Best Vitelliform Makiila Distrofisinde Geligen Koroid
Neovaskiilarizasyonunun Tedavisinde Intravitreal
Ranibizumab*
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ABSTRACT

Yirmi yaginda, Best vitelliform makila distrofisi olan erkek
hasta sol gézde 1 aydir gérme azalmasi sikayeti ile bagvur-
du. Hasta, tam oftalmolojik muayene, fléresein anjiografi
(FA), fundus otofléresans (FOF), optik koherens tomogra-
fi (OKT) ile degerlendirildi. Gérme 5/10 dizeyinde olup,
fundus muayenesinde vitelliriptif evrede Best vitelliform
makila distrofisi ve eglik eden kanama saptandi. Kana-
manin vitelliroptif evrede gelistigi digindldi, tedavi uygu-
lanmadi. Uc ay sonraki kontrolde gérme keskinligi sagda
2 mps, solda 10/10 dizeyindeydi. Fundus muayenesinde
sagda makilada kabariklik ve kanama mevcuttu. FA'de
koroid neovaskilarizasyonuna (KNV) bagh erken evrede
baslayip gec evrede artan hiperfléresans izlendi. OKT'de
subfoveal alanda kubbe seklinde yiksek yansicilikta lez-
yon ile birlikte belirgin subretinal sivi ve intraretinal 6dem
izlendi. Olguya aylik aralarla sag géze 3 kez intravitreal
ranibizumab enjeksiyonu yapildi. Uciinci enjeksiyondan 1
ay sonra sag gézde gérme keskinligi 3/10 ve 6 ay sonra
10/10 dizeyine yikseldi. Best vitelliform makila distrofi-
sinde KNV gelismesi ¢ok nadir bir komplikasyondur. Pa-
tofizyoloji ¢ok agik olmamakla birlikte, KNV gelismesinde
damar endoteli kaynakli boyime faktéri rol oynuyor ola-
bilir. Bu nedenle Best vitelliform makila distrofisinde geli-
sen KNV’'larda anti VEGF bir ajan olan ranibizumab yeni
bir tedavi yaklagimi olarak uygulanabilir.

Anahtar Kelimeler: Best vitelliform makila distrofisi, intra-

vitreal ranibizumab, fundus otofléresans, optik koherens
tomografi.

A 20-year-old male with Best's vitelliform macular dystro-
phy complained of decreased vision in the left eye for the
previous 1 month. He was evaluated by complete oph-
thalmologic examination, fluorescein angiography (FA),
fundus autofluorescence (FAF), and optical coherence to-
mography (OCT). Best corrected visual acuity (BCVA) was
5/10 in the left eye and the fundus examination revealed
a vitelliruptive lesion with hemorrhage in the left eye. The
hemorrhage was thought to be a manifestation of the vitel-
liruptive stage and no treatment was implemented. After
3 months, visual acuity decreased in the right eye. Best
corrected visual acuity was counting fingers at 2 meters in
the right eye and 10/10 in the left eye. The fundus exami-
nation revealed macular edema and hemorrhage in the
right eye. FA disclosed increased leakage due to choroidal
neovascularization (CNV). OCT demonstrated increased
hyperreflectivity in the subfoveal area with distinctive fluid
and intraretinal edema. Three doses of intravitreal ranibi-
zumab were applied at monthly intervals. Best corrected
visual acuity improved to 3/10 and 10/10 one month and
6 months after the injections, respectively. CNV is a rare
complication in Best's vitelliform macular dystrophy. Al-
though the histopathologic data are not clear, one may
hypothesize that vascular endothelial growth factor (VEGF)
plays a role in the pathogenesis of CNV secondary to vitel-
liform dystrophy. Intravitreal ranibizumab as an anti-VEGF
agent may be a new approach for the therapy of CNV in
Best's vitelliform macular dystrophy.
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GiRiS

Best vitelliform makila distrofisi birincil olarak reti-
na pigment epitelinin (RPE) tutuldugu, degisik penetransli
otozomal dominant gegigli bir hastaliktir. Histopatoloji
tam olarak bilinmemekle birlikte lipofusin pigmentine
benzer materyalin RPE ve allinda depolandigi tahmin
edilmektedir. Hastalik 5 farkli evrede seyir gésterir;

Evre 1: previtelliform,

Evre 2: vitelliform,

Evre 3: psédohipopiyon,

Evre 4: vitelliriptif, Evre 5: atrofik evredir.!

Best vitelliform makila distrofisinde genellikle goér-
me keskinligi yillar icinde azalir. Bu hastalikta koroid
neovaskularizasyon (KNV) gelismesi nadir bir kompli-
kasyondur ancak gelistigi taktirde gérme keskinligi hizla
duger.2® Gunumuzde, hastalik zemininde geligmis KNV
tedavisinin kanita dayali tedavi sonuglar yoktur.

Literatirde KNV tedavisinde fotodinamik tedavi?, fo-
todinamik tedavi ile kombine intravitreal triamsinolon uy-
gulamasi®, argon laser fotokoagilasyon*, makila édemi
icin oral asetozolamid verilmesi® ve intravitreal bevacizu-
mab uygulamasi® gibi olgu sunumu seklinde farkli tedavi
secenekleri bildirilmigtir. Bu olgu, Best vitelliform makila
distrofisinde gelisen koroid neovaskilarizasyonunun te-
davisinde intravitreal ranibizumab etkinligininin deger-
lendirilmesi amaciyla sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Babasinda ve kardesinde Best vitelliform makila
distrofisi olan ve sol gézde 1 aydir gérme azalmasi tarif-
leyen 20 yasindaki erkek hasta tam oftalmolojik muaye-
ne, fléresein anjiografi (FA), fundus otofléresans (FOF),
optik koherens tomografi (OKT) ile degerlendirildi. ilk
muayenede gérme keskinligi sagda Snellen testine gére
10/10, solda 5/10 dizeyindeydi.

