu tesbit edilmistir. Oftalmotontis her iki gozde 17 mm. Hg.
Schidtz, retina arter basinci1 40-70, genel arter basinci 11/7 dir.

Laboratuvar aragtirmalarinda Wassermann ve Mantoux menfi, se-
dimantasyon birinci saatte 4 mm., al yuvarlak 4.600.000, ak yuvarlak
5.600 bulunmustur. Kan formiiliinde parcali % 52, bazofil % 2, comak
%3, lenfosit % 38, monosit % 5 dir. Kan serumunda iire yiizde 22 mg.,
kolesterin ylizde 125 mg. bulunmustur. Idrar tabii, bazal metabolizma
% 1 azalmigtir.

Fokal enfeksiyon bakimindan yaptirdigimiz muayenelerde ve on,
arka siniis radyografilerinde patolojik bir hal bulunmamigtir. Sella Tur-
cica radyografisi tabiidir.

II — Aydin Giirel. 5 yasinda. Malatya’ls.
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Biyilk kardesinin goz arizasi sebebiyle kontrol icin ¢agirilmigtir.
Kardesi gibi kiigitkk yagtan beri geceleri goérmiiyor. Beden yapis1 normal.
flircin bir tip hissini vermekle beraber zekd durumu tabiidir. Simdiye
kadar kayda deger bir hastalik gecirmemis. '

G6z muayenesinde dig bolgeler tabii, oftalmoskopik muayenede pa-
pilla ve retina damarlar1 normal bir goriiniigte. Papillanin alt, iist ve i¢
kistmlarinda retina arteriolii capinda yuvarlak, beyaz sarimtirak nokta-
tar var. Makula bolgesi tabii, retina periferik kisimlar: tigredir.

Cocuk eselleri ile yaptigimiz muayenelerde her iki gozde santral
gormenin normal oldugu anlagilmgtir.

Birch Hirschfeld cihaz ile 151k egik kiymeti takriben 100 defa yiik-
sek bulunmus, adaptasyon tayin edilememigtir.

III — Emine Girel. 2,5 yasinda, Malatya’l.

Tlk iki cocuklarindaki ariza dolayisiyle anne ve baba tarafindan bir
cok vesilelerle kontrol edilen bu ¢ocugun da kardegleri gibi alaca karan-
i1kta goremedigi anlagilmigtir.

Beden yapist ve zekd durumu normal. Bugiine kadar bir hastahk ge-
cirmemis.

Goz muayenesinde dig bolgeler tabii. Fundus muayenesinde papilla
ve retina damarlari normal. Retinada kirli sariya calan bir degisikligi
var. Beyaz sarimtirak renkteki noktaciklar goriilemiyor. Fakat retina-
nin periferik bélgesinde ¢ok bariz sathi depigmantasyon mevcut olup
koridea damarlar1 agikar olarak goriilmektedir.

Cocuklarin annesi C. Giirel'in hicbir sikayeti yok. Gozleri tabii ve
gormesi tamdir. Babalar K. Giirel kiiciik yasta aksamlan goézlerinin iyi
gormedigini fakat sonradan iyilestigini ifade ediyor. Muayenesinde sag-
da -2,5; solda -4,0 dioptrilik miyopi bulundu. Gormesi evvel sagda 0,1
sclda 4,5 m. P. S. derecede olup camla sagda tam, solda 0,5 dir.

Isik esik kiymeti ve karanliga adaptasyonda degisiklik yok. Puplila-
y1 genigleterek yapilan muayenelerde her iki goz dibinin tigre bir ‘man-
zara gosterdigi ve bagka bir degisiklik bulunmadig tesbit edilmigtir.

