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Foveada tiim i¢ retina tabakalarinin devamlilig: ile birlikte fo-
vea ¢ukurlugunun olmamasi fovea plana olarak adlandirilmigtar.
Nadiren eslik eden bir hastalik olmaksizin da gorilebilir (izole
fovea plana) ve bu durum foveal ¢ukurluk yoklugunun her zaman
kot gorsel prognoz ile iligkilendirilemeyecegini gosterir. Bu olgu
sunumunda diizeltilmis gorme keskinligi 10/10 olan, kirma ku-
suru disinda bagka bir goz hastaligi olmayan ve izole fovea plana
izlenen baba ogul iki olgunun optik koherens tomografi (OKT)
bulgular: sunulmustur. Rutin g6z muayenesi sirasinda belirgin
fovea reflesi alinamayan 44 yasindaki erkek hastanin yapilan
OKT incelemesinde fovea ¢ukurlugunun olmadig1 ve i¢ retina
katlarinin foveada devamlilik gosterdigi tespit edildi. Bu olgu-
nun ailesi tarandiginda, 16 yagindaki erkek cocugunda da fovea
plana oldugu izlendi. Bu olgular, belirgin fovea reflesi olmayan
kisilerde, gorme keskinligi iyi bile olsa, fovea plana olabilecegin-
den siiphelenilmesinin ve ailedeki diger bireylerin de arastiril-
masinin gerekliligini ortaya koymaktadar.

Anahtar kelimeler: Fovea plana, optik koherens tomografi

ABSTRACT

Fovea plana is the absence of foveal pit with continuity of inner
retinal layers in the fovea. Isolated fovea plana, lack of foveal pit
without any associated ocular disorder, is less common; and it
illustrates that the absence of a foveal pit does not necessarily
result in a poor visual outcome. We hereby present optical co-
herence tomography (OCT) findings of two cases with isolated
fovea plana, a father and his son, with a corrected visual acu-
ity of 10/10 and without any ocular disorder besides refraction
problems. Lack of prominent foveal reflex is encountered during
routine ophthalmological examination of a 44-year-old male pa-
tient. OCT imaging revealed bilateral lack of foveal pit with in-
tact inner retinal layers across the fovea without thinning. After
family screening, we also encountered isolated fovea plana on his
16-year-old son. These two cases draw attention to the patients
without prominent foveal reflex may have fovea plana, even if
they have good visual acuity; and family screening is essential for
revealing other cases in the family.
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GIRIS

Foveada tiim i¢ retina tabakalarinin devamlilig ile birlikte fo-
vea ¢ukurlugunun olmamasi fovea plana olarak adlandirilmisg-
tir.! Fovea plana, fovea hipoplazisi, fovea disgenezisi ve fovea
aplazisi gibi isimlendirmeler fovea gelisiminin duraklamasi
ile iligkili yapisal degisikligi ifade eden benzer durumlar ola-
rak birbirinin yerine kullanilmigtir. Ancak foveal hipoplazinin
daha ¢ok albinizm, mikroftalmi, PAX6 geni iligkili aniridi, na-
noftalmus, akromatopsi ve prematiire retinopatisi gibi gorme
azlhig ile seyreden hastaliklarla ilgili bir durum oldugu iddia
edilmistir.'"®* Marmor ve ark.® iyi gorme diizeyine sahip bas-
ka g6z patolojisi olmayan bireyler icin “fovea plana”nin daha
uygun bir isimlendirme olacagimi onermiglerdir. Literatiirde
daha cok yukarida sayilan okiiler patolojilerle birlikteligi bil-
dirilmisse de az sayida izole olgu vardir.}*!2 Genetik 6zellikle-
rinin gosterildigi ¢alisma az olmakla birlikte izole formunun
otozomal resesif gecis ozelligi gosterdigi bildirilmistir.?

Bu vaka sunumunda izole fovea planasi olan baba ogul iki
olgunun optik koherens tomografi (OKT) bulgularim1 paylas-
mak amaglanmigtir.

OLGU SUNUMU

Bilinen bir hastaligi olmayan 44 yasindaki erkek hastanin ya-
pilan rutin oftalmolojik muayenesinde Snellen esgeli ile gérme
keskinligi her iki gozde tashihle 10/10 diizeyindeydi. Refrak-
siyon sag gozde -2, 25(-1,00c¢80) Dioptri (D) sol gozde -2, 25 D
idi. Goz ici basinglar: normal olan hastanin biyomikroskopik
on segment muayenesinde herhangi bir patoloji saptanmadi.
Fundus muayenesinde her iki goziin optik disklerinin normal
goriniimde oldugu ve makiila pigmentasyonunun normal ol-
dugu, ancak belirgin fovea reflesinin alinamadig: izlendi. Bu-
nun tzerine yapilan OKT’inde (Spectralis, Heidelberg Engine-
ering, Heidelberg, Almanya) her iki gozde fovea cukurlugunun
olmadig1 ve i¢ retina katlarinin foveada devamlilik gosterdigi,
retina sinir lifi tabakasinin reflektansinin artmis oldugu ve
fundus otofloresansinin normal oldugu izlendi. Santral fovea
kalinliklar1 sag ve sol gozde sirasiyla 365 ve 361 mikrometre
(wm) olarak odlciildii. Dis limitan membranin ve elipsoid zonun
foveada saglikl bir sekilde devam ettigi izlendi (Sekil 1).

