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Bu calismada goz hastaliklar: poliklinigine gérme azlig1 sikayeti ile
basvuran ve yapilan detayli goz muayenesi sonucunda akut posterior
multifokal plakoid pigment epitelyopati (APMPPE) tanisi1 konulan 7
olguya ait klinik, anjiyografik ve optik koherens tomografi (OKT) bul-
gular1 sunulmaktadir. Hastalarimizin besi kadin ikisi erkekti, yaslar:
15 ve 44 arasinda degigsmekteydi. Hastalarin dérda akut, icii remisyon
déneminde bagvurdu. Hastalar 5 giin ile 9 ay arasinda degisik stireler-
de takip edildi. Akut dénemde bagvuran dort hastada subretinal mayi
olusumu, birinde ise ek olarak retina pigment epitel dekolmani gelis-
ti. gorme keskinlikleri bize akut donemde bagvuran ti¢ hastada 10/10
diizeyine ulasti. Hastalarin akut donemde cekilen anjiyografilerinde
lezyonlara uyan bolgelerde erken fazda hipofloresans, ge¢ fazda hiperf-
loresans izlendi. Remisyon doneminde ¢ekilen anjiyografilerde ise ko-
roidal perfiizyonun etkilendigi alanlar hipofloresan, pencere defektinin
oldugu alanlar hiperfloresan olarak izlendi. OKT gériintiilemede ise
akut hastalikta koroidde kalinlagma, foveada 6dem ve dekolman, IS/OS
(i¢ sement/dis segment) band ile RPE arasinda hiperreflektans, IS/OS
bandinda ise harabiyet gozlendi. Ilerleyen donemlerde bu bulgularin
nispeten geriledigi ancak remisyon déneminde RPE ve koryokapillaris
arasindaki diizensizliklerin sebat ettigi gorilldi. APMPPE’li hastalarin
cogunda nihai olarak gérme keskinliginde artig gézlenmektedir. Aym
sekilde akut donemde OKT’de goriilen bulgularin ¢ogu klinikle uyumlu
olarak gerilemekte, remisyon doneminde ise daha ¢ok RPE diizensizligi
gorilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Akut posterior multifokal plakoid pigment epitel-

yopati, optik koherens tomografi.

SUMMARY

In this study we present clinical, angiographic and optical coherence
tomographic (OCT) findings of 7 patients who applied to ophhtalmology
outpatient department with the complaint of decreased vision and were
diagnosed as acute posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy
(APMPPE) after a detailed ophthalmological examination. Five of the
patients were female and ages ranges from 15 to 44. Four of the patients
were in acute period, three were in the remission period. Patients were
followed up for 5 days to 9 months. Four patients in the acute period
had subretinal fluid formation, one of them had pigment epithelium de-
tachment (PED). In three acute phase patients visual acuity increased
to 10/10. Angiograms of patients in the acute period showed multiple
hypofluoresencent lesions in the early phase a hyperfluorescence in the
late phase. In remission period angiography showed hypofluorescent
areas due to affected choroidal perfusion, and hyperfluorescent areas
due to window defect. OCT images demonstrated serous retinal detach-
ment, retinal edema, hyperreflectance between inner segment/outer
segment (IS/OS) junction and RPE and damage in IS/OS junction in
acute period. In later periods, these findings were relatively resolved
but in the remission period, irregularities between RPE and choriocapil-
laris were well defined. In the majority of patients with APMPPE finally
there is an increase in visual acuity. Most of OCT findings in the acute
phase are resolved in accordance with clinical improvement, also OCT
reveals RPE irregularities in remission period.

Key Words: Posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy, opti-
cal coherence tomography.
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GIRIS

Beyaz nokta sendromlarinin bir tiyesi olan akut posterior mul-
tifokal plakoid pigment epitelyopati (APMPPE), akut baslayan
gorsel semptomlarin eglik ettigi, karakteristik fundus gorini-
miine sahip korioretinal bir hastaliktir. Kesin olarak etiopa-
togenezi bilinmemekle birlikte genellikle genc erigkin bireyle-
ri iki tarafli olarak etkilemektedir. Hastalik genellikle birkac
hafta ya da ay icinde retinal fonksiyonu pek fazla etkilemeden
iyilesme gostermektedir. Sik niiks etmemesi ve iki tarafli goz
tutulumunun bulunmas: hastaligin tipik klinik bulgularindan-
dir."* Bu ¢alismada Akut posterior multifokal plakoid pigment
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epitelyopatisitAPMPPE) olan hastalarimizin klinik 6zellikleri-
ni ve optik koherens tomografi (OKT) bulgularini degerlendir-
mek amaclanmigtir.

