Bietti Kristalin Retinopatisinde Optik Koherens
Tomografi Bulgulari

Optical Coherence Tomography Findings in Bietti Crystalline Retinopathy
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ABSTRACT

Bietti'nin kristalin retinopatisi tanisi alan iki olgumuzun
optik koherens tomografi (OKT) bulgulari incelendi. Klini-
gimize gérme azalmasi yakinmasi ile bagvuran olgularin
fundus muayenesinde arka kutupta yaygin kristalin depo-
zitleri ve retina pigment epiteli atrofisi izlendi. OKT'de sen-
séryel retina tabakasinda yiksek yansiticilik gésteren alan-
lar ve retina pigment epiteli-koryokapillaris kompleksinde
kalinlagsma ve yansima artigi gézlendi. Bu olgular OKT’nin
Bietti kristalin retinopatisinde kristal birikintilerinin ve retina
pigment epitel atrofisinin izlenmesinde yardimei bir tetkik
oldugunu géstermektedir.

Anahtar Kelimeler: Bietti kristalin refinopatisi, optik koherens
tomografi, kristal depozit.

GiRiS

Bietti kristalin distrofisi nadir gérilen, otozomal re-
sesif kalitim gésteren bir retina distrofisidir. Genellikle
20-40 yas arasinda gérme keskinliginde azalma, gece
korlogu ve gérme alaninda daralma yakinmalari ile or-
taya ¢ikmaktadir. Retinada gérilen parlak, sarimsi kris-
taller, tapetoretinal dejenerasyon, koroidal skleroz ile
karakterize olan bu distrofide olgularin Ucte birinde kor-
neada marjinalinde de kristal depozitler gérilmektedir.
Gérme keskinligi genellikle 50-60 yaslarinda retina pig-
ment epiteli (RPE) ve korioretinal atrofi nedeniyle yasal
korlok duzeylerine inmektedir.'?

Yapilan ¢alismalarda kristal depozitlerin kolesterol
veya kolesterol esterleri ve komplike lipid inklizyonla-
rindan olustugu gésterilmistir. Benzer inklizyonlarin do-

Optical coherence tomography (OCT) findings of two pa-
tients with Bietti crystalline retinopathy were evaluated. The
fundus examination of patients who admitted to our clinic
with the complain of decreased visual acuity, revealed dif-
fuse crystalline deposits and retinal pigment epithelial at-
rophy at the posterior pole. In OCT, high reflective foci,
thickening and increased reflectance of the retinal pigment
epithelium-choriocapillaris complex were observed. These
cases demonstrate that OCT is an adjunctive tool for the
follow-up of crystalline deposits and atrophy of the retinal
pigment epithelium in Bietti crystalline retinopathy.
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lagimdaki lenfositlerde de gésterilmesi nedeniyle Bietti
kristallin kornea-retinal distrofisinin lipid metabolizma-
sindaki bir anormalliktan kaynaklandig ileri sorilmek-
tedir.! Histopatolojik calismalarda retina pigment epiteli
(RPE) ve koryokapillariste belirgin hasar ve hafif retinal
gliozisle karakterize bir koroidal atrofinin yanisira fokal
hipertrofi, hiperplazi ve RPE hicrelerinin retinaya gécu
oldugu belirtilmektedir. Klinik olarak ise depozitlerin has-
talk ilerledikce birlesme egiliminde olduklari veya yerini
RPE atrofisi ve koroidal skleroza biraktigi bilinmektedir.'?

Nadir gérilen bu distrofinin klinik &ézellikleri Glke-
mizde de kisith sayida olgu sunumunda bildirilmigtir.4-¢
Asagida klinigimize bagvuran Bietti kristalin retinopatisi
tanisi alan iki olgunun optik koherens tomografisi (OKT)
bulgular sunulmustur.
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Resim 1: Birinci olguya ait fundus gérintileri.

OLGU SUNUMU

Selcuk Universitesi Meram Tip Fakdltesi, Géz hasta-
liklari poliklinigine bagvuran iki olgu degerlendirilmistir.

Olgu 1

Gérmede bulaniklik ve gece gérmede bozukluk
yakinmalar ile bagvuran 39 yasgindaki erkek olgunun
dzgecmisinde ilac kullanimi 8ykist ve ailede benzer
hastalik 8ykist yoktu. Oftalmolojik muayanede en iyi
dizeltilmis gérme keskinligi sag gézde 0.8, sol gézde
0.6 idi. On segment muayenesinde anormal bir bulgu
saptanmadi. Ancak fundus muayenesinde arka kutup
ve midperifer retinada sarimsi beyaz, parlak depozit-
ler, koyu renkli pigment kimeleri, RPE ve koroidal atrofi
alanlari mevcuttu (Resim 1).

Fundus fléresein anjiografide (FA) ise erken dénem-
de RPE ve koroid atrofisi olan alanlarda belirgin koroid
damarlari, daha ileri evrelerde ise yama seklinde hiperf-
|6resan alanlarin ve bunlarin arasinda koroid atrofisine
bagl hipofléresan alanlar izlenmekteydi (Resim 2).

