270 Inflamatuar Pigmentli Paraveniz Retinokoroid Atrofisi

Inflamatuar Pigmentli Paravenoz
Retinokoroid Atrofisi*

Figen BATIOGLU!, Leyla Suna ATMACA? Huban ATILLA3, Ayse ARSLANPENCE?

OZET

Amag: Aktif inflamasyonla birlikte pigmentli paravendz retinokoroid atrofisi olan bir olgunun ta-
nimlanmasi

Yontem: Gorme keskinliginde azalma ve gece gormede giigliik sikayetleri ile bagvuran 54 ya-
sindaki kadin olgu degerlendirildi. Olgunun fundus muayenesi yapilarak renkli fundus fotografi ce-
kildi. Ayrica floresein ve indosiyanin yesili anjiografi (ISY), gorme alani incelemesi ve elekt-
rofizyolojik testler uygulandi. Her iki gozde makula, optik koherens tomografi (OCT) ile
degerlendirildi.

Bulgular: Fundus muayenesinde her iki gozde retina venleri boyunca diizgiin kenarli retinokoroid
atrofi sahalar1 ve pigmentasyon izlendi. Ayrica her iki gdzde vitreusta belirgin kartopu opasiteler ve
kistoid makula 6demi mevcuttu. Floresein anjiografide yaygin paravenoz retina pigment epitel at-
rofisine bagl hiperfloresans, ISY anjiografide ise ayni bolgelerde anjiografinin tiim evrelerinde hi-
pofloresans izlendi. Elektroretinografide dzellikle sol gdzde belirgin olan azalmig yanit mevcuttu.
Gorme alani incelemesinde ise lezyonlarla uyumlu alan defektleri saptandi. Olguya bu bulgularla
inflamatuar pigmentli paraven6z retinokoroid atrofisi tanisi kondu.

Sonug: Bu olgu sunumu ile nonspesifik dejeneratif bir hastalik olan pigmentli paravendz re-
tinokoroid atrofisinin inflamasyon ile birlikteligi vurguland.

ANAHTAR KELIMELER : Pigmentli paraveniz retinokoroid atrofisi, okiiler inflamasyon, kistoid makula édemi

INFLAMMATORY PIGMENTED PARAVENOUS RETINOCHOROIDAL ATROPHY
SUMMARY

Purpose: To describe an active inflammatory cause of pigmented paravenous retinochoroidal at-
rophy

Method: A 54 year old female patient presented with complaints of worsening visual acuity and
poor night vision, was examined. Fundus examination was performed and color fundus photographs
were taken. In addition to fluorescein and indocyanine green (ICG) angiographies, visual field exa-
minations and electroretinographic tests were performed. Macular evaluation was performed with
Optical Coherence Tomography (OCT).
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Result: Both fundi showed circumscribed patches of retinochoroidal atrophy and pigmentation
along the retinal veins. She had also marked vitreous cells with snow ball opacities and cystoid ma-
cular edema in both eyes. Fluorescein angiography confirmed the presence of hyperfluorescence
due to widespread paravenous retinal pigment epithelial defect while ICG angjography disclosed
hypofluorescence in all phases. Electroretinography showed reduced responses especially in the left
eye. Visual field tests showed scotomas corresponding with areas of atrophy along the retinal veins.

Conclusion: This is a report of the findings in pigmented paravenous retinochoroidal atrophy that is

a nonspecific degenerative disease and may occur in association with ocular inflammation. Ret-vit
2001; 9 : 270 -275.

KEY WORDS: Pigmented paravenous retinochoroidal atrophy, ocular inflammation, cystoid macular edema.

Pigmentli paravenoz retinokoroid atrofisi venleri boyunca belirgin sinirli retinokoroid
(PPRA), kemik spikiilii tarzinda pigmentasyo- atrofi sahalar1 ve yer yer pigmentasyon ve her
nun eslik ettigi paravenoz retina dejeneras- iki gozde makula Gdemi saptandi (Resim
yonu ile karakterize, nadir goriilen bir has- la,lb). Pars plana bolgesi normaldi.

taliktir!®, Siklikla belirtisizdir ve rutin mu-
ayene sirasinda tesbit edilir. Genellikle iki ta-
rafli tutulum gosterir ve daha ¢ok geng
erigkinleri etkiler. Hastaligin nedeni tam ola-
rak bilinmemesine kargin, inflamatuarlo, dis-
genetik!! veya herediter!213 etyolojiler ileri
sirlilmiigtiir. Bu olgu sunumunda, aktif inf-
lamasyon ve kistoid makula 6deminin eglik et-
tigi pigmentli paravendz retinokoroid at-
rofisinin  klinik Ozellikleri ve muayene
bulgular: tartigilmigtir.