Anne ve baba, kizkardes ¢ocuklari olup é’ym zamanda babalari1 da
kardes cocuklaridir. Cocuklarin teyzeleri bayan Kadriye, halasmin oglu
ile evlenmis olup bu ailenin tg¢ cocugundan ikisinde albinismus mevcut
oldugu anlasilmigtir. Diger kardes ve kardes cocuklarinda bir anormal-
{ik bulunmadig ogrenilmistir. ‘ ' ’

IV — Fatma yildirim. 22 yaginda, Sivas’h, ev kadni.



120 Ankara Tip Fak. Mecmuasi

Kigciik yastan beri geceleri az gordiglinden sikayetle 17/12/947 ta-
rihinde klinigimize miiracaat etmistir. Yapilan sorusturmalarda dedesi-
nin de kendisi gibi geceleri gormedigi anlagilmistir. Ailede bagka benzer
gorme bozuklugu yok.

Beden yapisi tabii, zekdca hafif gerilik var. (Sorusturmalarimizda
kendisinin 15 yasinda evlendigini, 3 senelik evli oldugunu ve halen 22
yasinda bulundugunu ifade etmektedir) iki ayhk groses mevcuttur.

Go6z muayenesinde dig bslgeler normal. Oftalmoskapik muayene ileher
iki gozde papilla ve retina damarlar tabii, Papilla ‘cevresinde ve perima-
kiler bolgede yukardaki vak’alarda oldugundan daha bariz beyaz
sarimtirak renkte, keskin hudutlu noktalar goriiliyor. Bu noktalarin bir
kism1 yekdigerine temas halinde bir kismi ise iki ucu yuvarlak kiiciik
comaklar halindedir. Retinaninin periferik bolgeleri esmer kirmizi renk-
te olup iizerinde kirli beyaz kivrimlar gostermektedir. (Sekil: 3). Perife-
rik degigikliklerle sari noktalarin bulundugu yer arasinda normal bir
retina mevcut olup birinden digerine tedriei bir gecis yoktur.

Gorme derecesi her iki gézde, 0,8 .dir. Gérme alaninda 1/3 nisbe-
tinde konsantrik darlik vardir. ( Sekil: 4) Isik esik kivmeti 25 defa yiik-
selmis ve karanliga adaptasyon normale nazaran 16 defa azalmistir. Of-
talmotoniis mm. Hg. Schiétz, retina arter basinc 35 - 75, genel arter-
yel basing 13/7 dir.

Laboratuvar muayenelerinde Wassermann ve Mantoux menfi, sedi-
mantasyon birinci saatte 14 mm., al vuvarlak 2.900.000, ak vuvarlak
9.100 bulunmustur. Kan formiiliinde parcali % 58, ¢comak % 5, mono
% T, e0 % 1, lenfo 9% 29 dur. Glisemi yiizde 99 mg. Urisemi yiizde 30 mg.
kollesterinemi yiizde 180 mg. dir. idrar tabii, bazal metazolizma % 10 art-
mugtir. Fokal enfeksiyon bakimindan yapilan muayenelerde ve arka si-
nus radyografilerinde patolojik bir hal bulunmamigtir. On siniislerin
radyolojik tetkikinde sol maksiller siniis saga nazaran hafif flu bulun-
mustur.

Hastalik ilk defa 1882 de Mooren tarafindan tetkik edilmisg ve reti-
nitis punctata albescens adi verilmigtir. Iltihap bahis konusu olmadig:
i¢cin Degeneratio punctata albescens tabiri daha dogrudur. 1910 da Lau-
ber’in ileri siirdiigii uzun isim (Fundus albi - punctatus cum hemaralo-
pia congenita) ise taraftar bulamamigtir.

Oldukca seyrek goriilen bir hastaliktir. 1944 yilinda Prof Niyazi Is-
met Gézeii tarafindan yaymlanan iki vak’adan gayri Tiirk oftalmoloji
literatiiriinde bu konuyla ilgili bir yaziya rastlanamamigtir.

