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ÖZ

Sağ gözünde iki haftadır devam eden az görme şikayeti bulunan 15 yaşında erkek hasta kliniğimize başvurdu. Hastaya 
başka bir merkezde herediter makülopati tanısı konulduğu öğrenildi. Sağ gözünün görmesi 2/10 olan hastaya FFA, OKT ve 
multifokal ERG sonrasında unilateral akut idiyopatik makülopati tanısı konuldu. Hastanın görme keskinliği 5 hafta sonra 
tedavisiz 10/10 tespit edildi.

Anahtar Kelimeler: Unilateral, idiopatik, makülopati, herediter.

ABSTRACT

A 15-year-old male patient presented to our clinic with loss of central vision that began about 2 weeks before presentation. 
He diagnosed with hereditary maculopathy in another clinic. His visual acuity was 2/10. After he underwent FFA, OKT and 
multifocal ERG, he diagnosed as unilateral acute idiopathic maculopathy. His visual acuity recovered to 10/10 by the end 
of 5 weeks.
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Herediter Makülopati ile Karışan Unilateral 
Akut İdiyopatik Makülopati Olgusu*

An Unilateral Acute Idiopathic Maculopathy Case: 
Masquerading as Hereditary Maculopathy

Alper ŞENGÜL1, Özgür ARTUNAY2, Esra TÜRKSEVEN KUMRAL3, Rıfat RASİER1, Yeşim ERÇALIK3,
 Nejla TÜKENMEZ DİKMEN4, Emine SAVRAN ELİBOL4, Şahin SEVİM5

GİRİŞ

Unilateral akut idiyopatik makülopati (UAİM), 1991 yılında Yanuzzi ve ark.,1 tarafından tanımlanan, nadir 
görülen, sağlıklı genç erişkinleri etkileyen bir hastalıktır. Etiyolojisi bilinmemekle beraber, koksaki virüs en-
feksiyonları etiyolojik ajan olarak suçlanmıştır.2 Viral bir hastalığı veya grip benzeri semptomları takiben olu-
şan ani, merkezi görme kaybı görülür. Hastalık genellikle birkaç haftada tedavisiz normale dönmektedir ve 
nadiren tekrarlamaktadır.3  UAİM, maküladaki dış retina katlarının ve retina pigment epitelinin (RPE)  infla-
masyonudur. Hastalarda genellikle seröz retina dekolmanı bulunurken, bazen papillit, subretinal eksudasyon, 
intraretinal hemoraji ve vitrede hücre görülebilir.4,5 Hastalarda görülen lezyonlar, hastalığın nadir görülmesi 
sebebiyle idiyopatik koroidal neovaskularizasyon, intermediyer üveit, unilateral herediter makülopati gibi has-
talıklarla karışabilmektedir.6,7

Biz bu vaka sunumunda, nadir görülen bu hastalığı hatırlatmayı, daha sık görülen hastalıklarla karıştırılma-
sını ve yanlış tedavi uygulamalarını önlemeyi amaçladık.

Bu çalışma TOD 47. Ulusal Oftalmoloji Kongresi’nde sumulmuştur.
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OLGU SUNUMU

On beş yaşında erkek hasta, sağ gözünde iki haftadır 
devam eden az görme şikayeti ile kliniğimize başvur-
du. Hastanın anamnezinde, şikayetlerinin başlangı-
cından bir hafta sonra gittiği bir hastanede hastaya 
tek taraflı herediter makülopati tanısı konulduğu ve 
kliniğimize gönderildiği tespit edildi. 

Hastanın yapılan oftalmolojik muayenesinde, sağ gö-
zünün görme keskinliği 0.2, sol gözünün görme kes-
kinliği 1.0 ölçüldü. Biyomikroskobik muayenede, her 
iki gözün ön segment muayenesi normal sınırlarday-
dı. Göz içi basıncı ve vitreus değerlendirilmesi nor-
mal saptandı. 

Göz hareketleri her yöne serbestti ve hastada rö-
latif aferent pupil defekti saptanmadı. Hastanın 
yapılan fundoskopik muayenesinde, sol göz nor-
malken sağ gözde makülada sarı-beyaz renkte RPE 
seviyesinde görülen bir kalınlaşma dikkati çek-
mekteydi (Resim 1).

Fundus flöresein anjiyografide (FA) sağ gözde erken 
dönemde düzensiz hiperflöresans, geç dönemde hi-
perflöresan göllenme tespit edildi (Resim 2). 

Yapılan optik koherens tomografisinde (OKT) sol göz 
normal olarak değerlendirilirken, sağ gözde foveanın 
altında RPE ve iç-dış segment bileşkesi arasında hi-
perreflektans bir birikim tespit edildi (Resim 3). Has-
taya elektroretinogram (ERG) ve elektro-okülogram 
(EOG) uygulandı. Hem skotopik hem de fotopik ERG 
ve EOG normal sınırlardaydı.  Multifokal ERG’de sağ 
gözde lezyon bölgesi ile uyumlu azalmış amplitüd ve 
normal latans tespit edildi. Bu bulgular ışığında atipik 
herediter makülopati tanısından uzaklaşılarak hasta-
ya UAİM tanısı konuldu. Hasta tedavisiz takibe alın-
dı. Beş hafta sonra hastanın sağ gözünün görmesi 1.0 
olarak tespit edildi. Fundus muayenesinde pigmenter 
değişiklikler dışında hasta normal olarak değerlendi-
rildi. Hastanın yapılan OKT’sinde RPE düzensizliği 
dışında bir patoloji tespit edilemedi (Resim 4).

