OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Sistemik Steroid ile Tedavi Edilen Atipik Bir
Akut Posterior Multifokal Plakoid Pigment
Epitelyopati Olgusu

An Atypical Acute Posterior Multifocal Placoid Pigment
Epitheliopathy Case Treated with Systemic Steroid

Mete GULER!, Burak BILGIN?, Turgut YILMAZ?, Peykan TURKCUOGLU*

0z

Bu yazida sistemik steroid ile tedavi edilen, fovea tutulumu ile birlikte olan atipik bir akut posterior multifokal plakoid
pigment epitelyopati olgusunu bildirmekteyiz. Yirmi sekiz yaginda kadin hasta sol goziinde 3 giindiir devam etmekte olan
ani, agrisiz gérme kayb1 sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Hastanin sol géziiniin fundus incelemesi 6zellikle arka kutba
yerlesik, ¢ok odakli, diizgiin, gri-beyaz lezyonlarla birlikte seroz makiila dekolmanini gostermekteydi. Hastanin sag gozi
normaldi. Fluoresein anjografi bilateral etkilenmeye isaret etmekteydi. Foveal etkilenme tespit edildigi i¢in 1 mg/kg/giin
oral metilprednizolon tedavisi uygulandi. Steroid tedavisi seréz makiila dekolmanini hizlica yatistirdiysa da hastaligin
dogal gidisatini 6nemli 6l¢iide etkilemiyor gibi goriillmektedir.

Anahtar Kelimeler: Akut posterior multifokal plakoid pigment epitelyopati, seroz makiila dekolmani, sistemik steroid.

ABSTRACT

In this paper we report a case of atypical acute posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy patient with foveal in-
volvement who was treated with systemic steroid. A 28 year old female patient applied to our clinic with complaint of sudden
painless vision lost in her left eye for three days. Fundus examination of her left eye revealed multifocal, flat, grey-white
placoid lesions primarily located in posterior pole with serous macular detachment. Her right eye was normal. Fluorescein
angiography denoted bilateral involvement. Since foveal involvement was determined 1 mg/kg/day oral metilprednisolone
treatment was administered. Although steroid treatment rapidly resolved serous macular detachment, it does not seem to
affect markedly the natural course of the disease.

Key Words: Acute posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy, serous macular detachment, systemic steroid.

GIRIS

Akut posterior multifokal plakoid pigment epitelyopati (APMPPE) enflamatuar kaynakli oldugu diisiiniilen,
esasen arka kutupta retina pigment epiteli seviyesinde yerlesen ¢ok sayida sari-beyaz lezyonlarla karakterize
bir hastaliktir.! Hastalar genellikle genctirler ve bilateral tutulum s6z konusudur. Her iki cinste esit dagilim
gorilir.? Arka kutuptaki lezyonlar genelikle giinler veya haftalar icinde geride retina pigment epiteli degisik-
ligi birakarak iyilesir ve gérme keskinligi cogu kez 6nemli 6l¢iide etkilenmez.! Literatiirdeki yayinlar; gorme
keskinliginin temelinde APMPPE'nin selim karakterini bildirse de foveanin tutuldugu ve gérme prognozunun
kotii oldugu vakalar da rapor edilmistir.? Bu yazida sistemik steroid ile tedavi edilen ve foveanin seroz dekol-
man seklinde tutuldugu atipik bir APMPPE olgusu bildirilmistir.
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Resim 1a,b: Hastanin miiracaat anindaki sag goziniin normal fundus goriinimii (o). 11k geliste sol goz fundusundaki tipik

APMPPE lezyonlart ve foveanin tutulusu (b).

Resim 2a,b: Ik muayenede erken donemde sol gozdeki lezyonlarin hipofloresan goriiniimii (a). Ilk muayenede sag gozde

fovea yukarisindaki hipofloresan APMPPE lezyonu (b).

Resim 3a,b: Iik gelisteki dogal sag goz OKT'si (a). Ik geliste sol foveadaki retina ici ve retina alty swi birikimleri (b).