GEREC VE YONTEM

Nisan 2011-Kasim 2013 tarihleri arasinda retina birimimize
basvuran 7 APMPPE’li hastamizin 5 giin-9 ay arasinda degi-
sen takip siirelerindeki klinik, OKT ve anjiyografik bulgulari
incelendi. Optik koherens tomografi 6l¢ctimleri Fourier domain
OKT (Optovue Inc. RTVue Fremont, ABD) ile MM6 ve raster
modunda yapilda.

Tablo 1: Akut posterior multifokal plakoid pigment epitelyopatili (APMPPE) olgularin basvuru anindaki klinik ve OKT ozellikleri.

Olgu Cinsiyet Yas Goz Doénem Gorme Klinik Bulgu OKT
Keskinligi
la.¢ Kadin 23 Sag/sol Akut 0.1/1.0 Bilateral 6n kamarada +1 hiicre Sag subretinal mayi
arka kutupta gri renkli plaklar
Bilateral diizensiz pigment
kiimeleri IS/OS *bandi-

2)o.s Erkek 44 Sag/sol Remisyon 1.0/1.0 RPE#** arasinda
hiperreflektans, RPE
diizensizligi

Sag makiiler 6dem, arka kutupta

gri renkli plaklar Sag subretinal mayi,
3)g.p Kadin 15 Sag Akut 0.2/1.0 PED##*

Orta derecede miyopi

Sag makiiler 6dem, arka kutupta Sol subretinal mayi
4h.c Kadin 17 Sol Akut 0.1/1.0 gri renkli plaklar

Bilateral RPE’de atrofik odaklar
5)f.a Kadin 28 Sag/sol Remisyon 0.3/0.3 pigmente skar RPE diizensizligi

Bilateral Bulber konjoktiva

6)m.g Erkek 28 Sag/sol Akut 0.5/0.5 hiperemik Bilateral subretinal
mayi

Optik disk sinirlan silik, gri
Ts.t Kadin 41 Sag/sol Remisyon 1.0/0.3 renkli plaklar IS/OS bands-

RPE arasinda
hiperreflektans, RPE
diizensizligi, sol gozde
retinal tibilasyon.

Bilateral diizensiz pigment
kimeleri

*IS/OS bandy; I¢ Sement /Dis Segment bandi, **RPE; Retina Pigment Epiteli, ***PED; Pigment Epitel Dekolman.
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Resim 1 a-u: Arka kutupta sari, beyaz renkli cok sayida plak
seklinde diiz lezyonlar (A), FFA’de erken fazda hipofloresan lezyonlar,

ekvatoryal bolgelere dogru da izlenmekte (B-C), ge¢ safhada
lezyonlarda hiperfloresans, solda foveada dekolmana bagli géllenme
gorilmektedir (D). Cekilen OKT’de subfoveal seroz retina dekolmanit,
swida fibrinoz hiperreflektans mevcut (E). Iki hafta sonraki kontrolde
lezyonlar gerilemekte (F), FFA'de erken safhada baslayan ve sabit
seyreden hiperfloresans (G-H), OKT'de retina normal, koroid kalin
olarak izlenmektedir (I).

Hastalarin renkli fundus fotograflar1 ve fundus floresein an-
jiyografileri (FFA) fundus kamerasi (Kowa vx-10 1) ile ¢ekildi.
Hastalara FFA cekiminde intravenoz %10’ 1luk Fluoresein Sod-
yum 5 ml uygulandi.

