CASE REPORT / OLGU SUNUMU

Psodoksantoma Elastikum ile Iliskili Anjioid Streakse
Sekonder Ekstrafoveal Koroid Neovaskiilarizasyonunda
Intravitreal Aflibersept Tedavisi

Intravitreal Aflibercept Treatment For Extrafoveal Choroidal Neovascularization
Secondary To Angioid Streaks Related To Pseudoxanthoma Elasticum
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Bruch membraninin kirilgan olmasi ve ¢atlamas: ile karakterize olan anjioid streaks (AS)’te koroid neovaskiilarizasyonu (KNV) %
42-86 oraninda goriiliir ve tedavi edilmezse 6nemli gérme kaybina neden olabilir. Ayrica AS zemininde gelisen KNV’de niiks sik
goriilmektedir. Bu yazida psddoksantoma elastikum ile iligkili AS’ye sekonder ekstrafoveal KNV ig¢in tek doz intravitreal aflibersept
enjeksiyonu yapilmis bir olgu sunulmaktadir. KNV’de hizli gerileme elde edilmis ve 6 aylik takipte niiks goriilmemistir. Intravitreal
aflibersept enjeksiyonu bu tiir olgularda tercih edilebilecek basarili bir tedavi yontemidir.

Anahtar Kelimeler: Aflibersept, anjioid streaks, koroid neovaskiilarizasyonu.

ABSTRACT

Choroidal neovascularization (CNV) is seen in 42-86 % of the patients with angioid streaks (AS) that is characterized by the fragility
and cracking of the Bruch’s membrane and can cause significant visual loss if not treated. In addition, recurrence is frequent in the
cases with AS associated CNV (AS-CNV). In this paper, a case of single dose intravitreal aflibersept injection for extrafoveal AS-CNV
related to pseudoxanthoma elasticum is presented. Rapid regression was achieved in the CNV and no recurrence was seen at 6 months
follow-up. Intravitreal aflibersept injection is a successful treatment option that can be prefered in such cases.
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GIRIS (RPE) seviyesinde portakal rengi beneklenmeler goriiliir.
Uglincti dekattan itibaren ¢atlaklarin foveaya ilerlemesiyle
Anjioid streaks (AS); Bruch membranmin kirilgan olmasi ¢ . i ¢ ) 4 o Y
. . . foveanin etkilenmesi ve/veya koroid neovaskiilarizasyonu
ve ¢atlamasi ile karakterize, kirmizimsi veya kahverengimsi ] ) )
. o . ) .. (KNV) gelismesiyle bulgu verir. KNV genelde fovea
renkte diizensiz ¢izgilenmelerdir. Genellikle bu ¢izgilenmeler ) o . .
o ) ) o nazalinde goriilir. AS’li hastalarin %42-86’sinda gelisen
optik sinir basimi c¢evrelemis ve buradan retina periferine - . . ) i
N . N . . KNV, gérmeyi azaltan en énemli nedendir.>?
dogru yayilmis sekilde goriiniirler. Siklikla bilateraldir

ve arka kutupta bulunurlar.! Bruch membraninda elastin
tabakada kalsiyum birikmesi sonucu fibriller sertleserek

kirilmakta ve ¢atlaklar olusmaktadir. Retina pigment epiteli

AS, genellikle sistemik hastaliklarla birliktedir. En sik
psodoksantoma elastikum (PKE) olmak iizere, kemigin
Paget hastaligi veya orak hiicre hemoglobinopatilerden
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biriyle iligkili olabilir.* PKE, elastik liflerin ilerleyici
kalsifikasyonu, dejenerasyonu ve pargalanmasiyla seyreden
cilt, géz ve kardiyovaskiiler sistemi tutan bir herediter
hastaliktir.> PKE ile iliskili AS’ye sekonder KNV’lerin
(AS-KNV) rekiirrensi daha yiiksektir ve stabilizasyona
ulagilmadan &nce daha fazla intravitreal anti-anjiyojenik
dozlar gerektirdigini gosteren kanitlar vardir.®