» Resim 1a.
Sag gozde peripapiller ve retina venleri boyunca atrofik

OLGU SUNUMU . ve pigmentli lezyonlar, makula 6demi

Ik kez Aralik 1999 tarihinde basvuran 54
yagindaki bayan olguda 1,5 yildir gérme kes-
kinliginde azalma ve gece gérmede zayiflik ya-
kinmalar1 mevcuttu. Hastanin 6zge¢misinden
2 yildir diabet ve hipertansiyonu oldugu &g-
renildi.

Goz muayenesinde; gérme keskinligi sag
gozde 0.8 sol gozde ise 0.3 diizeyindeydi. Bi-
yomikroskopide; 6n segment bulgular1 her iki
gozde normal olup, vitreusta kartopu opa-
siteler mevcuttu. Gozigi basinct her iki gozde -

o Resim 1b.
15 mm Hg idi. Fundus muayenesinde; retina Sol gozde benzer bulgular
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Floresein anjiografide; venler boyunca re-
tina pigment epitel dejenerasyonu ile uyumlu
hiperfloresans (Resim 2) ve her iki gézde kis-
toid makula 6demi izlendi (Resim 3a,3b). Re-
tina damarlari boyunca olan pigment Kkii-
melenmesi floresansi yer yer maskelemek-
teydi. Kistoid makula odemi ayrica optik ko-
herens tomografi ile de belirgin olarak sap-
tand1 (Resim 4) Indosiyanin yesil anjiografi-
nin tiim evrelerinde retinokoroid atrofi ve pig-
mentasyonuna bagli olarak damarlar boyunca,
hipofloresans mevcuttu (Resim 5a 5b, 5¢)

Ishihaa pseuoisochromatic renk gérme def-
teri ile her iki gozde renk gorme normal idi.
Bilgisayarli (Humphrey) gorme alaninda retina

Resim 2.
Floresein anjiografide sag géz temporal retinadaki
paravendz lezyonlarda hipo ve hiperfloresans.

Resim 3a.
Floresein anjiografide sol gozde kistoid makula 6demi
ve paravendz lezyonlarda hiperfloresans

Resim 3b.
Florescin anjiografide sag gézde makulada 6dem ve
lezyonlarda hiperfloresans

Resim 4.
OCT kesitinde sol gbz makulada genig kistoid bogluklar

) Resim Sa. :
ISY anjiografisinin orta evresinde sol gozde peripapiller
ve paravendz lezyonlarda hipofloresans
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Resim Sb.

Avnt gozde geg evrede belirginlesen hipotloresans

Resim Sc.
ISY anjiografisinin ge¢ evresinde sag goz alt temporal
bolgedeki paravenoz lezyonlarda hipofloresans

damarlar1 boyunca olan atrofi ile uyumlu sko-
tomlar mevcuttu (Resim 6a,6b) Elektrofizyo-
lojik testler sonucu elektroretinografide rod ve

maksimal kombine cevapta a ve b dalgalarinda
genlik azalmasi, uyarilmig gorsel potansiyel in-
celemesinde genlikde minimal azalma, ve sol
gozde daha fazla olmak iizere latansda uzama
tesbit edildi ancak elde edilen degerler bu yas
grubu i¢in beklenen sinirlar i¢cindeydi. Patern
ERG’de sol gozde N95 gen!igi azalmig (sagda
3.6 mV, solda 2.2 mV) clarak olciildii, la-
tanslar normal degerlerdeydi. Patern VEP ve
PERG bulguiar: degerlendirmesi sonucu gang-
lion hiicre etkilenmesinin sol gdzde, sag goze
gore daha fazla oldugu sonucuna varildi. Elek-
trookiilografide ise her iki e6zde pigment epi-
tel bozuklugunu gosteren 151k yiikselmesi/ka-
ranlik azalmasi voltaji orani normal degerin al-
tinda idi.

Olgunun sistemik incelemeleri yapildi. La-
boratuar tetkikleri *fam kan sayimi. biyokimya,
serum protein elektroforezi. eritrosit  se-
dimentasyon orani — ESR) normal smirlarda
idi. Sifiliz, toksoplazmozis, sistemik lupus eri-
tematozis i¢in yapilan serolojik testler ve HSV
I[-II, CMV, kizamik¢ik ve kizamik icin antikor
titreleri negatif bulundu. Tiiberkiilin cilt testi
(PPD) 15 mm olarak olciildii. Olguda kistoid
makula 6demi nedeniyle s:stemik steroid ve
asetozolamid kullanildi. Ancak bir yillik iz-
lemde klinik bulgular ve kistoid makula dde-
minde degisiklik izlenmedi.