Sekil 1. Olgu I'in (44 yasinda erkek) renkli fundus fotografinda (iist-
te) her iki gozde fovea reflesinde azalma izlenmekte, fundus otoflo-
resanst (ortada) normal iken, foveadan gecen OKT kesitinde (altta)
fovea cukurlugunun olmadig, i¢ retina katlarinin foveada devamlilik
gosterdigi ve retina sinir lifi tabakasinin reflektansinin artmis oldu-
Su gortilmektedir.

Bu olguda izole fovea plana tespit edildikten sonra diger aile
bireylerini de taramak amaciyla iki erkek ¢ocugunu da mua-
yene ettik. Olgunun 16 yasindaki erkek cocugunun yapilan
oftalmolojik muayenesinde Snellen eseli ile gérme keskinligi
her iki gozde tashihle 10/10 diizeyindeydi. Refraksiyon her iki
gozde -1, 50 D idi. Goz i¢i basingclar1 normal olan hastanin
biyomikroskopik 6n segment muayenesinde herhangi bir pa-
toloji saptanmadi. Fundus muayenesinde her iki goziin optik
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disklerinin normal goriiniimde oldugu ve makiila pigmen-
tasyonunun normal oldugu izlendi. Yapilan OKT’inde her iki
gozde fovea cukurlugunun si1g oldugu ve i¢ retina katlarimin
foveada devamlilik gosterdigi ve retina sinir lifi tabakasinin
reflektansinin artmig oldugu gozlendi. Fundus otofloresansi-
nin normal oldugu izlendi. Santral fovea kalinliklar1 sag ve
sol gozde sirasiyla 341 ve 340 pm olarak ol¢iildii. Dig limitan
membranin ve elipsoid zonun foveada saglikli bir sekilde de-
vam ettigi izlendi (Sekil 2). Olgunun 18 yasindaki diger erkek
cocugu normal fovea morfolojisine sahipti.

TARTISMA

Fovea makiila merkezindeki 1, 5 mm ¢apli bolgedir. Foveada
kon ve miiller hiicreleri yogun sekilde bulunurken rod hiicre-
leri bulunmamaktadir. Foveola fovea merkezdeki 350 pm cap-
1 golgedir, gangliyon hiicre tabakas: ve i¢ niikleer tabakadan
yoksundur. Umbo ya da clivus ise fundus muayenesi sirasinda
151k reflesinin alinmasini saglayan kiiciik cukurluktur, makii-
lanin merkez noktasi olarak kabul edilir ve 150-200 mikron
capa sahiptir.!®

Foveada tum i¢ retina tabakalarinin devamlilig: ile birlikte
fovea cukurlugunun olmamas:i fovea plana olarak adlandi-
rilmigtir.! Fovea ¢ukurlugunun olmamasi uzun yillar fovea
hipoplazisi olarak adlandirilmigtir. Fovea hipoplazisi, fovea
disgenezisi ve fovea aplazisi gibi isimlendirmeler fovea geli-
siminin duraklamas ile iligkili yapisal degisikligi ifade eden
isimlendirmeler olup zaman zaman birbirinin yerine kulla-
nilmigtir. Ancak OKT kullanilmasiyla birlikte aslinda bu ta-
nimlamanin dogru olmadigr gorilmistiir. Clinkii hipoplazi
bir dokunun ya da organin olusumu sirasindaki bir bozukluk
nedeniyle olmasi gerekenden daha kiiciik olmasi1 anlamin ta-
simaktadir. Ancak OKT'nin sagladig: histolojik kesit benzeri
detayli gorinim sayesinde anlagilmistir ki fovea aslinda bu
kisilerde daha kalindir.'* Bu kalinlik artisinin sebebi, Meyer
ve ark.'® gore birden fazla sinir lifi tabakasi, Chong ve ark.!®
gore ise i¢ retina katmanlarinin foveada devam etmesi nede-
niyledir. Bizim olgularimizda hem sinir lifi tabakasi belirgindi
hem de i¢ retina tabakalarinin foveada devamliligi mevcuttu.
Bundan dolay1 foveal hipoplazinin daha ¢ok albinizm, mikrof-
talmi, aniridi, nanoftalmus, akromatopsi ve prematiire reti-

Izole Fovea Planali Iki Olgunun Optik Koherens Tomografi Bulgular:

Sekil 2. Olgu 2’in (Olgu 1'in oglu 16 yasinda erkek) renkli fundus
fotografinda (iistte) her iki gozde fovea reflesi izlenmekte, fundus otof-
loresanst (ortada) normal iken, foveadan gecen OKT kesitinde (altta)
fovea cukurlugunun sig oldugu, ic¢ retina katlarinin foveada devam-
Llik gosterdigi ve retina sinir lifi tabakasinin reflektansinin artmais
oldugu gortilmektedir.

nopatisi gibi gorme azhig: ile seyreden hastaliklarla ilgili bir
durum oldugu ve foveada gelisimsel bir patalojinin var oldugu
iddia edilmistir.!® Fakat bu hastalarda gérme azliinin se-
bebinin okiiler patolojilerinden mi yoksa foveal hipoplaziden
mi kaynaklandig1 konusu acik degildir. Marmor ve ark.® iyi
gorme diizeyine sahip baska g6z patolojisi olmayan bireylerde
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foveanin bu gorinimi i¢in “fovea plana” denmesinin daha uy-
gun olacagim bildirmiglerdir.