Fundus muayenesinde sagda vitelliformdan psédo-
hipopiyon evreye gidis, solda vitellirOptif evrede Best vi-
telliform makila distrofisi saptandi. Sol gézde lezyonun
Ust kisminda kanama mevcuttu (Resim 1a). FA'de lezyo-
na uyan alanda yuvarlak hiperfléresans kanamaya uyan
alanda hipofléresans (Resim 1b), FOF gérintilemede

ise benzer sekilde lezyonda hiper, kanamada hipootof-
|6resans saptandi (Resim 1c¢).

OKT'de ise lezyona ait hiperreflektivite gérolmek-
teydi (Resim 1d). Kanamanin vitelliriptif evre ile iligkili
oldugu disionoldu, tedavi uygulanmadi. Ug ay sonraki
kontrolde gérme keskinligi sag gézde 2 mps, solda tam
dizeyindeydi.

Fundus muayenesinde sa§ gézde makilada kaba-
rklik ve kanama saptandi (Resim 2a). FA'de erken evre-
de baslayip gec evrede artan hiperfléresans (Resim 2b),
FOF gérintilemede hiperotofléresan lezyon Gzerinde
ve cevresinde kanamalara bagli hipootofléresans izlen-
di (Resim 2¢). OKT'de subfoveal alanda kubbe seklinde
artmig yansiticilik, beraberinde belirgin subretinal sivi ve
intraretinal 8dem gérilmekteydi (Resim 2d).

Bu bulgularla hastanin sag gézinde Best vitelliform
makila distrofisi zemininde koroid neovaskilarizasyonu
gelistigi duginildi. Hastaya bilgilendirici onam formu
imzalatldi ve 1 aylik aralarla 3 kez intravitreal ranibizu-
mab enjeksiyonu yapildi.

Makoladaki 8dem azaldi, kanama kayboldu. Ugin-
cU enjeksiyondan 1 ay sonra sag gbézde gérme keskinligi
3/10, 6 ay sonra 10/10 dizeyine ulast. Alhinci aydaki fun-
dus muayenesinde sag gézde vitelliriptif evre ile uyum-
lu gérinim izlendi (Resim 3a). OKT'de subretinal sivinin
azaldigl (Resim 3b), FOF'ta kanamalara bagli hipootof-
|6resans gérinimin kayboldugu (Resim 3c) dikkati cekti.

TARTISMA

Best vitelliform makila distrofisinde gérme keskinligi
hastaligin evresi ilerledikce yillar icinde azalir. Hastali-
gin yikici dénemlerinde arka kutupta gérme keskinligi-
ni azaltan koroid neovaskiler membran geligebilir veya
KNV ile iligkili olmayan subretinal kanama gibi eksidatif
degisiklikler ortaya cikabilir.

Ancak koroid neovaskiler membran gelismesi cok
daha nadir bir komplikasyondur.'* Geligen neovaskiler
membranin tanisinda FA ile lezyona ait sizinh gérilor.
OKT’de neovaskularizasyona bagh artmig yansihicilikla
birlikte subretinal/intraretinal sivi mevcuttur.* Best vitelli-
form makila distrofisinde gelisen KNV'nin patofizyolojisi
cok acik degildir.

Resim 1a-d: Sol gézde vitelliform lezyonun Gst kisminda kanama (a). FA'de lezyona uyan alanda yuvarlak hiperfléresans, kana-
maya uyan alanda hipofléresans (b). FOF gérintilemede, lezyona bagli hiperotofléresans kanamaya bagl hipootofléresans (c).

OKT'de lezyona ait artmig yansiticilik (d).



Ret-Vit 2011;19:131-133 Suren ve ark. 133

o Wrra. b WFoF d

Resim 2a-d: Sag gézde makilada kabariklik ve kanama (a). FA’de erken evrede baslayip geg evrede artan hiperfléresans (b). FOF
goruntilemede hiperotofléresan lezyon Uzerinde ve cevresinde kanamalara bagli hipootofléresans (c). OKT’de subfoveal alanda
kubbe seklinde artmig yansiticilik, beraberinde belirgin subretinal sivi ve intraretinal 6dem (d).

Resim 3a: intravitreal ranibizumab enjeksiyonundan é ay sonra, vitelliriptif evre (a). OKT’de subretinal sivida azalma (b). FOF
gdruntilemede cevresinde hiperotofléresan halka olan hipootofléresans (skar dokusuna bagh) (c).
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ranibizumab uygulamasi ile hastanin gérme keskinligi
artmig, KNV gerilemis, OKT’'de subretinal sivi azalmig
ve FOF'ta kanama alanlarindaki hipootofléresans kay-
bolmustur.Sonug olarak Best vitelliform makila distrofisi
zemininde gelisen KNV tedavisinde intravitreal ranibizu-
mab uygulamasi ile anatomik ve gérsel iyilesme saglan-
maktadir. Ancak tedavinin etkinliginin ve etki sUresinin
belirlenmesinde daha ileri ¢alismalara ihtiyag vardir.



