
OLGU SUNUMU/CASE REPORT

ÖZ

Görme azlığı ve gece körlüğü nedeniyle başvuran 23 yaşındaki erkek hastanın görmeleri bilateral düzeltme ile 10/10 idi. 
Ön segment muayenesi doğaldı. Fundus muayenesinde bilateral makulada bulunan merkezi doğal görünüm dışında tüm 
ekvatoryal ve perifer bölgede yaygın koroid ve retina pigment epitel atrofisi mevcuttu. Klinik koroideremi ile uyumlu 
bulundu. Hastalığın görüntüleme özellikleri fundus floresein anjiografi ve spektral domain optik koherans tomografi ile 
değerlendirildi.
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ABSTRACT

Twenty-three years old male patient applied because of night blindness and decreased vision. Corrected visual acuity was 
10/10 bilaterally. Anterior segment examination was normal. Fundus examination revealed bilateral equatorial and periph-
eral widespread choroidal and retinal pigment epithelial atrophy with preserved central macular area. Diagnosis was com-
patible with choroideremia clinically. Imaging properties of the disease was evaluated using fundus fluorescein angiography 
and spectral domain optical coherence tomography.
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Koroideremi Olgusunda Görüntüleme 
Özelliklerinin Değerlendirilmesi

Evaluation of İmaging Properties of a Patient with 
Choroideremia

Dilek GÜVEN1, Erhan ÖZDAL2, Mehmet DEMİR2

GİRİŞ

Koroideremi X’e bağlı resesif kalıtım gösteren, koroid, retina pigment epiteli (RPE) ve retinayı içeren progresif, dif-
füz bir dejenerasyondur. Birincil olarak erkekleri etkiler ve prevalansı 1/50,000’dir.1 Hastalığın etkilenme şiddetinde 
farklılıklar görülür, mental retardasyon ve sağırlık duruma eşlik edebilir. Koroideremi ile ilgili gen olan CHM geni 
intraselüler membranda melanosom hareketi ve fagosom işlenmesi gibi yolaklarda defektlere yol açar.2  
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Hastalar ilk dekatta gece körlüğü tariflerler, 2. ve 3. 
dekatta periferik görmenin azaldığının farkına varır-
lar, 4. dekatta son derece kısıtlanmış bir perifer gör-
meye sahiptirler. Başlangıçta fundusta RPE’de güve 
yeniği tarzı depigmentasyon görülür, daha sonra 
midperiferden başlayıp anterior ve posteriora doğru 
genişleyen büyük RPE ve koroid atrofi yamaları olu-
şur. Hastanın makula bölgesinde kısmen doğal görü-
nen koroid ve RPE adası kalır. İlerleyen safhalarda 
retina damarlarında daralma ve optik atrofi gelişir.3

Bu olgu sunusunda koroideremi tanısı konulmuş bir 
hastada görüntüleme özelliklerinin değerlendirilmesi 
amaçlanmıştır.

OLGU SUNUMU

Görme azlığı nedeniyle başvuran 23 yaşındaki erkek 
hastanın öyküsünde anne-baba ve kardeşlerinde gör-
me ile ilgili problem olmadığı, ancak dedesinde kör-
lük olduğu öğrenildi.  Hastada her hangi bir sistemik 
hastalık veya ilaç kullanım öyküsü yoktu. Askerliğe 
elverişli olmadığına dair rapor aldığını ifade etti.

Görme keskinliği sağda -3.00 ile 10/10 (Snellen eşeli), 
solda -1.75, -0.75 aks 45 ile 10/10 idi. Biyomikroskopide 
ön segment bulguları doğaldı. Fundus muayenesinde 

her iki gözde sadece makulada merkezi adacık ka-
lacak şekilde yaygın koroid ve retina pigment epitel 
atrofisi izlendi (Resim 1). Bulgular koroideremi ile 
uyumlu bulundu. 

Fundus floresein anjiografi’de (FFA)  (KOWA VX-10i 
fundus camera)  sağ ve solda optik disk temporalin-
de hilal şeklinde peripapiller koryoretinal atrofi böl-
gesinde hiperfloresans boyanma, makula bölgesinde 
geç fazda solmaya başlayan geometrik şekilli hiperf-
loresans, foveal avasküler zonda hipofloresans mev-
cuttu (Resim 1). Diğer bölgelerde erken fazda belirgin 
hiperfloresans gösteren, geç fazda solan koroidal bü-
yük damarlar izlendi. Bu bölgelerde erken safhadan 
itibaren koroidal hiperfloresans görülmedi.