Bu ¢alismada PKE ile iligkili AS-KNV tedavisinde yeni bir
uygulama olan intravitreal aflibersept enjeksiyonu yapilmis
bir olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Kirk bes yasinda erkek hasta, klinigimize sol gdziinde
gorme azalmasi ve kirik gorme sikayeti ile bagvurdu.
Sistemik muayenesinde, PKE ile uyumlu olarak cildin
gevsek ve kirisik bir gdriiniimde oldugu goriildii. Ensede
retikiiler tarzda sarimsi renkli, diiz papiiler lezyonlar
mevcuttu (Sekil 1). Tam bir oftalmik muayene yapildi. En
iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK) sag gozde 7/10,
sol gozde 3/10°du. On segmentte herhangi bir anormallik
bulunmamaktaydi. G6z i¢i basinci sirasiyla 20 ve 19 mmHg
idi. Funduskopide her iki gdzde optik diskten ¢cevreye dogru
yayilan damarsi ¢izgilenmeler (anjioid streaks), sol gozde
arka kutupta retina alti kanamalar ve RPE degisiklikleri
izlendi. Floresein anjiyografide (FA) kaynagi belirsiz

ge¢ sizinti paterni, orta donemde baslayip ge¢c donemde
belirginlesen hiperfloresans seklinde izlendi (Sekil 2). Optik
koherens tomografide (OKT) sol gbzde retina pigment epiteli
iizerinde hiperreflektif lezyon ve komsulugunda subretinal
stvi ile retinal kalinlagma izlendi (Sekil 3). Sol goze tek doz 2
mg intravitreal aflibersept enjeksiyonu yapildi. Bir ay sonra
sol gozdeki EIDGK, 5/10’a yiikseldi, kirik gérme sikayeti
azaldi. Sol gozde OKT’de subretinal sivinin rezorbe oldugu,
retinal kalinligin azaldigi goriildii. FA’da sizintiya bagl
hiperfloresansin kayboldugu goézlendi (Sekil 4). Hastanin
3.ay ve 6.ay kontrollerinde KNV aktivitesi izlenmedi.

Sekil 1. Hastanin cilt muayenesinde ensede retikiiler tarzda
sarimst rvenkli, diiz papiiler lezyonlar oldugu goriilmektedir.

Sekil 2. Funduskopide her iki gozde optik diskten ¢evreye dogru yayilan damarsi ¢izgilenmeler (anjioid streaks), sol gozde
arka kutupta retina alti kanamalar ve RPE degisiklikleri izlenmektedir. FA'da kaynagi belirsiz ge¢ sizinti paternine sahip,
Joveamin yaklasik 1 disk ¢api inferiotemporalinde ve 1 disk ¢apt biiyiikliigiinde klasik KNV ile uyumlu lezyon goriilmektedir.
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Sekil 3. OKT de sol gozde retina pigment epiteli iizerinde hiperreflektif lezyon ve komsulugunda subretinal sivi ile retinal
kalinlasma izlenmektedir.

Sekil 4. Sol géze tek doz intravitreal aflibersept enjeksiyonu sonrast funduskopide hemorajilerin ¢ekildigi; OKT de sivinin
rezorbe oldugu goriilmektedir. FA da sizintrya bagh hiperfloresansin kayboldugu gézlenmektedir.
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AS-KNV ig¢in ¢esitli tedavi yontemleri denenmistir. Gegmiste
lazer fotokoagiilasyon ve fotodinamik terapi ile yapilan
tedavilerle gorme kaybinin azaldigimi veya sabitlendigini
gosteren c¢alismalar yapilmistir.”® Ancak niikslerin sik
goriildiigi bildirilmistir.” Ayrica her ikisinin de gorsel
iyilesmeye ulasmada antianjiojenik tedaviden daha az etkili
oldugu kanitlanmistir.! Dolayisiyla giintimiizde AS-KNV’yi
tedavi etmek i¢in antivaskiiler endotelyal bitylime faktorleri
(Anti-VEGF) standart tedavi olarak kabul edilmektedir.