Resim 6a ve 6b.
Her iki gbz gérme alaninda lezyonlarla uyumlu defektler
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TARTISMA

Pigmentli paravendz retinokoroid at-
rofisinde tani, optik disk ve retina venleri bo-
yunca olan retina pigment epiteli-koriokapil-
laris atrofisi ve pigment birikimi ile karak-
terize fundus goriiniimii ile konur. Floresein ve
indosiyanin yesili anjiografi, elektrofizyolojik
testler ve gorme alani taniy1 destekleyici yon-
temlerdir.

Bu caligmada bildirilen olguda PPRA’nin
tipik bulgulari ile birlikte iki tarafli kistoid ma-
kula O0demi saptanmigtir. Olguda hastaligin
aktif inflamasyon ile birlikteligi dikkat ce-
kicidir ve literatiirde bu konuda bildirilen si-
nirli sayida olgu vardir. Yamaguchi ve ar-
kadaglar1, iki yildir tveit Oykiisii olan 47
yasindaki Japon, erkek olguda retina venleri
boyunca koroid ve retinada ilerleyici de-
jenerasyon bildirmi§tir10. Haustrate ve Os-
terhuis, PPRA olan 5 olgu bildirmis, olgularin
birinde aktif tiveit bulgulari ve fundus lez-
yonlarinda ilerleme gdzlemistir. PPRA’de
makula tutulumu nadirdir. Chen ve ark. 23 ya-
sindaki bir olguda iki tarafli makula kolobomu
bildirmi§tirl4. Olgumuzda mevcut olan kistoid
makula ©6demi literatiirde daha O©nce bil-
dirilmemigtir. Floresein anjiografi, bu has-
talikta sadece paravenoz lezyonlar1 degil, kis-
toid makula 6demini de gostermede yararhdir.
OCT ile makula kesitlerinde biiyiik kistoid
bosluklar izlenir.

PPRA’de fundus lezyonlar1 yavas ilerleme

gbsterir4’8’15

ve zaman icinde fundus go-
riinlimii retinitis pigmentozaya benzer. Az sa-
yida olguda fundus lezyonlar1 ilerleme gos-
termez ve daha ileri yaglarda tesbit edilir”.
Olgumuzda 12 aylik izlem siiresi boyunca lez-
yonlarda * ilerleme saptanmamistir. Makula
Ademi, sistemik steroid ve asetozolamid te-

davilerine kargin gerilememistir.

PPRA’nin etyolojisi bilinmemektedir. Bazi
aragtiricilar dogumsalg’m, bazilarr ise birincil
retina dejenerasyonu1 olabilecegini bildirmis-
lerdir. Chen’in bildirdigi bir olguda ise iki ta-
rafli makula kolobomu ve PPRA, eslik eden la-
boratuar bulgularinin da olmamasi sebebiyle
gelisimsel bir anomali olarak degerlendirilmis-
tir'4. Scheie kizamik¢ik retinopatisi olan bir
olguda retinada ikincil pigrent dejeneresansi

geligimini géstermi§tir16.

Olgumuzda gerek Oykii, gerekse laboratuar
incelemesi ile sistemik inflamatuar patoloji
saptanmamustir. Olguda mevcut olan sistemik
hipertansiyon ve diabet ile mevcut goz bul-
gular1 arasinda herhangi bir iligki olabilecegi
diigiiniilmemigtir. Literatiirde de bu birlikteligi
destekleyici bir veriye rastlanmamuistir.

PPRA’nin ayirici tanisinda hem korioretina
dejenerasyonu, hem de korioretina atrofisine
neden olan helikoid peripapiller korioretinal
atrofi, proliferan koroidit, anjioid streak, gyrate
atrofi, koroideremi, Wagner'in dominant vitre-
oretinal dejenerasyonu, sarkoidoz, sifiliz, akut
retina nekrozu, CMV retiniti, tiiberkiiloz dis-
semine koroiditi, onkoserkiasis. toksoplazmo-
zis ve frosted branch anjiitis gibi inflamatuar
hastaliklar diistiniilmelidir

Sonug olarak, PPRA sistemik enfeksiyon ve
inflamasyonlarla birlikte goriilebilen nons-
pesifik, dejeneratif bir hastaliktir. Kistoid ma-
kula ddemi ile birlikte olan okiiler inflamasyon
klinik tabloya nadir olarak eslik eder.
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