Optik Disk Piti Makiilopatisinde Fundus Otofloresans
ve Optik Koherens Tomografi Bulgular

Fundus Autofluorescence and Optical Coherence Tomography Findings in
Optic Disc Pit Maculopathy
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ABSTRACT

Bu calismada konjenital bir optik disk anomalisi olan op-
tik disk piti sonucunda gelisen seréz makila dekolmaninin
optik koherens tomografi (OKT) ve fundus otofloresans
bulgularinin degerlendirilmesi ve tarhisiimasi amaglanmis-
tir. Optik disk piti makilopatisi olan 2 hastaya (3 géz) ait
klinik, OKT ve fundus otofloresans bulgular degerlendi-
rilmigtir. Optik disk piti makilopatisi igin tanisal olan reti-
nosikizis ve serdz dekolmanin olusturdugu bilaminar yapi
OKT ile tGm olgularda gdésterilmigtir. Olgularin birinde,
renkli fundus fotografinda gérilmeyen presipitat fundus
otofloresans gérintileme ile hiperotofloresan olarak izlen-
mistir. Diger iki olguda ise, klinik olarak gérilebilen presi-
pitat fundus otofloresans gérintileme ile de gésterilmistir.
Optik disk pitine eslik eden seréz makila dekolmaninda
subretinal alanda sar beyaz presipitat birikebilmektedir.
Renkli fundus fotografi ile her zaman gésterilemeyen bu
presipitat fundus otofloresans fotograflan ile kolayca gés-
terilebilmektedir. OKT ise hastaligin temelinde yer alan
bozulmus anatomik yapiyr géstermede ¢ok yardimei bir
yéntemdir.

Anahtar Kelimeler: Optik disk piti, fundus otofloresans, optik

koherens tomografi.

This study aimed to evaluate optical coherence tomography
(OCT) and fundus autofluorescence imaging findings in pa-
tients with serous macular detachment due to optic disc pit,
a congenital anomaly of the optic disc. Clinical, OCT and
fundus autofluorescence imaging findings of two patients (3
eyes) with optic disc pit maculopathy were evaluated. Bilami-
nar structure consisted of retinoschisis and serous macular
detachment and which is diagnostic for optic disc pit macu-
lopathy, has been shown in optical coherence tomography
imaging of all cases. In one of the cases, hyperautofluores-
cent precipitates which were not visible in colour fundus im-
ages were observed in fundus autofluorescence imaging. In
remaining two cases, clinically visible precipitates were also
detected in fundus autofluorescence imaging. In optic disc
pit associated serous macular detachment yellow-white sub-
retinal infilirates may accumulate. Even though these infil-
trates may not always be shown with colour fundus images,
they may easily be detected with fundus autofluorescence
imaging. On the other hand, optical coherence tomography
is very helpful in demonstrating anatomical structure which
is disrupted.
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GiRig

Optik disk piti konjenital bir bozukluk olup siklkla
diskin alt temporalinde lokalize bir cukurluk seklindedir.
%10-15 oraninda bilateraldir. Seréz makila dekolmani
olusturmadigi strece sessizdir. Optik disk pitli hastalarin
%40-50'sinde seréz makila dekolmani gelisebilir.’? Se-
réz makUla dekomanini olugturan sivinin kaynagi ise tar-
tismalidir. Sivinin vitreustan veya peripapiller subarakno-
id yolla beyin omurilik sivisindan (BOS) geldigi seklinde
teoriler vardir.3# Seréz dekolman sonrasi retina pigment
epiteli (RPE) ve fotoreseptérlerin anatomik iligkisinin bo-
zulmasi sonucu gérme azalir. Pite sekonder gelisen seréz
dekolmanda subretinal alanda sari-beyaz presipitat biri-
kir. RPE-fotoreseptér kompleksinin degerlendirilmesinde
optik koherens tomografi (OKT) ile birlikte RPE'nin meta-
bolik durumunu degerlendirebilen fundus otofloresansi-
nin da yorumlanmasi énemlidir. Fundus otofloresansinin
asil kaynadi RPE ndeki lipofuksindir. Lipofuksin, RPE tara-
findan fotoreseptdrlerin dis segmentlerininin fagositozu
sonrasi olusan metabolik bir yan Grin olup yasla miktari
artar.>® Fundus otofloresansinin yogunlugu dogrudan li-
pofuksin miktari ile orantilidir. Retina dig segmentlerinin
fiziksel olarak RPE nden ayrildig durumlarda fotoresep-
tér dig segmentlerinin fagositozu bozulur. Bu yapilarin
dis retina yiUzeyinde ve subretinal alanda birikmesi sonu-
cunda normalde RPE nden kaynaklanan otofloresansa
ilave olarak bu tir hastaliklarda otofloresans artigi olur.”

