Santral Areolar Koroidal Distrofide Fundus
Otofloresansi Bulgular

Fundus Autofluorescence Findings in Central Areolar Choroidal Dystrophy
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ABSTRACT

Bu ¢alismada santral areolar koroidal distrofi tanisi konulan
bir olgunun fundus otofloresansi bulgulari tartigiimaktadir.
Her iki gézde az gérme ile bagvuran 34 yasindaki erkek
hastanin yapilan fundus muayenesinde makulada retina
pigment epitel degisikliklerinin yani sira dizgin sinirh ko-
rioretinal atrofi alanlan ve buyik koroidal damarlarda be-
lirginlesme saptandi. Tarayici konfokal lazer oftalmoskop
ile gérinttlenen fundus ofofloresansi incelemesinde atrofi
alanlarina uygun disen yerlesimlerde hipootofloresans
izlenirken, diger makula alanlarinda benekli hiperotoflo-
resans oldugu tespit edildi. Ayrica, her iki gézde perifoveal
alanlarda halka seklinde artmig otofloresans oldugu géril-
di. Fundus otofloresansi makula distrofilerinin tani ve ta-
kibinde kullanilabilen non-invasif bir gérintileme yéntemi
olup oftalmoskopi ve fundus anjiografisi ile saptanamayan
ilave bulgular elde edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Santral areolar koroidal distrofi, fundus
otofloresansi.

GiRiS

Santral areolar koroidal distrofi (SAKD) ilk olarak
1884 yilinda Nettleship tarafindan tanimlanmig olan
otozomal dominant gecisli progresif bir korioretinal
distrofidir."? Hastalhigin baslangici ikinci dekadin sonu
ile dérdinct dekadin baglarinda santral gérmede bo-
zulma seklinde olmaktadir.? Yedinci dekadin sonlarinda
absolU santral skotomun olugsmasi nedeniyle agir gérme
bozuklugu gelismektedir.® SAKD’de makula santralinde
yerlesen yuvarlak veya ovoid, iyi sinirli lezyonlar tipik-
tir. Lezyonlann sinirlar zamanla genigleyip dizensizle-
sebilir ancak séz konusu korioretinal atrofi alanlari pe-

We describe the fundus autofluorescence findings of a pa-
tient with central areolar choroidal dystrophy. A 34-year-old
man presented with decreased vision in both eyes. Fundus
examination revealed retina pigment epithelium changes
along with well-circumscribed areas of chorioretinal atro-
phy and baring of large choroidal vessels in both eyes. In
fundus autofluorescence imaging obtained by a scanning
laser ophthalmoscope, hypoautofluorescence correspond-
ing to the atrophic areas and speckled hyperautofluores-
cence in the remaining macular regions were detected.
Additionally, a hyperautofluorescent circle was observed in
perifoveal areas in both eyes. Fundus autofluorescence is
a noninvasive imaging method that may be used for the
diagnosis and follow-up of hereditary macular dystrophies
and may reveal additional data that are not obtained by
both ophthalmoscopy and fundus angiography.

Key Words: Central areolar choroidal dystrophy, fundus auto-
fluorescence.

Ret-Vit 2009;17:225-228

ripapiller alanda ya da arkadlar diginda bulunmazlar.
Fundus otofloresansi (FAF) son yillarda kullanima girmis
olan ve giderek gincellesen bir gérintileme ydntemi-
dir. FAF, retina pigment epitelindeki (RPE) lipofusinden
kaynaklanmakta ve bu sayede RPE tabakasi non-invasif
olarak degerlendirilebilmektedir.*> FAF, herediter koro-
id ve retina distrofilerinin tani ve takiplerinde oldukca
faydali olmakla birlikte FAF sayesinde fundus muaye-
nesi ve anjiografisinde gérilemeyen RPE degisiklikleri
saptanabilmektedir.® Bu calismada SAKD tanisi konulan
bir olgunun FAF bulgular bildirilmektedir.
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OLGU SUNUMU

Otuzdért yagindaki erkek hasta her iki gézde gérme
azhigr sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Herhangi bir sis-
temik hastaligi bulunmayan hasta, gérme bozuklugu si-
kayetlerinin 10 sene 6nce bagladigini ifade etmekteydi.
Soygecmis sorgulamasinda baba ve amcasinda retinitis
pigmentosa oldugu 8grenildi. Yapilan oftalmolojik mua-
yenede gérme duzeyi Snellen eselinde tashihle sag géz-
de 0.7 ve sol gézde 0.8 olarak bulundu. Her iki gézde
gozici baging dizeyleri ve 6n segment incelemeleri nor-
mal sinirlarda idi. Fundus muayenesinde sag gézde ma-
kula santralinde korioretinal skar ve etrafinda RPE degi-
sikliklerinin yani sira fovea Ust nazalinde keskin sinirli ko-
rioretinal atrofi alani tespit edildi (Resim 1a). Sol gézde
makulada U¢ adet dizgin sinirli korioretinal atrofi alani
ve biyUk koroidal damarlarda belirginlesme oldugu gé-
roldi (Resim 1b). FAF, bir tarayici konfokal lazer oftal-
moskop (HRA2, Heidelberg Engineering, Germany) yar-
dimi ile géruntilendi. FAF ile sag gézdeki atrofi alanina
uygun dugen yerlesimde belirgin ve keskin sinirli hipoo-

tofloresans oldugu gérildu (Resim 2a). Sol gézde ben-
zer sekilde atrofi sahalarina uyan bélgelerde hipootoflo-
resans saptanirken, diger makula alanlarinda benekli hi-
perotofloresans oldugu izlendi (Resim 2b). Her iki gézde
perifoveal alanlarda halka seklinde artmig otofloresans
tespit edildi. Fundus floresan anjiografide atrofi alanla-
rnin diginda erken dénemde baslayan ve ge¢ dénem-
de giderek solan RPE defektine bagli hiperfloresans sap-
tandi. Ge¢ dénemde atrofik sahalarda biyik koroid da-
marlari gérilirken skleraya ait hiperfloresans oldugu iz-
lendi (Resim 3a ve 3b).

