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ABSTRACT

Retina pigment epitelinin patern distrofisi , farkh fenotipik
gdéronUmleri olan heterojen bir hastalik grubudur. Tipik
formu kelebek-sekilli patern distrofidir. Bu ¢alismada, se-
konder koroid neovaskiler membran gelisimi izlenen iki
kelebek-sekilli patern distrofi olgusunun klinik &zellikleri ve
fundus otofloresans gérintileme bulgular sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Patern distrofi, fundus otofloresansi, ko-
roid neovaskiler membran.

GiRiS

Retina pigment epitelinin patern distrofisi (PD), fark-
I fenotipik gérinumleri olan heterojen bir hastalik gru-
budur. Klasik formu kelebek-sekilli patern distrofidir ve
ilk kez Deutman tarafindan tarif edilmistir.! Daha sonra
Gass tarafindan erigkin baslangigh foveomakuler vitelli-
form distrofi, fundus pulverulentus, fundus flavimakila-
tusu taklit eden multifokal patern distrofi, kelebek-sekilli
patern distrofi ve retikiler distrofi olmak Uzere 5 gruba

Pattern dystrophies of retinal pigment epithelium are a het-
erogeneous group of disorders displaying different pheno-
typic manifestations. Typical form is the butterfly-shaped
pattern dystrophy. Herein, clinical features and fundus
autofluorescence findings of two patients with butterfly-
shaped pattern dystrophy with secondary choroidal neo-
vascular membrane are presented.
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ayrilmigtir.2 Patern distrofide gérsel prognoz genel olarak
iyidir. Bu olgularda geligen gérme azhiginin temel sebep-
leri ikincil koroidal neovaskilarizasyon (KNVM) olusumu
veya retina pigment epiteli (RPE) atrofisidir.?

Bu calismada, sekonder KNVM geligimi izlenen iki
kelebek-sekilli patern distrofi olgusunun klinik ézellikleri,
fundus floresein anjiyografi ve fundus otofloresans gé-
rontileme bulgular sunulmaktadir.
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Resim 1: ilk olgunun renkli fundus resmi (1a-b), fundus floresein anjiografide erken (1c-d) ve gec dénem géronimleri (Te-f) ve
fundus otofloresans gériuntilemeleri (1g-h): anjiyografide pencere defektine bagl hiperfloresans ve ge¢ dénemde sag fovea
temporalinde KNVM gelisimine ait sizinh izlenmektedir. Otofloresans gérintilemede lipofusin birikim sahalari net olarak hipe-
rotofloresan olarak gérilmektedir.

OLGU SUNUMU
Olgu 1

Elli iki yagindaki kadin hasta sag gézde bulanik ve
kirk gérme sikayeti ile klinigimize bagvurdu. On segment
ve gozici basing degerleri normal sinirlarda olan olgunun
dizeltilmis gérme keskinligi sagda 0.6, solda tam dize-
yindeydi. Oftalmoskopide patern distrofi ile uyumlu ola-
rak makulada cizgisel sarimsi yapilar izlenmekteydi (Re-
sim 1). Fundus floresein anjiyografide; sarimsi pigment
birikim alanlarinda blokaj izlenirken RPE atrofisi alanla-
rinda hiperfloresans gézlenmekteydi. Ayrica sagda okilt
KNVM ile uyumlu sizintt mevcuttu. OCT'de sagda fovea
temporalinde RPE-koriyokapillaris katinda kalinlagma ve
elevasyonu izlenirken mikroperimetrede KNVM sahasi-
na uyan skotom tespit edildi. Fundus otofloresans (FAF)
goéruntilemede; sarimsi lezyonlarda lipofusin birikimiyle

uyumlu olarak hiperotofloresans izlenirken RPE atrofisi
alanlari hipoAF olarak izlendi.

Olgu 2

Yetmis bes yasindaki kadin hasta solda gérme az-
hgr sikayeti ile bagvurdu. Gérme keskinligi sagda 0.8,
solda 0.5 dizeyindeydi. Solda baslangi¢ kortikonUkleer
kesafeti olan hastanin fundus muayenesinde her iki ma-
kulada RPE degisiklikleri ve vitelliform yapilar izlenirken
sol foveada kicik bir hemoraji gézleniyordu (Resim 2).
FFA'da gbézdibi muayenesinden ¢ok daha belirgin se-
kilde tipik dallanmalar gésteren kelebek-sekilli patern
distrofi gérionUmU izlenmekteydi. FAF gérintilemede,
FFA’da blokaj gosteren cizgisel yapilar hiperAF olarak
izleniyordu. Olgunun sol géz fovea temporalinde okilt
membrana ait sizintisi mevcuttu.