BULGULAR

Goz hastaliklar klinigine az gérme sikayeti ile bagvuran hasta-
larin ti¢tinde sol, birinde sag, ikisinde iki gozde vizyon dusukligia
saptanirken bir hastada vizyon bilateral tamdi. Hastalarin besi
kadin ikisi erkekti ve bagka sistemik bir hastaliklar1 bulunmu-
yordu. Bir hastanin orta derecede bilateral miyopisi mevcuttu.
Yapilan 6n segment muayenesinde bir hastada bilateral her iki
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Resim 2a-d: Akut atakta optik disk sinirlarinda silikligi (A) olan
hastanin submakiiler seréz dekolmani mevcut (B). Hastanin bir ay
sonraki takibinde optik diskteki kabariklik sebat etmekte (C), fakat
submakiiler seréz dekolman tamamen gerilemis durumda (D).

gozde +1 hiicre saptandi, digerlerinin normal olarak degerlendi-
rildi (Tablo 1). Yapilan fundus bakisinda akut donemdeki has-
talarda tutulan gozlerde arka kutupta ekvator 6niine gegmeyen
retina pigment epiteli seviyesinde sari-beyaz renkli plak seklinde
lezyonlar mevcuttu. Remisyondaki hastalarda ise retina pigment
epiteli diizensizligi saptandi. Optik koherens goriintillemede akut
donemdeki hastalarda koroidde kalinlagma, IS/OS RPE arasinda
hiperflektans, IS/OS bandinda ise harabiyet gozlemlenirken dort
hastada subretinal mayi ve seroz retina dekolmani, bir hastada
pigment epiteli dekolmani mevcuttu (Tablo 2).

Akut donemde c¢ekilen anjiyografilerde lezyonlara uyan bolge-
lerde erken fazda hipofloresans, ge¢ fazda hiperfloresans izlendi
(Resim 1). On karamarada reaksiyonu olan hastaya saat bas1 10
mg/ml prednizolon sodyum fosfat damla ve giinde 3 defa %1’lik
siklopentolat damla baglandi. Hastanin kontrol muayenesinde
on kamara reaksiyonu geriledi. Sag goziinde PED ve subretinal
mayi saptanan hastaya 1mg/ml nepafenak damla giinde 4 defa
baslandi. ki ay sonraki kontrollerinde sag PED’i gerileyen has-
tanin sol goziinde de PED geligsmesi tizerine 1mg/ml nepafenak
damla giinde 3 defa baglanda.
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Resim 3a-b: Remisyon diéneminde arka kutupta c¢ok sayida retina
pigment epitelinde (RPE) atrofik bolgeler ve sol gozde fovea inferiorunda
koroidal neovaskiiler membran(KNVM) sekeli (A). OKT'de sagda
subfoveal skar bolgesinde RPE katinda tabakalasma, solda retinal
tiibiilasyon, RPE ve koryokapilaris dezorganizasyonu, KNVM sekeli (B).

Kontrollerde PED’in RPE diizensizligi birakarak iyilestigi go-
riildi. Bilateral subretinal mayisi olan bir hastaya fluokortolon
1mg/kg oral 10 giinliik tedavi baslandi. Kontrollerde subretinal
mayinin RPE diizensizligi birakarak gectigi gorildi (Resim 2).

Akut Posterior Multifokal Plakoid Pigment Epitelyopatili ...

Subretinal mayi ve makiiler 6demi olan hastaya Subtenon tri-
amsinolon enjeksiyonu yapildi. Hastanin takibinde subretinal
mayisi ve makiiler 6demi geriledi, fakat hastada Subtenon tri-
amsinolon enjeksiyonuna baglh medikal tedaviye cevap verme-
yen glokom gelisti. Hastanin goziine trabekiilektomi ameliyat1
gerekli oldu ve uygulandi. Kontrollerinde hastanin goz ici ba-
sinc1 normal seyretti. Gorme keskinlikleri bize aktif donemde
bagvuran tuc¢ hastada 10/10 diizeyine ulasirken, bir hastada
bes gunliik takip siiresi icinde 0.6 olarak 6lciildii. Remisyon
doneminde bagvuran hastalarin takibinde gorme keskinligin-
de bir degisim saptanmadi.

Remisyon doneminde hastalarin c¢ekilen fundus floresein
anjiyografilerinde (FFA) APMPPE’ye bagh retina pigment
epitelindeki pencere defektlerinin bulundugu sahalarda hi-
perfloresans, koryokapiller perfiizyonun etkilendigi bolge-
lerde ise hipofloresans alanlar secilmekteydi. Cekilen OKT
incelemesinde eski APMPPE odaklarinin birakmis oldugu
skarlardan gecen kesitlerde retina pigment epiteli-koryoka-
pillariste yer yer diizensizlikler, bir hastada koroidal neovas-
kiiler membran (KNVM) sekeli ve retinal tiibtilasyon oldugu
gorilda (Resim 3).

