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ÖZ

 Bu çalışmada santral areolar koroidal distrofi tanısı konulan 
bir olgunun fundus otofloresansı bulguları tartışılmaktadır. 
Her iki gözde az görme ile başvuran 34 yaşındaki erkek 
hastanın yapılan fundus muayenesinde makulada retina 
pigment epitel değişikliklerinin yanı sıra düzgün sınırlı ko-
rioretinal atrofi alanları ve büyük koroidal damarlarda be-
lirginleşme saptandı. Tarayıcı konfokal lazer oftalmoskop 
ile görüntülenen fundus otofloresansı incelemesinde atrofi 
alanlarıına uygun düşen yerleşimlerde hipootofloresans 
izlenirken, diğer makula alanlarında benekli hiperotoflo-
resans olduğu tespit edildi. Ayrıca, her iki gözde perifoveal 
alanlarda halka şeklinde artmış otofloresans olduğu görül-
dü. Fundus otofloresansı makula distrofilerinin tanı ve ta-
kibinde kullanılabilen non-invasif bir görüntüleme yöntemi 
olup oftalmoskopi ve fundus anjiografisi ile saptanamayan 
ilave bulgular elde edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Santral areolar koroidal distrofi, fundus 
otofloresansı.

ABSTRACT

 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.
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GİRİŞ
Santral areolar koroidal distrofi (SAKD) ilk olarak 

1884 yılında Nettleship tarafından tanımlanmış olan 
otozomal dominant geçişli progresif bir korioretinal 
distrofidir.1,2 Hastalığın başlangıcı ikinci dekadın sonu 
ile dördüncü dekadın başlarında santral görmede bo-
zulma şeklinde olmaktadır.2 Yedinci dekadın sonlarında 
absolü santral skotomun oluşması nedeniyle ağır görme 
bozukluğu gelişmektedir.3 SAKD’de makula santralinde 
yerleşen yuvarlak veya ovoid, iyi sınırlı lezyonlar tipik-
tir. Lezyonların sınırları zamanla genişleyip düzensizle-
şebilir ancak söz konusu korioretinal atrofi alanları pe-

ripapiller alanda ya da arkadlar dışında bulunmazlar. 
Fundus otofloresansı (FAF) son yıllarda kullanıma girmiş 
olan ve giderek güncelleşen bir görüntüleme yöntemi-
dir. FAF, retina pigment epitelindeki (RPE) lipofusinden 
kaynaklanmakta ve bu sayede RPE tabakası non-invasif 
olarak değerlendirilebilmektedir.4,5 FAF, herediter koro-
id ve retina distrofilerinin tanı ve takiplerinde oldukça 
faydalı olmakla birlikte FAF sayesinde fundus muaye-
nesi ve anjiografisinde görülemeyen RPE değişiklikleri 
saptanabilmektedir.6 Bu çalışmada SAKD tanısı konulan 
bir olgunun FAF bulguları bildirilmektedir.
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OLGU SUNUMU
Otuzdört yaşındaki erkek hasta her iki gözde görme 

azlığı şikayeti ile kliniğimize başvurdu. Herhangi bir sis-
temik hastalığı bulunmayan hasta, görme bozukluğu şi-
kayetlerinin 10 sene önce başladığını ifade etmekteydi. 
Soygeçmiş sorgulamasında baba ve amcasında retinitis 
pigmentosa olduğu öğrenildi. Yapılan oftalmolojik mua-
yenede görme düzeyi Snellen eşelinde tashihle sağ göz-
de 0.7 ve sol gözde 0.8 olarak bulundu. Her iki gözde 
göziçi başınç düzeyleri ve ön segment incelemeleri nor-
mal sınırlarda idi. Fundus muayenesinde sağ gözde ma-
kula santralinde korioretinal skar ve etrafında RPE deği-
şikliklerinin yanı sıra fovea üst nazalinde keskin sınırlı ko-
rioretinal atrofi alanı tespit edildi (Resim 1a). Sol gözde 
makulada üç adet düzgün sınırlı korioretinal atrofi alanı 
ve büyük koroidal damarlarda belirginleşme olduğu gö-
rüldü (Resim 1b). FAF, bir tarayıcı konfokal lazer oftal-
moskop (HRA2, Heidelberg Engineering, Germany) yar-
dımı ile görüntülendi. FAF ile sağ gözdeki atrofi alanına 
uygun düşen yerleşimde belirgin ve keskin sınırlı hipoo-

tofloresans olduğu görüldü (Resim 2a). Sol gözde ben-
zer şekilde atrofi sahalarına uyan bölgelerde hipootoflo-
resans saptanırken, diğer makula alanlarında benekli hi-
perotofloresans olduğu izlendi (Resim 2b). Her iki gözde 
perifoveal alanlarda halka şeklinde artmış otofloresans 
tespit edildi. Fundus floresan anjiografide atrofi alanla-
rının dışında erken dönemde başlayan ve geç dönem-
de giderek solan RPE defektine bağlı hiperfloresans sap-
tandı. Geç dönemde atrofik sahalarda büyük koroid da-
marları görülürken skleraya ait hiperfloresans olduğu iz-
lendi (Resim 3a ve 3b).