: .r) Resim 2: ikinci olgunun renkli fun-
: dus fotografi (2a-b), fundus flo-
resein anjiografi géronimleri
(2¢c-d) ve fundus otofloresans
gorontilemeleri  (2e-f):  aniji-
yografide cizgilenmeler hipof-
loresan olarak izlenmekteyken
otofloresans gérintilemede hi-
perotofloresandir. Anjiyografide
sol makuladaki KNVM'ye ait hi-
perfloresans gérilmektedir.
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Resim 3: Birinci olgunun OCT gérintist: KNVM'ye ait RPE-
koriyokapillaris katinda kalinlagma gérilmektedir.

TARTISMA

PD, 3zgul semptomlari olmayan, genel olarak sant-
ral gérmenin oldukca iyi korundugu, renkli gérme ve
gérme alaninin normal oldugu nadir bir hastalik gru-
budur. Olgularin ¢ogu asemptomatik oldugu igin rutin
muayene sirasinda makuladaki pigmenter degisiklikler
gorilince tani konmaktadir. En sik alt tipi, kelebek-sekilli
patern distrofi olarak bildirilmigtir. Hastalik ilerleyen yas-
la beraber RPE degisikliklerine yol agmakta ve bazi olgu-
larda KNVM olusumuna bagli gérme kaybi gelisebilmek-
tedir.®4 KNVM gelisimi nadir olsa da ttm PD tiplerinde
izlenebilmektedir. Gérme azalmasi ve metamorfopsiden
yakinan hastalarda KNVM olusumundan siphe edilmeli
ve muayenede makulada 6dem ve/veya hemoraiji aran-
malidir. FFA ve OCT ile koroidal neovaskilarizasyon ta-
nist kesinlegtirilir.

Kelebek-sekilli PD ayirici tanisinda diger PD tipleri,
yasa-bagl makila dejenerasyonu, ilag toksisiteleri ve
anjioid striya akla gelmelidir.> Olgularin ¢ogunda tipik
gérinimi nedeniyle ayiricl tani kolaydir. Miyotonik dist-
rofideki tipik makslopati ise kelebek-gekilli PD’ye nere-
deyse tamamen benzemektedir.® Patern distrofinin, ya-
sa-bagl makila dejenerasyondan farki drusen ve diffiz
skar yoklugudur.

Histopatolojik calismalarda kelebek-sekilli patern
distrofide koriyokapillarisin korundugu, RPE/fotoreseptor
atrofi sahalarinin mevceut oldugu ve bu alanlarin cevre-
sindeki RPE hicrelerinde ise yogun lipofusin birikimi ol-
dugu izlenmektedir.” Fundus otofloresans gérintilemesi
son yillarda kullanima girmis olup RPE’deki lipofusinin
otofloresans &zelligine baglidir ve tarayici lazer oftal-
moskoplarla kolaylkta kaydedilebilmektedir. Azalmig
otofloresans sinyali (hipootofloresans), RPE atrofisine
veya blokaja (6rn. retinal hemoraiji) bagl olusurken hi-

Resim 4: ikinci olgunun OCT gérintisu: subfoveal KNVM iz-
lenmektedir.

perotofloresans RPE'de artmig lipofusin birikimine ikincil
olusur. Diger bir hiperotofloresans nedeni ise retinadaki
bir defekt (makula deligi) nedeniyle otofloresansin daha
net izlenebilmesidir. FAF gérintilemede, kelebek-sekilli
PD’de lipofusin birikimi olan yapilar tipik olarak hiperAF
olarak izlenmigtir. RPE atrofisi alanlari ise hipoAF olarak
izlenmektedir. ikinci olguda oldugu gibi bazi hastalarda,
makuladaki cizgilenmeler FAF gérintilemesinde gézdibi
muayenesinden daha net olarak segilebilmekte ve aniji-
yografi cekilemeyen kisilerde taniya yardimer olabilmek-
tedir.

Sonug olarak, KNVM gelisimi PD olgularinda gelise-
bilecek bir komplikasyondur. Bazi PD olgularinda oftal-
moskopide net olarak secilemeyen lezyonlar FAF gérin-
tolemede belirgin olarak izlenebilmektedir.
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