OLGU SUNUMU

Yirmi sekiz yasinda kadin hasta sol goziinde 3 giin-
den beri mevcut olan ani gérme kaybi1 sikayeti ile
basvurdu. Hastanin yapilan muayenesinde gérme-
leri sag gozde tam, sol gozde 0.3 seviyesindeydi. On
segment muayeneleri her iki gézde dogal olarak de-
gerlendirildi. Vitreus muayenelerinde herhangi bir
ozellik yoktu. Sag goziin fundus muayenesi dogald:
(Resim 1a). Sol goziin fundus muayenesinde arka ku-
tupta cok sayida sarimsi-beyaz kabarik olmayan lez-
yonlar izlendi. Foveada ise genel yapinin bozuldugu
lobiile bir gorunim mevcuttu (Resim 1b). Hastanin
yapilan fundus floresein anjiografisinde (FA) sol g6z-
de arka kutuptaki lezyonlarin erken dénemde hipof-
loresan, ge¢ déonemde hiperfloresan boyanma 6zelli-
gi gosterdigi tespit edildi (Resim 2a). Sag goz FA’'de
benzer karakterde fovea yukarisinda bir odak tespit
edildi (Resim 2b).

Mevcut FA bulgulariyla hastada bilateral tutulumun
oldugu distunuldi. Optik koherens tomografi (OKT)
incelemesinde sag gozde patoloji saptanmadi (Resim
3a). Sol gozde foveada retina ici ve retina alt1 siv1 bi-
rikimleri mevcuttu (Resim 3b).

Herhangi bir sistemik sikayeti olmayan hastaya da-
hiliye ve noroloji konstiiltasyonu istendi. Sistemik ola-
rak ek patoloji saptanmayan hastaya bilgilendirilmis
onam alindiktan sonra foveal tutulum oldugu icin 1
mg/kg/giin oral metilprednisolon tedavisi baslanda.
Hastanin tedaviden yaklasik 10 giin sonra yapilan
muayenesinde gormeleri her iki gozde tam seviyesin-
deydi. Tedaviye ragmen sag goziin fundus muayene-
sinde c¢ok sayida tipik APMPPE lezyonlar: saptand:
(Resim 4a). Sol goz fundus muayenesi dogal olarak
degerlendirildi (Resim 4b). Ancak FA’de her iki gozde
de aktif APMPPE ile uyumlu tipik floresein boyanma
ozellikleri mevcuttu (Resim 5a,b).
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Resim 4a,b: Tedavinin 10. giiniinde hastanin sag goziinde ortaya ¢ikan tipik APMPPE lezyonlart (a). Tedavinin 10. giiniin-

deki normal sol goz fundus fotografi (b).

Resim 5a,b: Tedavinin 10. giiniinde sag gozde FA'de izlenen ge¢ donem tipik APMPPE lezyonlart (a). Tedavinin 10. giiniinde

sol gozde FA’de izlenen ge¢ donem tipik APMPPE lezyonlart (b).

Resim 6a,b: Tedavinin 10. giiniinde sag gozdeki normal foveal OKT (a). Tedavinin 10. giiniinde sol gozdeki normal foveal

OKT (b).

Ancak her iki g6z foveasinda OKT ile patoloji saptan-
madi (Resim 6a,b). Tedavinin altinci haftasinda has-
tamizda steroid kullanimina baglh killanma artis,
ciddi 6dem ve kilo alimi, yaygin akneiform lezyonlar
goriilmesi uzerine tedavi azaltilarak kesildi. Hasta-
nin semptomlarinin baslamasindan 14, tedavisinin
kesilmesinden 6 hafta sonra yapilan muayenesinde
her iki goziinde gérmeleri tam seviyesinde idi. Sol
gozde daha belirgin olmak iizere her iki foveada pig-
ment epitel degisikligi mevcuttu (Resim 7a,b).

FA’de her iki gozde tipik APMPPE boyanma 6zel-
liklerinin devam ettigi saptand1 (Resim 8a,b). Op-
tik koherens tomografide sag gozde belirgin bir pa-
toloji saptanmaz iken (Resim 9a), sol gozde retina
pigment epitelinde ve fotoreseptor i¢ segment/dis
segment bilegkesinde yer yer diizensizlikler tespit
edildi (Resim 9b).