Optik koherens tomografide (Stratus-OCT, Carl Ze-
iss Meditec Inc., USA) santral fovea kalınlığı sağ gözde 
148 μm, sol gözde 178 μm idi. Makula santralindeki 
belirgin korioretinal atrofi nedeniyle her iki gözde reti-
na kalınlığında incelme ve RPE-koriokapillaris katlarında 
artmış reflektivite saptandı. Sağ gözde foveadaki skar, 
retina altında düzgün sınırlı ve artmış reflektivite gösteren 
kitle şeklinde izlendi (Resim 4a ve 4b). 

Resim 1a-b: Olgunun sağ ve sol gözünün renkli fundus fotoğrafı.

Resim 2a-b: Olgunun sağ ve sol gözüne ait fundus otofloresansı görüntülemesi.
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TARTIŞMA
Santral areolar koroidal distrofide erken dönemde 

RPE seviyesinde beneklenme şeklinde pigment değişiklik-
leri mevcut olup, koroid tabakası fundus muayenesinde 
tamamen normal görünebilir.2 Ancak, zamanla ilerleyen 
RPE ve koriokapillaris kayıpları nedeniyle alttaki koro-
id damarları daha belirginleşmektedir.2 Takip eden dö-
nemlerde ileri düzeyde RPE ve koroid kaybı sonrasında 
büyük koroid damarları belirmekte ve bazen sklera açı-
ğa çıkmaktadır. 

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

ralinde koriokapillaris atrofisi şeklinde 4 evrede sınıflan-
dırmışlardır.7 Bu sınıflama dikkate alındığında söz konu-
su olgunun her iki gözünde bulgular evre 3 SAKD’ni işa-
ret etmektedir. 

Otozomal dominant geçişli retinitis pigmentosa ve 
SAKD’yi de içeren bazı makula distrofilerinde periphe-
rin/RDS gen mutasyonları olduğu bildirilmiştir.8,9 Her ne 
kadar olgumuza genetik araştırma yapılamamış olsa da 
baba ve amcada retinitis pigmentosa varlığı bu genetik 
geçiş olasılığını düşündürmektedir.

Santral areolar koroidal distrofide görme alanı de-
ğerlendirmesinde periferik görme alanı normal sınırlar-
da olup santral veya parasantral yerleşimli skotom tespit 
edilmektedir. Ayrıca, bu olgularında makula fonksiyon-
ları multifokal elektroretinografi (mfERG) ile değerlendi-
rilebilmektedir. Nagasaka ve arkadaşları SAKD olguları-
nı mfERG ile değerlendirdikleri çalışmalarında, SAKD’de 
oftalmoskopi ve anjiografide saptanan lezyon sınırlarının 
dışındaki alanlarda da retina fonksiyon bozukluğunun 
bulunduğunu tespit etmişlerdir.10

Günümüzde giderek önem kazanan FAF incelemesi, 
FFA sırasında intravenöz floresein enjeksiyonu öncesinde 
elde edilen ve özellikle retina pigment epitelindeki lipo-
fusinin değerlendirildiği bir görüntüleme yöntemidir.6,11 
RPE disfonksiyonu; artmış RPE metabolik faaliyeti; yaşa 
bağlı makula dejenerasyonu, Best hastalığı, patern dist-
rofi, erişkin vitelliform makula distrofisinde olduğu gibi 
fazla lipofusin birikiminde hiperotofloresans görülmek-
tedir. FAF incelemesinde RPE atrofisi veya RPE önündeki 
lezyonlara ikincil blokaj nedeniyle hipotofloresans iz-
lenmektedir. Sözkonusu olguda, FAF incelemesinde her 
iki gözde makulada santralindeki atrofik sahalar keskin 
sınırlı hipootofloresans sergilemiştir. Atrofik alanların 
arasındaki artmış otofloresans gösteren sahalarının, art-
mış RPE metabolik faaliyeti olan ve ilerleyen dönemlerde 

Resim 3a-b: Sağ ve sol gözlerin geç dönem fundus floresan anjiografi bulguları.

Resim 4a-b: Makula santralinde her iki gözde belirgin olan 
korioretinal atrofi alanları optik koherens tomografi ile elde 
edilen makula kalınlık haritasında mavi renkte izleniyor.
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atrofiye uğrayacak olan makula alanları olması muhte-
meldir.

Söz konusu olguda FAF incelemesinde perifoveal 
alanda atrofik lezyonlar etrafında halka şeklinde artmış 
otofloresans saptanmıştır. Bu görünüm fundus bakısı ve 
anijografi ile tespit edilememiştir. Böylelikle Nagasaka ve 
arkadaşlarının bulgularını destekler şekilde olgumuzda 
oftalmoskopik ve anjiografik lezyonların dışında da RPE 
disfonksiyonu olduğu saptanmıştır.

Sonuç olarak, fundus otofloresansı incelemesi ma-
kula distrofilerinin tanı ve takibinde kullanılabilinen non-
invasif, kolay ve hızlı bir görüntüleme yöntemidir. Fundus 
otofloresansı görüntülemesi ile kalıtımsal makula dist-
rofilerinde oftalmoskopi ve anjiografi ile saptanamayan 
ilave bulgular elde edilebilmektedir. 
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