Tablo 2: Akut donemdeki APMPPE’li olgularin kontrollerindeki klinik ve OKT bulgulart.

Olgu Ilk ik Tedavi Kontrol
Gorme OKT Gorme
keskinligi keskinligi

Da.¢ 0.1/1.0 812(subretinal Topikal 50cmPS/0.7

mayi) /277 steroid

2)g.k  0.2/1.0 757(PED, Topikal 1.0/0.3

subretinal NSAII
mayi)/222

3)h.c 1.0/0.1 250/750 makiiler Subtenon 0.5/0.9

odem steroid

4) 0.5/0.5 646/616 oral steroid 0.7/0.6

m.d (bilateral

subretinal mayi)

Kontrol Tedavi Kontrol Kontrol

OKT Gorme OKT
keskinligi

791/335(bilateral Topikal 0.2/0.6 /-

subretinal mayi) steroid

218 Topikal 1.0/1.0 210/249

/433 (subretinal mayi) NSAIIL

247/289 - 1.0/1.0 -/-

312/296 oral 1.0/1.0 174/276

(bilateral subretinal steroid

mayi)
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TARTISMA

Ik kez 1968 yilinda Gass tarafindan tanimlanan APMPPE, cin-
siyet fark etmeksizin tipik olarak geng yetiskinlerde goriilen,
her iki gozde de gorsel sikayetlere yol acabilen bir korioretinal
hastaliktir. Hastaligin klinik seyri genellikle haftalar ya da ay-
lar icinde geri donen gérme sikayetlerindeki diizelmeler seklin-
dedir.?4% Sundugumuz olgularin geng erigkin olmasi, sikayetle-
rinin 1-2 ay i¢inde iyilesme gostermesi bu taniy1 desteklemistir.
Hastaligin kesin olarak etiyolojisi bilinmemektedir.

Ancak baglangi¢ donemlerinde hastalarda grip benzeri sikayet-
lerin goriilebilmesi hastalikta viral ya da paraenfeksiyoz bir pa-
tolojinin etkili olabilecegi fikrini ortaya ¢ikartmigtir.24"8 APM-
PPE’deki retinal lezyonlar genellikle her iki gozde de ayn1 anda
baslamaktadir. Ancak bazen her iki goziin tutulumu ayni anda
gerceklesmemekte ve ikinci goziin tutulumu kisa bir stiire son-
ra ortaya cikabilmektedir.* Olgularimizda herhangi bir ek has-
talik bulunmamaktaydi. Hastalarin dérdiinde bagvuru aninda
her iki g6z tutulumu mevcutken, birinde kontrollerde diger goz-
de tutulum meydana geldi.

Bir hastamizda sadece tek goz etkilenmisti. Hastaliktaki
primer lezyonun retina pigment epiteli katmaninda ortaya
ciktig1 sanilmaktadir. Ancak hastaligin primer pigment epi-
telyopatiden ziyade koriokapiller diisiik perfiizyon sonucu
gelismis olabilecegini belirten yayinlar da mevcuttur.>!° Pa-
togenezden sorumlu tutulan bir bagka etken ise koroidi tutan
vaskilitlerdir.!12

APMPPE'li olgularin fundus muayenesinde tipik olarak retina
pigment epiteli diizeyinde bircok sayida olabilen yuvarlak, gri-
beyaz renkte lezyonlar goriilmektedir. Lezyonlar baslica arka
kutup retinay: tutmakta ve ekvatorun oniine gegmemektedir.
Akut lezyonlar birkac¢ giin icinde belirip iki-ii¢ hafta i¢cinde ye-
rini kismen pigmentsiz yer yer diizensiz pigment kiimelenme-
lerine terk etmektedir.24!* APMPPE’li olgularin 6n kamara ve
vitresinde hafif diizeyli bir enflamasyon gelisebilmektedir. Has-
talarimizda tipik fundus bulgular1 mevcutken, bir olguda 6n ka-
marada hiicre tespit edildi. Hastaligin klinik tani ve takibinde
tipik fundus lezyonlarinin goriinuimi kadar FFA bulgular: da
fayda saglamaktadir.*'3

Kara ve ark.,

APMPPE’deki aktif lezyonlar FFA’nin erken safhasinda hipof-
loresan, ge¢ sathasinda ise hiperfloresan boyanma karakteri
sergilemektedir. Bu durumun korioretinal plaklarin yanisira
koroidal perfiizyon bozukluguna bagh oldugu diistiniilmektedir.