OLGU SUNUMU

Olgu 1

iki yaginda, sag gézinde kayma sikayeti olan erkek
cocugunun genel anestezi altinda yapilan fundus mua-
yenesinde sad gézde diskin temporalinde optik disk piti
oldugu, ancak serdz dekolman gelismedigi gérildu. Sol
g6z fundusu ise dogald.

Alti yil boyunca retina béliminde takip edilen hasta
son kontrolinde sag gézinde gérmesinin azaldigini ve
bulanik gérdigoni ifade etti. Gérme sagda 3/10, sol
gdzde 10/10 olarak slguldo.

Resim 2: ilk olgunun fundus otofloresans fotografinda, cok sayi-
daki subretinal prespitatin hiperotofloresans gésterdigi (kirmizi ok)
ve bunlarin izofloresan olan seréz dekolman (beyaz oklar) icinde
yaygin bir sekilde dagildigi izlenmektedir.

Resim 1: ilk olgunun renkli fundus fotografinda optik diskin tem-
poralinde pit ve buna bagli gelismis, makilayr da igine alan se-
réz dekolman (oklar) izlenmektedir. Subretinal alanda presipitat
g6rilmemektedir.

Fundus muayenesinde sag goézde diskin tempora-
linde pit ve buna bagh gelismis, makilayr da icine alan
seréz dekolman oldugu izlendi (Resim 1). Subretinal
alanda presipitat gérolmedi.

Fundus otofloresans fotografinda, renkli fundus fo-
tografinda izlenmeyen ¢ok sayidaki subretinal presipita-
tin hiperotofloresans gésterdigi ve bunlarin izofloresan
olan seréz dekolman iginde yaygin bir sekilde dagildig:
izlendi (Resim 2). OKT yatay kesitinde, optik disk piti ma-
kulopatisi igin tani koydurucu olan retinosikizis ve seréz
dekolman (bilaminar yapi) gérintist vardi (Resim 3).

Olgu 2

Sol gézU 6 seneden bu yana az géren 29 yasindaki
erkek hasta sag goézindeki gérme azalmasi sikayeti ile
retina bdlimune sevk edildi. Sag gézin gérmesi 5/10,
sol gdzinki ise 4 mps dizeyindeydi.

Sag gézin fundus muayenesinde optik diskin tem-
poralindeki pit ve pit kenarindan ¢ikip foveayr saran si-
liyoretinal arter izlendi. Makilayr kaplayan seréz dekol-
man belirgindi. Subretinal alanda ince presipitat vardi
(Resim 4). Bu presipitat fundus otofloresans gériintisin-
de de hiperotofloresan olarak izlenmekteydi (Resim 5).

Resim 3: ilk olgunun OKT yatay kesitinde, optik disk piti makulo-
patisi igin tani koydurucu olan retinosikizis (beyaz cizgi) ve seréz
dekolmandan (beyaz ok) olusan bilaminar yapi gérilmektedir.
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OKT kesitinde seréz dekolmanin pite kadar devam
ettigi, dig retina katlarinda fagosite edilmemis olan foto-
reseptérlerin seréz dekolman alanina dogru uzandigi ve
bilaminar yapinin belirgin oldugu gérildi (Resim 6). Sol
gdzde ise disk temporalinde pit ve makilay tutan genis
ser6éz dekolman belirgindi.