TARTISMA

Hastamiz geng olmasi, bilateral tutulum géstermesi,
arka kutba yerlesik kremsi plak lezyonlar: ile APM-
PEE’ nin klasik o6zelliklerini tasimaktadir. Hasta-
mizin FA’de plak bélgelerine uyan alanlarda erken
donemde hipofloresan, ge¢ donemde hiperfloresan
boyanma goriilmesi de APMPPE’ye 6zgiu bulgular-
dan idi. Hastalarin bir kisminda APMPPE tutulumu
oncesinde grip benzeri semptomlar bildirilmigse de
olgumuzun oykiisiinde benzer semptomlarin olma-
dig1 saptanmastir. Olgu sunumlarinda APMPPE’nin
kabakulak, sarkoidoz, Wegener graniilomatozisi,
poliarteritis nodoza, ulseratif kolit, Crohn hastalig,
sistemik lupus eritematozus, jivenil romatoid artrit,
grup A streptokok enfeksiyonu, tiiberkiiloz, Hepatit
B agilanmasi, Lyme hastalig1 ve santral sinir sistemi
tutulumu ile iligkili oldugu bildirilmigtir.*
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Resim 7a,b: Tedavinin kesilmesinden 6 hafta sonra sag foveadaki pigment epiteli degisikligi. (a) Tedavinin kesilmesinden

6 hafta sonra sol foveadaki pigment epiteli degisikligi.

Resim 8a,b: Tedavinin kesilmesinden 6 hafta sonra sag foveanin normal OKT’si (a). Tedavinin kesilmesinden 6 hafta sonra
sol foveada retina pigment epitelinde ve fotoreseptor i¢ segment/dis segment bileskesindeki yer yer diizensizlikler (b).

Resim 9a,b: Tedavinin kesilmesinden 6 hafta sonra sag gozde FA’de ge¢ donem tipik APMPPE lezyonlarinin devam ettigi
goriilmekte (a). Tedavinin kesilmesinden 6 hafta sonra sol gozde FA’de ge¢ donem tipik APMPPE lezyonlarinin devam ettigi
goriilmekte (b).

Hastamizin sistemik incelenmesinde herhangi bir
ilave patoloji saptanamadi. APMPPE nadir bir has-
talik oldugu icin tedavisinin gerekliligi ve yapilan
tedavilerin etkinligi tartisma konusudur. Klasik
APMPPE’li hastalarin lezyonlar: giinler ve haftalar
icinde geride kalici retina pigment epitel degisikligi
birakarak iyilegir.

Hastalarin biiytik bir kisminda gérme keskinligi 3-6
hafta icerisinde 20/40 veya daha iyi seviyeye doner.®
Ancak yapilan daha yeni tarihli bir meta analiz ca-
hismasinda akut bir APMPPE atag: sonras1 uzun do-
nemdeki gorsel iyilesmenin 6nceden sanildig1 kadar
iyi olmayabilecegi bildirilmistir. Hastalarin %25’inde
gorme keskinliginin 20/40’in altinda kaldig1 tespit
edilmigtir.?