Saglilik ve ambliyopi disinda okiiler patolojisi bulunmayan
286 cocukla yapilan bir insidans ¢aligmasinda fovea plana in-
sidans1 %3 (9 ¢ocuk) olarak bulunmustur. Bu 9 ¢cocugun 2’sin-
de sasilik, birinde tedavi edilmig tek tarafli ambliyopi tespit
edilmis, diger 6 ¢cocugun ise saglikli oldugu ve hepsinin gérme
keskinliginin 20/20 diizeyinde oldugu bildirilmigtir.!

Literatiirde fovea plananin daha ¢ok yukarida sayilan okiiler
patolojilerle birlikteligi bildirilmigse de az sayida izole olgu da
vardir.'%12 Bildirilen izole olgularin gérme keskinligi seviyele-
ri birbirinden farkli dizeyde, el hareketinden 8/10 seviyesine
kadar degismekteydi. Bizim olgularimizda ise gorme keskinli-
i seviyesi 10/10 idi. Mota ve ark.!! bildirdikleri iki izole fovea
hipoplazili olgudan birinde daha fazla olmak tizere makiilada-
ki fizyolojik hipootofloresansin azaldigim tespit etmisler. Issa
ve ark.!” yayinladiklar1 fovea hipoplazili iki olgunun birinde
makiiladaki fizyolojik hipootofloresansda belirgin azalma di-
gerinde tamamen kaybolma oldugunu ve bunun makiila pig-
ment yogunlugundaki azalmadan kaynakli olabilecegini ileri
stirmislerdir. Bizim iki olgumuzda fundus otofloresansi nor-
maldi. Izole fovea plananin progresyonu ve arka hyaloid ile
iligkisine dair literatiirde bir bilgi yoktur. Bu ytizden bu has-
talarin dizenli takibe alinmasi gerektigini diistinmekteyiz.

Genetik ozelliklerinin gosterildigi az sayida calisma olmakla
birlikte Vincent ve ark.’ izole formunun otozomal resesif gecis
gosterdigini bildirmislerdir. Fovea hipoplazili baba ve iki kizi-
nin yayinladig: vaka sunumunda baba ve bir kizinda mikrof-
talmus varken diger kizinda bagka okiiler patoloji olmadigini
bildirmiglerdir. Her ii¢ olgunun da gorme keskinligi 1/10-2/10
diizeyindeyken hepsinde ezotropya ve nistagmus tespit edil-
mis.? Literatiirde bizim olgularimiz gibi aym ailede iyi gorme
diizeyine sahip izole fovea planasi olan bagka bir vaka sunu-
muna rastlamadik. Genetik gecis 6zelligi net olmadig igin
gorme seviyesi dusiik ve bagka okiiler patolojileri olan has-
talarda aile taramasinin gerekli oldugunu, gorme seviyesi iyi
olan izole olgularda ise faydali olacagini diistinmekteyiz. Gor-
me seviyesi iyi olan izole fovea planali olgularda ileri tetkike
gerek olmadigimi diisiinmekteyiz bu yiizden olgularimiza bas-

ka bir tetkik yaptirmadik. Ancak gorme seviyesi diisiik olan
hastalarda baska okiiler patolojilerin birlikteligini ekarte
etmek ic¢in ileri tetkik (FFA, ERG gibi) yapilmas1 gerektigini
diisiinmekteyiz.

Thomas ve ark.!® foveal hipoplaziyi OKT’ye gire 4 evreye ayi-
rarak siniflandirmiglardir. Bu simiflandirmada pleksiform ta-
bakalarda ekstursiyon varligi, fovea ¢ukurlugunun durumu,
fotoreseptor dis segment uzamasi ve dis niikleer tabaka ge-
nislemesini 6l¢iit olarak belirlemigler, bunlardan farkli olarak
bir de elipsoid zonda hasar ile beraber olan atipik bir form
tanimlamiglardir. Bu simiflandirmaya gore bizim olgularimiz
incelendiginde babanin evre 2, oglunun ise evre 1 oldugunu
tespit ettik.

Sonug olarak fovea plana, foveada tim i¢ retina tabakalarin
devamliligi ile birlikte fovea cukurlugun olmamasi ile karak-
terize, cogunlukla gorme keskinliginin iyi oldugu ailesel ola-
bilen bir durumdur. Fovea reflesinin alinamadig: kisilerde bu
durumun varhigindan siiphelenilmeli ve ailedeki diger birey-
ler bu yonden aragtirilmalidir.
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