Elde edebildigimiz yabanc: literatiirden hastalifin sikhik nisbeti
hakkinda kesin bir fikir sahibi olamadik.
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Klinigimizde gériilen vak’alarin siklik nisbeti:
Yil' Muayene edilen hasta sayist Goriilen R.P. Alb. sayis1
siklik nisbeti

1944 10580 K 2 (%) 1/5000

1945 9322 B

1946 13637 1 1/13000

1947 16714 4 1/4000
Son dort yilda 50.256 7 1/7000

Benzer bir hastalik olan retinitis pigmentosa ile bu hastalifi muka-
yese etmek icap ederse; ayni zaman icinde goriilen retinitis pigmentosa
sayisinin 62 ve siklik nisbetinin 1/800 oldugunu soyliyebiliriz.

Hastalik dejeneratif ve familyaldir. Dogugta mevcut olahilecegi gi-
bi kiigiik yaslarda da meydana gelebilir. Bir ailede birkag¢ cocukta gorii-
lebilir. Ikinci jenerasyona gectigi tesbit edilmemigtir.

Retinada endirekt oftalmoskopi ile kolayca gézden kacgabilecek bii-
yiikliikte, pek cok sayida, beyaz veya beyaz sarimtirak renkte yuvarlak
noktalarla kendini gosterir. Retinada pigment harabiyeti vardir. Fundus
tigre bir manzara gosterir. ’

Hastalarin santral goriisleri normal veya normale yakindir. En ti-
pik siibjektif belirti gece korliigiidir. Goérme alaninda periferik bir da-
ralma .mevcut olabilir. Ayn1 siipjektif belirtileri gosteren retinitis pig;
mentosadan ve bilhassa pigmentsiz seklinden konjential ve stasyoner olu-
su ve ikinci jenerasyona gecmemesiyle ayrilmaktadir. Bununla beraber
ayni aileye mensup kimselrede retinitis punctata albescens ve re-
tinitis pigmentosa goriilebilecegi gibi her iki hastalifa ait hususiyetler
gosteren sekiller de vardir.

Vak’amizda babanin tarif ettigi gecici hemeralopi iizerinde durul-
mas! gereken bir olaydir. Bunun kiiciik yasta husule gelen ve A vitami-
ni eksikligine bagh olmasi imkansiz degildir. Bununla beraber literatir-
de nadir de olsa sifa bulan retinitis punctata albescens vak’alarina isaret
edilmistir. Babanin hastahigini gsifa bulmus bir retinitis punctata albes-
cens kabul edersek bu hastaligin 2 jenerasyonda da goriilebilecegi dil-
siincesine varilabilir. :

Vak’alar retinitis punctata albescensdeki fundus degisikliklerinin iki
esas belirti seklinde toplanabilecegini gostermigtir.

1 — Papilia ve makiila cevresini kapliyan ve retina damarlar: ya-
kinlarinda sikhk gosteren yuvarlak, beyaz sarimtirak lekeler.

¢*) (Prof. N. 1. Gozcii. Tiirk of. gazetesi 4. cilt sayfa: 195).
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. 2 — Retina periferik bélgesinde gorilen kirli beyaz renkteki kiv-
rimlar.

Bu iki belirti normal bir manzara gosteren bir bolgeyle ayrilmug
olup birinin digerine intikalini gosteren bir belirti yoktur. Ug kardesin
en kiicligiinde gece kérliigii meveut olmasina ragmen yalniz periferik re-
tina. degisikliklerinin bulunugu beyaz noktalarin hastalikta sebep ol-
maktan ziyade bir sonu¢ oldugu fikrini uvandirmaktadir. Ileride kiictik
kizda da bu noktalarin tegekkiilii goriiliirse o zaman bunlar1 dejenere ol-
mus bir retinada sonradan husule gelen degisiklikler gibi kabul etmek
mimkiin- olacaktir. Gérme alaninda halka seklinde bir skotom husule
gelmeyisi de esas lezyonun periferik retina degisikligi oldugu diisiince-
sini kuvvetlendirmektedir.
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