Optik koherens tomografide (Stratus-OCT, Carl Ze-
iss Meditec Inc., USA) santral fovea kalinligi sag gézde
148 um, sol gézde 178 um idi. Makula santralindeki
belirgin korioretinal atrofi nedeniyle her iki gézde reti-
na kalinhginda incelme ve RPE-koriokapillaris katlarinda
artmig reflektivite saptandi. Sa§ gézde foveadaki skar,

retina altinda dizgin sinirli ve artmig reflektivite gésteren
kitle seklinde izlendi (Resim 4a ve 4b).

Resim 2a-b: Olgunun sag ve sol gdzine ait fundus otofloresansi gérintilemesi.
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Resim 3a-b: Sag ve sol gézlerin ge¢ dénem fundus floresan anjiografi bulgular:.
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Resim 4a-b: Makula santralinde her iki gézde belirgin olan
korioretinal atrofi alanlari optik koherens tomografi ile elde
edilen makula kalinlik haritasinda mavi renkte izleniyor.

TARTISMA

Santral areolar koroidal distrofide erken dénemde
RPE seviyesinde beneklenme seklinde pigment degisiklik-
leri mevcut olup, koroid tabakasi fundus muayenesinde
tamamen normal gérinebilir.2 Ancak, zamanla ilerleyen
RPE ve koriokapillaris kayiplari nedeniyle alttaki koro-
id damarlar daha belirginlesmektedir.? Takip eden do-
nemlerde ileri dizeyde RPE ve koroid kaybi sonrasinda
buyUk koroid damarlari belirmekte ve bazen sklera aci-
ga ¢ikmaktadir.

Hoyng ve Deutman SAKD’li olgulari evre 1'de fo-
vea cevresinde hafif RPE degisiklikleri, evre 2'de fovea
cevresinde beneklenme, evre 3'te ilave olarak parasant-
ral koriokapillaris atrofisi, evre 4te ek olarak fovea sant-

ralinde koriokapillaris atrofisi seklinde 4 evrede siniflan-
dirmiglardir.” Bu siniflama dikkate alindiginda séz konu-
su olgunun her iki gézinde bulgular evre 3 SAKD'ni isa-
ret etmektedir.

Otozomal dominant gegigli retinitis pigmentosa ve
SAKD'yi de iceren bazi makula distrofilerinde periphe-
rin/RDS gen mutasyonlari oldugu bildirilmistir.8? Her ne
kadar olgumuza genetik aragtirma yapilamamis olsa da
baba ve amcada retinitis pigmentosa varligr bu genetik
gecis olasiligini digindirmektedir.

Santral areolar koroidal distrofide gérme alani de-
gerlendirmesinde periferik gérme alani normal sinirlar-
da olup santral veya parasantral yerlesimli skotom tespit
edilmektedir. Ayrica, bu olgularinda makula fonksiyon-
lart multifokal elektroretinografi (mfERG) ile degerlendi-
rilebilmektedir. Nagasaka ve arkadaglari SAKD olgulari-
ni mfERG ile degerlendirdikleri calismalarinda, SAKD’de
oftalmoskopi ve anjiografide saptanan lezyon sinirlarinin
disindaki alanlarda da retina fonksiyon bozuklugunun
bulundugunu tespit etmiglerdir.'°

GUniumozde giderek dnem kazanan FAF incelemesi,
FFA sirasinda intravenéz floresein enjeksiyonu éncesinde
elde edilen ve &zellikle retina pigment epitelindeki lipo-
fusinin degerlendirildigi bir gérintileme ydntemidir.s!
RPE disfonksiyonu; artmig RPE metabolik faaliyeti; yasa
bagli makula dejenerasyonu, Best hastaligi, patern dist-
rofi, erigkin vitelliform makula distrofisinde oldugu gibi
fazla lipofusin birikiminde hiperotofloresans gérilmek-
tedir. FAF incelemesinde RPE atrofisi veya RPE énindeki
lezyonlara ikincil blokaj nedeniyle hipotofloresans iz-
lenmektedir. Sézkonusu olguda, FAF incelemesinde her
iki gézde makulada santralindeki atrofik sahalar keskin
sinirli hipootofloresans sergilemistir. Atrofik alanlarin
arasindaki artmig otofloresans gésteren sahalarinin, art-
mig RPE metabolik faaliyeti olan ve ilerleyen dénemlerde
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atrofiye ugrayacak olan makula alanlari olmasi muhte-
meldir.

S6z konusu olguda FAF incelemesinde perifoveal
alanda atrofik lezyonlar etrafinda halka seklinde artmig
otofloresans saptanmigtir. Bu gérinim fundus bakisi ve
anijografi ile tespit edilememistir. Bdylelikle Nagasaka ve
arkadaglarinin bulgularini destekler sekilde olgumuzda
oftalmoskopik ve anjiografik lezyonlarin diginda da RPE
disfonksiyonu oldugu saptanmigtir.

Sonug olarak, fundus otofloresansi incelemesi ma-
kula distrofilerinin tani ve takibinde kullanilabilinen non-
invasif, kolay ve hizl bir gérintileme yéntemidir. Fundus
otofloresansi gérintilemesi ile kaltimsal makula dist-
rofilerinde oftalmoskopi ve anjiografi ile saptanamayan
ilave bulgular elde edilebilmektedir.
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