APMPPE'nin sakin donemlerinde ise retina pigment epiteli ve
koroidin etkilenme diizeyine gore FFA’da hipo ya da hiperflore-
san boyanma alanlar1 secilebilmektedir.* Hastalarimizda FFA
incelemesinde APMPPE’ye bagli retina pigment epitelindeki
pencere defektlerinin bulundugu sahalarda ve optik diskte hi-
perfloresan, koryokapiller perfiizyonunun etkilendigi bolgeler-
de ise hipofloresan alanlar tespit edilmistir.

Hastaligin prognozu genellikle iyi seyirlidir. Niiksler sik olma-
makla birlikte genellikle ilk alt1 ay i¢inde goriilmektedir.? Na-
diren ilerleme gosterebilen bu hastalik ciddi gérme kaybina da
yol acabilmektedir. Hastaliktaki kotii prognozla iligkili bazi fak-
torler olarak hastaligin gec yasta, tek gozde ve foveal tutulumla
birlikte baglamasi ile sik niiks gostermesi sayilabilmektedir.* Ol-
gularimizin tgiinde gérme keskinligi tama ulasirken, birisinde
izlem siiresinin kisa olmasina baglh olarak 0.6 diizeyinde kald.

Hastalikta nadiren baz1 ciddi gz komplikasyonlar: da gelise-
bilmektedir. Bunlar arasinda neovaskiiler membrana eslik
edebilen hemorajik makiila dekolmani,'* retinal vaskiilit ve
papillit,'? koroideal atrofi® ya da foveal retina pigment atrofisi-
ne'® eslik eden gorme kaybi sayilabilir. Ayrica sistemik olarak
APMPPE ile birlikte fel¢, aseptik menenjit? ve ensefalit'® gibi
norolojik komplikasyonlar da gelisebilmektedir. Hastalarimizin
dordinde subretinal mayi ve birinde PED gelisti. PED’i olan ve
subretinal mayi olusan hastalarin ikisine nonsteroid anti-infla-
matuar, birine oral steroid tedavisi baglandi ve tedaviye iyi ce-
vap alindi. Subtenon steroid enjekte edilen hastanin subretinal
mayisi geriledi fakat hastada glokom olustu ve trabekilektomi
gerektirdi. Hastalarimizda herhangi bir sistemik hastalik tes-
pit edilmemisgtir.

APMPPEnin akut fazinda OKT incelemesinde dis retina kat-
manlarinda yiiksek reflektans gozlenilmektedir.!®* Goldenberg
ve ark.,'” tarafindan yapilan bir calismada APMPPE’li hastala-
rin OKT bulgularina gore bir siniflama tanimlamiglardir. Buna
gore evre 1; IS/OS bandinda sisme ve yiikselme, evre 2; IS/OS
bandi ile RPE arasinda ayrilma, evre 3; RPE ve IS/OS arasinda
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yiiksek reflektans ve evre 4; rezoliisyon donemi, RPE ve 1S/0S
bandinin ayr1 ayri secilebilmesi olarak belirtmislerdir.

H. Erdol,’®* APMPPEli bir olguda remisyon dénemide cekilen
OKT goruntistinde skarlardan gecen kesitlerde retina pigment
epiteli-koryokapillaris bilegkesinde yer yer diizensizliklerin bu-
lundugunu tespit etmistir. Yaptigimiz calismada, akut donem
OKT bulgular: foveada 6dem ve dekolman, IS/OS band: ile RPE
arasinda hiperreflektans artisi, koroidte kalinlasma olarak sira-
lanabilir. Remisyon déoneminde ise RPE diizensizligi mevcuttu.

SONUC

Akut posterior multifokal plakoid pigment epitelyopatili hasta-
larin ¢cogunda genellikle gorme keskinliginde artig gézlenmek-
tedir. Aym1 sekilde akut donemde OKT’de goriilen bulgularin
cogu klinikle uyumlu olarak gerilemekte, remisyon déneminde
ise daha ¢ok RPE diizensizligi goriilmektedir.
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