Anti-VEGF enjeksiyon tedavisiyle farmakolojik etki hizla
ortaya cikar. Kisa vadedeki niikslere ragmen enjeksiyonlar
birkac kez tekrar edilebilir. AS-KNV’nin miyopik KNV’ye
benzer sekilde davrandigi diistiniilmektedir. Ancak miyopik
KNV’den farkli olarak ¢ok sik niiks etme egilimindedir. AS-
KNV, miyopik KNV’den daha fazla enjeksiyon yapilmasini
gerektirir, ancak yasa bagl makiiler dejenerasyonla iligkili
KNV’den daha az enjeksiyon gerektirir.’

Antianjiyojenik tedavinin akut ataklarin kontroliinde oldukga
etkili oldugu kanitlanmis olsa da, hangi tedavi rejiminin en
iyi olduguna dair kesin bir kanit bulunmamaktadir. Vaka
serilerinde bevasizumab!® ve ranibimuzab!! ile pro re nata
(PRN) rejimi uygulanan AS-KNV’li hastalarin uzun dénem
olumlu sonuglari bildirilmigtir. Bununla birlikte PRN
tedavisi rejimi ile kisa siirede anatomik ve fonksiyonel
bagar1 bildirilmesine ragmen, takip basarisiz oldugunda
faydasinin kayboldugu belirtilmektedir.?

Vaz-Pereira ve arkadaslari, AS-KNV nedeniyle birincil
tedavi olarak intravitreal afliberseptin kullanildigr ilk iki
KNV vakasini rapor ettiler. Bunlardan birisi ekstafoveal,
digeri jukstafoveal KNV idi. Tek doz intravitreal aflibersept
ile 9 ve 12 aylik takipte niiks goriilmemistir. Bu durumu
aflibersept’in diger anti-VEGF ajanlardan farkli olarak
VEGF-A icin daha yiiksek afinitesi ile beraber VEGF-
B’yi ve plasental biliylime faktoriinii baglayarak, patolojik
anjiyojenik islemi daha etkili bir sekilde inhibe etmesine
baglamiglardir.'* Ayrica Esen ve ark. tarafindan sunulan
subfoveal AS-KNV olgusunda ranibizumab enjeksiyonlarina
yetersiz yanit nedeniyle aflibersept’e gegilmistir. Aflibersept
2.0 mg, ii¢ ardisik aylik enjeksiyon olarak uygulanmustir.
Gorme keskinliginde diizelme, intraretinal ve subretinal
sivida ¢oziilme ve merkezi makiiler kalinlikta azalma rapor
edilmistir.'?

Ancak Tetikoglu ve ark. ekstrafoveal AS-KNV’li olguda
intravitreal aflibersept enjeksiyonundan 4 ay sonra
niiks bildirmislerdir. AS-KNV’nin niiksetme zamaninin
sadece kullanilan ilaglara degil ayni zamanda AS’deki
catlak genisligine de bagh oldugu belirtilmistir.'* Bizim
olgumuzda yapilan tek doz intravitreal eylea enjeksiyonu
ile KNV’de hizli gerileme elde edilmis ve 6 aylik takipte
niiks goriilmemistir. AS-KNYV, niiks oran1 yiiksek ve agresif

bir hastalik oldugu i¢in tek doz anti-VEGF’e cevap vermesi
nadir bir durumdur. Bu durum olgumuzun erken teshis ve
tedavi edilmesiyle ilgili olabilir.

Sonug olarak AS-KNV agresif ve niiks orani yiiksek bir
hastaliktir. Bu hastalar, anti-VEGF tedavisi baslandiktan
sonra bile Amsler grid ile vizyonlarin1 kendi kendine
izlemeleri i¢in giliclii bir sekilde tesvik edilmeli ve
herhangi bir gorsel distorsiyonu derhal haber vermeleri
ogiitlenmelidir.’ PKE ile iligkili AS-KNV tedavisinde en iyi
sonucun, tedavinin miimkiin olan en kisa siirede baslandigi
zaman elde edildigi anlatilmalidir.®

Cikar catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak
herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemislerdir.
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