Serdz dekolman alaninda yaygin presipitat vardi. Bu
gozde de pit kenarindan ¢ikan siliyoretinal arter izleni-
yordu (Resim 7). Sol gézin otofloresans gérintisinde
hiperotofloresansin az, hipootofloresansin daha fazla
oldugu izlendi (Resim 8). OKT kesitinde seréz dekolma-
nin daha yaygin oldugu, bilaminar yapinin ise daha az
belirgin oldugu izlendi (Resim 9).

TARTISMA

Fotoreseptorlerin dig segmenti 1000 kadar diskten
olusur. Normal bir fizyolojik isleyiste saatte yaklagik 3-4
tane yeni disk olugur. Zamanla diskler potansiyel bir bos-
luk olan subretinal alana dékilirler ve RPE tarafindan
fagosite edilirler. Bu fagositoz iglemleri sonunda RPE nde
lipofuksin olusumu ile sonuglanan bir sireg baglar.® RPE
ndeki lipofuksin, otofloresansin ana kaynagi olup, dnemli
kompenenti A2E’dir.

Lipofuksinin olugmasi icin gereken énci bilesiklerin
bulundugu yer ise fotoreseptérlerin dig segmentidir. Bu
dnculer A2PE-H2, A2PE ve A2-rodopsin olup hepsi otoflo-
resandir.?'° Optik disk piti makilopatisindeki serdz dekol-
manin kaynaginin tarismal olmakla birlikte vitreus veya
BOS oldugu tahmin edilmektedir.3# Pite sekonder gelisen
seréz dekolman RPE ile fotoreseptorleri birbirinden ayir-
makta, bu da dig segmentin fagositozunun bozulmasina
neden olmaktadir.

Bunun sonucunda dig retina katlarinda ve subretinal
alanda sari renkli presipitat birikmektedir.” Optik disk piti
makUlopatisinin OKT géruntisinde “bilaminar yapi” ola-
rak ifade edilen ift komponentli degisiklik gézlenir. Reti-
noskizis ve seréz makila dekolmani bu cift komponentin
elemanlar olup bu bulgularin varligi hastalik igin tipiktir.!

Resim 5: ikinci olgunun bu presipitat fundus otofloresans gérin-
tistnde de hiperotofloresan olarak izlenmekte (pembe ok), siyah
oklar seréz dekolman sinirini géstermektedir.

Resim 4: ikinci olgunun sag géziinin renkli fundus fotografinda
optik diskin temporalindeki pit, pit kenarindan ¢ikip foveayi saran
siliyoretinal arter ve makilayr kaplayan serdz dekolman (oklar)
izlenmekte. Subretinal alanda ince presipitat gériolmekte.

Hastalarimizin  hepsinde OKT gérintilerinde  ¢ift
komponentli yapi ¢ok net olarak izlendi. RPE nin bir ye-
rindeki sizinhya bagl olarak RPE ile fotoreseptdrlerin ay-
nlmasi sonucu gelisen santral seréz koriyoretinopatinin
(SSKR) kronik olanlarinda da subretinal alanda depozitler
birikir. Bu birikimler lipid veya fibrin benzeri proteinler-
dir.’? SSKR de seréz dekolman nedeni ile fagositoz sire-
ci bozulurken fotoreseptérlerin dig segmenti biyimeye
ve uzamaya devam eder.'®'* Baglangigta minimal olan
otofloresans birkag ay sonra artar.

Bunun nedeni subretinal alana dékilen fotoreseptér
dis segmentlerinin artmasi ve seréz dekolman icindeki
lipoproteinlerle birlesmesidir.'>'¢ SSKR'deki otofloresan-
sin nedeni de yine fotoreseptérlerin dig segmentindeki
lipofuksinin prekirsarleridir. SSKR ve optik disk makilo-
patisinde gelisen serdéz dekolmanlarin olus sekilleri farkli
olmasina kargin sonucta olusan olaylar aynidir ve her
ikisinde de otofloresansin kayna@ fotoreseptérlerin dig
segmentidir. SSKR nin kronik formlarinda ve kronik optik
disk piti makilopatisinde retina dig yizeyinde biriken ve
subretinal alana dékulenler ayni maddelerdir.