APMPPE’li baz1 olgularda yaygin retina pigment
epiteli degisikligi, papillit, periflebit, santral retinal
ven okliizyonu, disk neovaskiilarizasyonu, eksudatif
retina dekolmani, subhyaloid hemoraji gibi gorsel
prognozu olumsuz olarak etkileyen atipik o6zellikler
rapor edilmistir.? Ilk miiracaatta foveanin etkilenmis
olmasi, ileri yastaki (>60 yas) tutulum, tek taraf-
Ii hastalik, diger goziin 6 aydan daha uzun bir siire
sonra etkilenmesi ve tekrarlayici hastalik oykiisi
kotu gorsel prognoz ile iligkili olarak bildirilmigtir.?
APMPPE’li hastalarin tedavisi i¢in en c¢ok sistemik
steroidler kullanmilmigtir. Sistemik steroid tedavisi
foveanin etkilendigi, retinal vaskulit, papillit veya
santral sinir sistemi vaskiiliti ile birlikte olan atipik
karakterli hastalarda onerilmigtir.*¢
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Ancak steroid tedavisinin basarisi ile ilgili farkl so-
nuclar bildirilmistir. Sakalar ve ark.,” 2 metreden
parmak sayma ile gelen bir hastaya steroid tedavisi
uygulamislar ve 1. ayin sonunda fundus muayene-
sinde lezyonlarin geriledigini ve gérme keskinliginin
20/20 seviyesine c¢iktigini tespit etmislerdir. Alpay
ve ark.,® granilomat6z on tveit ile birliktelik goste-
ren bir hastaya topikal kortikosteroid, siklopentolat
damla ve oral prednizolon (1 mg/kg/giin) tedavisi ver-
misler ve tedavinin 5. giiniinde hastanin bulgularinin
yatigtigim1 ve gorme keskinliginin 20/20 seviyesine
ciktigim1 bildirmiglerdir. Ancak bagka bir calisma-
da akut atak sirasinda oral prednizolon tedavisi ve-
rilen 9 hastada minimal terapétik etki elde edildigi
rapor edilmigtir.® Horozoglu ve ark.,!° ser6z makiila
dekolmani ve optik disk 6demi olan bir hastaya 3 giin
boyunca 1000 mg intravenoéz steroid enjeksiyonu ve
ardindan 2 hafta oral steroid (Prednizolon) tedavisi
uygulamislardir. Tedaviye ragmen seréz makiila de-
kolmani1 ancak 3. ayda kaybolurken, optik disk 6demi
6 ay stiiresince azalarak devam etmistir. Verilen teda-
vinin ser6z dekolmanin ve optik disk 6deminin dogal
seyrini degistirmedigini bildirmislerdir.

Fovea tutulumu oldugu i¢in olgumuza 1mg/kg/giin
oral metilprednisolon tedavisi basglandi. Tedavinin
10. giiniinde sol goz foveasindaki seréz dekolmanin
tamamen geriledigi ve gorme keskinliginin tam sevi-
yesine c¢iktig1 tespit edildi. Ancak tedavi devam ettigi
halde sag gozde klasik APMPPE lezyonlarinin ortaya
ciktigr gorildi. Oral steroid tedavisinin sag gozdeki
APMPPE lezyonlarinin ilerlemesini engelleyemedigi
disiiniildi. Olgumuzda tedavinin 6. haftasinda ste-
roide bagli ciddi sistemik yan etkilerin ortaya cik-
masi1 nedeniyle tedavi azaltilarak kesildi. Tedavinin
kesilmesinden 6 hafta sonra her iki foveada retina
pigment epiteli defektinin ve FA’de klasik APMPPE
boyanma 6zelliklerinin oldugu saptandi. Mevcut bul-
gularla oral steroid tedavisinin sol goz foveadaki se-
roz dekolmani ve olgumuzun semptomlarini hizlica
yatistirsa da hastaligin dogal seyrini 6nemli 6lcide
etkilemedigi distiniildi. Tedavi sirasinda sag gozde
makiila dekolmaninin gelisgmemesi nedeniyle steroid
tedavisinin olasi1 koruyucu etkisi s6z konusu olabilir.

Hastamizda oldugu gibi semptomlarin ve OKT bul-
gularinin gerilemesinden sonra steroid tedavisinin
strdurilmesinin gerekliligi ve steroid tedavisinin
sonlandirilma zamani tartismalidir. Bu sorularin
cevaplarinin agiga cikarilmasi icin ilave caligmalara
ihtiyac vardir.

Sonuc olarak APMPPE 6nceden sanilanin aksine kli-
nik gortinimu cesitlilik gosterebilen bir hastaliktir.?
Steroidlerin ciddi yan etkileri de g6z 6niinde bulun-
durularak APMPPE tedavisi ic¢in sistemik olarak
kullanilmalar: atipik klinik 6zelliklere sahip secilmis
vakalar icin sakli tutulmalhidir.
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