Retinada gérilen kristal depozitlere ait hiper- yada
hipofléresans goérilmedi. OCT-3 (Stratus- OCT, Carl
Zeiss Meditec,Inc., USA) cihazinin “Macular Thickness”
protokoly ile yapilan OKT'de retina sinir lifi tabakasinda
artmig yansiticiigin yanisira RPE ve koroid kompleksinde
kalinlagma ve yUksek yansiticilik gésteren kirmizi ve be-
yaz odaklar saptandi (Resim 3).

Olgu 2

Yirmi O¢ yagindaki bayan olgu gérme azligi yakin-
masi ile poliklinigimize basvurdu. Ozge¢mis ve soygec-
misinde dzellik yoktu. Oftalmolojik muayenesinde en iyi
dizeltilmis gérme keskinligi sagda 0.1, solda 0.4 dize-
yindeydi. On segment muayenesinde superior limbusta
sari, kristal depozitler izlenmekteydi.

Fundus muayenesinde bu olgumuzda da arka ku-
tupta sarimsi beyaz retinaici depozitler, periferde hiper-
pigmente odaklar, RPE ve koroidal atrofi alanlari meveut-
tu. FA'de ilk olguya benzer sekilde RPE ve koroid atrofisi
olan alanlarda belirgin koroid damarlari, daha ileri
evrelerde de hiperfléresan alanlar ve bunlarin arasinda
koroid atrofisine bagh hipofléresan alanlar gérilmektey-
di. Bu olgumuzun OCT-3 cihazinin “Macular Thickness”
protokoli ile yapilan OKT incelemesinde retina sinir lifi
tabakasinda artmig yansiticihign yanisira, retina tabaka-
lart arasinda kirmizi renkli, yOksek yansiticilik gésteren
odaklar gérilmekteydi. RPE ve koroid kompleksinde 1.
olgumuzdakine benzer sekilde kalinlagma ve yUksek
yansiticilik gésteren kirmizi ve beyaz alanlar mevcuttu
(Resim 4).

TARTISMA

OKT retinanin kesitsel gérUntilerinin yOksek ¢é-
zinUrlikle elde edilebildigi, invaziv olmayan bir tetkik-
tir.” Literatrde Bietti kristallin retinopatisinde OKT bul-
gularini bildiren kisith sayida olgu sunumu mevcuttur.

Resim 3: Birinci olguya ait OKT géruntileri.

Resim 4: ikinci olguya ait OKT gérontileri.
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Meyer ve ark., 2004'te senséryel retina ve RPE'de
yuksek reflektivite gésteren kristalin depozitler ve RPE-
koryokapillaris kompleksinde kalinlagma oldugunu be-
litmiglerdir.® Ayata ve ark., ise transvers kesitte aldiklari
OKT géruntilerinde yiksek reflektivite gdsteren granil-
lerin kristalin noktalarla 6rtustGgunt géstermiglerdir.?
Gaucher ve ark.,18-100 p biytkligindeki depozitlerin
“time domain” OKT ile gésterilemezken, “Fourier do-
main” OKT ile rahatlkla gésterilebildigini ileri strmus-
lerdir.’® Querques ve ark., ise “spekiral domain” OKT
ile retinanin sinir lifi tabakasi dahil t0m tabakalarinda
bu yUksek yansiticilikli depozitlerin gésterilebildigini bil-
dirmiglerdir.” Bizim “time domain” OKT ile géruntile-
rini aldigimiz olgularimizdan gérme keskinligi daha iyi
olan 1. olgumuzda yalniz sinir lifi tabakasi ve RPE'de
yUksek yansiticilik gérilorken, gérme keskinliginin daha
azaldigr ve kornea tutulumunun da oldugu diger olgu-
muzda sensodryel retina icerisinde de kristal depozitlere
ait oldugunu disindigimiz yiksek reflektivite gésteren
alanlar gérilebilmektedir (Resim 3,4). Karagorlu ve ark.,
Bietti kristali retinopatisinde OKT bulgularini bildirdikleri
sunumlarinda yalniz retina pigment epiteli-koryokapilla-
ris kompleksinin kalinlaghgini ve yansiicih@inin arthgini
bildirmigler, néroretinanin yansima &ézelliginde bir artig
saptamamuglardir.'?

Bietti kristalin retinopatisinde hastalik ilerledikce fun-
dus bulgularinda degiskenlik beklenmektedir. Hastaligin
ilerlemesi ile birlikte kristalin depozitler birlesmekte ve
yerini RPE atrofisine birakmaktadir. OKT'de de yukari-
daki olgularimizda oldugu gibi gérme azalmasi ile bir-
likte senséryel retinada da kristalin depozitlerle drtigen,
yUksek yansiticilik gésteren odaklar gérilebilmekte ve
RPE yansiticihginin atrofiye bagh olarak artmaktadir Bu
nedenle Bietti kristalin retinopatili olgularda OKT hasta-
igin ilerlemesinin takibinde yardimer tetkikler arasinda
sayilabilir.
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