Resim 6: ikinci olgunun OKT kesitinde seréz dekolmanin pite
kadar devam ettigi, dis retina katlarinda fagosite edilmemis olan
fotoreseptérlerin seréz dekolman alanina (beyaz ok) dogru uzan-
digi ve bilaminar yapinin belirgin oldugu gézlendi. Dz cizgi reti-
noskizis alanini géstermektedir.
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Resim 7: ikinci olgunun olgunun sol géziinin renkli fundus fo-
tografinda disk temporalinde pit, pit kenarindan gikan siliyoreti-
nal arter, makslayr tutan genis seréz dekolman (siyah oklar) ve
dekolman alaninda yaygin presipitat (beyaz ok) gérilmektedir.

ikinci olgunun sol gézi haric diger gézlerin renkli
fundus fotograflarinda serdz dekolman alani ve retinanin
dis katlarinda biriken presipitat net secilememesine kar-
sin, OKT ve otofloresans géruntilerinde bu presipitat tim
olgularda belirgin olarak izlenmigtir. Kronik SSKR olgula-
rinda otofloresansin bazi dalga boylari icin azalirken, bazi
dalga boylar icin artmasinin nedeni tam olarak anlagi-
lamamugtir. Zamanla RPE den seréz dekolman boglugu-
na dékilen melaninin presipitat ile birlestigi ve otoflore-
sans dalga boyunu degistirdigi ileri strolmistir.’” ikinci
olgunun sol gézinde otofloresansin azalmasi bu gérisle
aciklanabilir. Subretinal alanda biriken presipitatin diger
bir aciklamasi bunlarin fibrin ve lipid birikimleri olabile-
cegidir. SSKR de subretinal alanda fibrin ve lipid birikfigi
gosterilmigtir. Fibrin RPE'deki aktif sizintinin Gzerini érten
bir tabakadir ve otofloresan degildir. Lipid sarimsi sert ke-
narl birikimlerdir ve diyabetik retinopati ve koroidal neo-
vaskiler membranda gérilenlerle ayni yapidadir. Bu yapi
da otofloresan degildir.” Olgularimizda RPE sizintisi yoktu.
Optik disk piti makilopatisinde sivinin kayna@i olabilen
BOS veya vitreus, lipoprotein igeriklerinin ¢ok dusuk ol-
masi nedeniyle otofloresan degildir.” Optik disk piti ma-
kilopatisinde gérme azligi seréz dekolman gelismesi ile
baslar. RPE ve fotoreseptdr dig segmentlerini birbirinden
uzaklagtirarak fagositozun bozulmasina neden olur. Sub-
retinal alanda ve dig retina yizeyinde fagosite edilmemis

Resim 9: Ayni gézin OKT kesitinde seréz dekolmanin (beyaz ok)
daha yaygin oldugu, bilaminar yapinin ise daha az belirgin oldu-
Ju izlendi. Beyaz ¢izgi retinoskizis alanini géstermektedir.

Resim 8: Ayni gézin otofloresans gérintiusinde hiperotofloresan-
sin az, hipootofloresansin daha fazla oldugu izlendi.

fotoreseptér dig segmentleri birikir. OKT bozulmug anato-
mik yapiyr net bir sekilde gdsterirken, fotoreseptérlerin dig
segmentinde bulunan ve lipofuksinin ana maddesini olus-
turan prekirsérlerin (A2E) de otofloresans fotograflari ile
goruntilenmesi optik disk piti makilopatisinin degerlen-
dirilmesinde birbirini tamamlayan iki énemli yéntemdir.
OKT ve otofloresans gérintileri lezyonlarin olug surelerini
de belirlemede yardimaidir.
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