Spektral domain-Optik koherans tomografide (OKT) 
(RTVue -Optovue  Model RT100  version 2.0 Fremont, 
CA) MM6 programı ile yapılan merkezi makula ka-
lınlık ölçümünde; fovea kalınlığı  sağ gözde 257 um, 
sol gözde 270 um, parafovea kalınlığı sağ gözde 320 
um sol gözde 328 um ve perifovea kalınlığı sağ gözde 
279 um sol gözde 275 um idi.  Her iki gözde foveadan 
geçen OKT kesitlerinde retina katları ve retina pig-
ment epitel-koroid bandı doğal izlendi (Resim 2).

Resim 1: Üstte sağ ve sol gözün renkli fundus fotoğrafında 
merkezi makulada doğal görünüm varken, çevresinden pe-
rifere doğru izlenen ciddi koryoretinal atrofi dikkat çekiyor.  
Yer yer pigment kümelenmeleri izleniyor. Optik diskler ve 
retina damarları doğal görünüyor. Orta ve altta sağ ve sol 
fundus floresein anjiografisi. Dejenerasyona uğramış maku-
la dışı bölgelerde koroidal damarların belirgin hiperflore-
sansı geç fazda soluyor, koryokapiller dolaşım kaybı mevcut.

Resim 2: Üst resimde sağ yatay optik koherens tomografi kesi-
tinde fovea ve çevresinde normal görünüm izlenmektedir. Tem-
poraldeki keskin geçiş bölgesinde ok ile dış retina tübülasyon 
gösterilmektedir. Orta ve altta sol gözün yatay OKT kesitlerinde 
kalın oklar keskin geçiş bölgesini, ani olarak dış retina katla-
rının kayboluşunu göstermektedir. Bu noktalardan perifere 
doğru dış retina katları (IS/OS çizgisi, ELM) izlenemiyor.İnce 
oklar ise daha belirginleşmiş büyük koroid damar kesitlerini 
göstermektedir. Atrofik  retina altında koryokapillaris ve medi-
um koroid damarı kalınlığının iyice azaldığı fark ediliyor.
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Horizontal kesitten manuel olarak ölçülen subfove-
al  koroid kalınlıkları sağda 347 um, solda 355 um  
idi. Makula temporalinden geçen kesitlerde dejene-
re olan bölgede retina kalınlığının azaldığı, dış reti-
na katında fotoreseptör katının olmadığı, eksternal 
limitan membran (ELM) ve iç segment/dış segment 
(İS/OS) bandının takip edilemediği, RPE-koroid ban-
dının inceldiği veya silindiği izlendi (Resim 2). Geçiş 
bölgesinde dış retina katında tübülasyon ve kavisli 
hiperreflektif düzensizlikler gözlendi. Retina katla-
rında kist oluşumu izlenmedi. Koryoretinal atrofi böl-
gelerinde büyük koroid damarlar daha net görüntü-
lendiler. Bu bölgelerde orta boy koroidal damar katı 
ve koryokapiller kat kalınlığının sağlam bölgelere 
kıyasla azalmış olduğu görüldü.

Retina sinir lifi tabakası ölçümünde superior yarı/
inferior yarı kalınlık ölçümü sağ 90/105 um, solda 
97/104 um, normal sınırlardaydı.  

Humphrey 30-2 görme alanı muayenesinde ciddi fiksas-
yon kaybı ile birlikte bilateral konsantrik ileri düzeyde 
görme alanı daralması tespit edildi (Resim 3). Elektro-
fizyolojik test hasta başka kuruma gitmek istemediği 
için yaptırılamadı. Ailenin diğer bireyleri muayeneye 
gelemediği için klinik olarak değerlendirilemedi.

TARTIŞMA

Yüksek çözünülürlüğe sahip OKT in vivo görüntü-
leme koroidereminin erken safhasında fundusda 
yaygın bir şekilde RPE’nin hipopigmentasyonunu,  

progresif retina değişikliklerini ve incelmeyi gösterir.1 
Zamanla normal lamina ile retina kalınlaşması olur, 
bunun nedeni Müller hücre aktivasyonu ve hipert-
rofinin neden olduğu interlaminar köprüler olabilir. 
Geç safhalar, iç ve dış segmentlerin tipik kısalmasını, 
azalmış dış nükleer katı ve RPE’nin depigmentasyo-
nunu gösterir. Makula dışında koryokapiller kaybı, 
koroidal damarların görünmesi, RPE kaybı ile kor-
yoretinal kayıp aşikâr olur. Korunmuş olan küçük 
koroid, RPE ve fotoreseptör elemanları görülebilir, 
bunların komşuluğunda retinal tübülasyon olabilir.