TARTIŞMA

UİAM ilk defa, Yanuzzi ve ark., tarafından 1991 yılında 
9 vakalık bir seride nadir görülen ve genç erişkinleri et-
kileyen bir hastalık olarak tanımlandı. Hastalarda ani, 
ağrısız, tek taraflı görme kaybına sebep olan subretinal 
elevasyon ve RPE’nin kalınlaşması tespit edildi. 

Resim 1: Sağ gözde makülada sarı-beyaz renkte RPE 
seviyesinde görülen bir kalınlaşma mevcut.

Resim 3: Optik koherens tomografide sağ gözde foveanın 
altında RPE ve fotoreseptör iç-dış segment bileşkesi 
arasında hiperreflektans bir birikim tespit edildi.

Resim 2: Fundus flöresein anjiyografide sağ gözde geç 
dönemde hiperflöresan göllenme görülmekte.

Resim 4: Olgunun beş hafta sonraki OKT’sinde RPE 
düzensizliği dışında herhangi bir bulgu bulunmamakta.
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Serilerinde hastaların grip benzeri bir hastalığı taki-
ben görme kaybına uğradıkları ve birkaç hafta içeri-
sinde, tedavisiz tamamen düzeldikleri bildirildi.1

Freund ve ark.,4 hastalığın mevcut klinik bulguları 
dışında subretinal eksudasyon, papillit ve birkaç has-
tada çift taraflı tutulum bildirdi. Hastalığın hamile-
likte ve HIV taşıyıcılarında da görülebildiği belirtildi.

Hastalığın etiyolojisi bilinmemektedir. Fakat hasta-
lığın koksaki virüsün etken olduğu, el ayak ağız has-
talığından birkaç gün sonra oluştuğunu bildirilmiş-
tir. Demirel ve ark., el ayak ağız hastalığından sonra 
saptanan bir UİAM vakasının FA ve OKT bulgularını 
göstermişlerdir.2,8

Hastalığın FA ve indosiyanin yeşili anjiyografi bul-
guları Akduman ve ark., tarafından yayınlanmıştır. 
Hastalarda santral hipoflöresan alanı çevreleyen hi-
perflöresan alan ‘öküz gözü’ görünümü oluştuğu bil-
dirildi. Hastalığın akut döneminde FA’da, erken faz-
da lobüler hiperflöresans ve geç fazda hiperflöresans 
göllenme görülür. İyileşme döneminde FA’da, düzen-
siz pencere defekti tespit edilir.9 Bizim vakamızda, 
hastanın FA’sında tipik öküz gözü görünümü izlen-
medi. Fundus muayenesinde tespit edilen sarı-beyaz 
renkteki lezyon ile uyumlu geç döneme kadar sebat 
eden hiperflöresans göllenme tespit edildi. 

 UAİM’ın tanısında OKT önemli bir yer teşkil etmek-
tedir. Akut dönemde, subretinal sıvıya bağlı seröz de-
kolman dikkat çeker. OKT’den önce bütün vakalarda 
nörosensöriyel maküla ayrışmasının bütün vakala-
rada görüldüğü düşünülürdü. Bazı atipik vakalar-
da subretinal sıvı görülmeyebilir. Bütün vakalarda 
OKT’de dış retina katmanlarında ve RPE’de hiperref-
lektivite artışı görülür.10,11 Bizim vakamızda seröz bir 
birikim görülmedi. OKT’de RPE ve iç-dış segment bi-
leşkesi arasında (vitelliform aralıkta) hiperreflektans 
bir birikim tespit edildi. Beş hafta sonra hastalığın 
klinik bulgularının gerilemesiyle OKT’de RPE düzen-
sizliği dışında herhangi bir bulgu saptanamadı.

UAİM, tedavisiz birkaç hafta içerisinde neredeyse 
tamamen düzelmektedir. Literatürde yanlış tanı se-
bebiyle fotodinamik tedavi, sistemik steroid ve int-
ravitreal triamsinolon kullanılan vakalar vardır.12,13 
Hastalığın, santral seröz retinopati, Harada sendro-
mu, idiopatik koroidal neovaskularizasyon ve akut 
posterior multifokal plakoid pigment epitelyopati gibi 
hastalıklarla ayırıcı tanısının yapılması gerekmek-
tedir. Ayrıca hastalık genç yaşta görülebildiğinden, 
nadiren de olsa tek taraflı görülebilen herediter ma-
külopatilerle karışabilmektedir.14,15 

Son yapılan yayınlarda hastalığın bilateral olarak gö-
rüldüğü birçok vaka bildirilmiştir. Hastalığın adının 
akut idiyopatik makülopati olarak düzeltilmesi dahi 
düşünülmektir.16

UAİM, genç bireylerde görüldüğünden ve gerek fun-
dus görüntüsü gerekse OCT ve FA bulguları ile diğer 
maküla hastalıklarıyla karışabilmektedir. Bu bul-
guların tek taraflı görülmesi, normal ERG ve EOG 
bulguları olması ve lezyonlara uyan bölgelerde mul-
tifokal ERG bozuklukları UAİM’den şüphelenilmesi 
gerektiğini düşünmekteyiz.
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