Herediter hastalıkların multimodal görüntüleme ile 
değerlendirildiği bir çalışmada koroideremili 9 er-
kek hasta ele alınmıştır.4 Hepsinde bilateral simet-
rik tutulum olan olguların 3’ünde midperiferal RPE 
anormallikleri, 5’inde koroid ve RPE’yi içeren yaygın 
anormallikler ve belirgin koroidal damarlar, bir ol-
guda vasküler atenüasyon ve optik atrofi görülmüş-
tür. Hepsinde fovea korunmuştur. FFA’da, retina ve 
koroid damarlarında dolum varken koryokapillariste 
dolum yoktur. Arka kutupta sağlam foveada hipof-
loresans, çevresinde ise ekstansif pencere defektine 
bağlı hiperfloresans izlenmiştir.

Başka bir çalışmada koroideremili 5 erkek hastanın 
SD-OKT görüntülemesinde dış retina katı kaybı, 
dış retina kaybının sınırında dış retina tübülasyo-
nu ve iç retinada mikrokistler görülmüştür.5 “HD-
adaptive optics” görüntülemede, 2 erkek hastada kon  

Resim 3a,b: Görme alanı. Sağ ve sol gözde ciddi konsantrik görme alanı daralması izlenmektedir.
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mozaiklerinin bozulduğu, hem RPE hem de fotore-
septör hücrelerinin etkilendiği gösterilmiştir. Gör-
me keskinlikleri 20/25 ile  20/250 arasında değişen 
olguların 3’ünde kötü gören gözde foveal atrofi tespit 
edilmiş, 3 olguda dış retinada yuvarlak hiperreflek-
tif yapılar olan dış retinal tübülasyonlar izlenmiştir. 
Görme alanı muayenesinde genelde santral adacık ve 
ciddi konsantrik daralma görülmüştür.

Nadir de olsa koroideremiye sekonder koroid neovas-
küler membran (KNVM) gelişimi olabilir,3,6 spontan 
olarak submaküler fibrozis ile iyileşir. Bir olgu su-
numunda ileri yaştaki koroideremili hastada gelişen 
KNVM 2 seans fotodinamik tedaviye olumlu cevap 
vermiş,  skarlaşma ile iyileşmiştir.6

Koroidereminin ayırıcı tanısında düşünülmesi ge-
reken difüz koryokapiller atrofi ve “gyrate” atrofiyi 
ekarte etmek için hastanın yaşı, hastalığın kalıtım 
paterni ve klinik bulgular gözetilir. 

Koroideremili 30 yaşındaki bir erkek hastanın post-
mortem  histopatolojik incelenmesinde;7 koryokapil-
laris, retina ve retina pigment epitel dejenerasyonu, 
belirgin RPE duplikasyon alanları ve nadiren anor-
mal fotoreseptörlerin oluşturduğu rozet formasyo-
nu görülmüştür. Retinal atrofi ile korunmuş retina 
arasındaki keskin geçiş bölgesinin altındaki koroidte 
hafif enflamatuar hücresel infiltrasyon izlenmiştir. 
Olgumuzda, in vivo doku kesiti nitelendirilmesine 
uygun olarak OKT görüntüleme, histopatolojik özel-
liklerin birer yansımasını göstermiştir.

Koroideremili olgumuzda yaşı ile uyumlu karakte-
ristik klinik, anjiografik ve optik koherans bulguları 
izlenmiştir. Makulada korunmuş bölge ile ciddi etki-
lenmiş bölge arasındaki keskin değişim hattı OKT’de 
de görüntülenmiştir ayrıca bir OKT kesitinde dış re-
tina katında tübülasyon görülmüştür.  

Subfoveal koroid kalınlığın RTVue SD-OKT cihazı ile 
ölçümünde yaş ortalaması 35.2 yıl olan normal popü-
lasyonda 337.67±89.01um bulunmuştur.8 Olgumuz-
daki ölçüm normal olarak değerlendirilmiştir.
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