Erigkin Tip Foveomakiiler Vitelliform Distrofili
Bir Olguda Ranibizumab Uygulamasi
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ABSTRACT

Gérme keskinliginde azalma ile bagvuran erigkin tip fove-
omakdler vitelliform distrofili (ETFVD) bir olguya bilateral
aylik G¢ doz intravitreal ranibizumab tedavisi uygulanmig-
tir. ik bagvuruda gérme keskinligi sagda 0.1, solda 0.4
idi. Dért ay sonra sag gdézde makdiler atrofi olugurken, sol
gozde subretinal maddede bir degisiklik tespit edilmemis-
tir. Gérme keskinligi sagda 0.1 seviyesinde kalirken, solda
0,6 diizeyine cikmistir. Ikinci yil sonunda gérme keskinlik-
leri korunmusg, optikal kohorens tomografi gérintilerin-
de bir degisiklik bulunmamigtir. Buna gére ranibizumab,
ETFVD hastalarinin gérme keskinliklerini korumada etkili
olabilir.

Anahtar Kelimeler: Erigkin tip foveomakaler vitelliform distro-
fi, koroidal neovaskiler membran, ranibizumab.

GiRis

Erigkin tip foveomakiler vitelliform distrofi (ETFVD)
yavas ilerleyen bilateral gérme kaybi ile seyreden, nadir
bir makiler hastaliktir. Lezyonlar 1/3-1/2 disk capinda,
yuvarlak veya oval, hafif kabarik, gri-sar renkli olup fo-
veada codu zaman merkezi pigmentasyon ile birlikte bu-
lunur.’* ETFVD tipik olarak 30-50" i yaglarda gérlir, ve
belirsiz genetik gecis séz konusudur.'23

Ancak bazi otérler hastaligin otozomal dominant
seyrettigini,' 48 bazilan da sporadik olup ailesel bir gegis
paterni tagimadigini savunurlar.®8 ETFVD *nin erken evre-
lerinde genellikle gérsel agidan asemptomatiktirler veya
tek ya da cift tarafli hofif gérsel bulaniklik veya metamor-
fopsiden sikayetcidirler.* ETFVD ilerledikce gérme kay-
bi daha da siddetlenir. Bunun nedeni vitelliform lezyon-
larin bozulup yasa bagl makila dejenerasyonundakine
(YBMD) benzer jeografik atrofi olusmasi veya daha az sik-
likla koroidal neovaskiler membran (KNVM) geligimidir.3?

Bilateral monthly three dose intravitreal ranibizumab treat-
ment was applied to a case admitted with decreased visual
acuity with adult-onset foveomacular vitelliform dystrophy
(AOFVD). Visual acuity was 0.1 in right eye and 0.4 in left
eye at first admission. After four months macular atrophy
was formed in the right eye, no change was detected in
the subretinal deposit in left eye. Visual acuity was 0.1 in
right eye and increased to 0.6 in left eye. Visual acuity was
protected, and there was no change in optical coherence
tomography images, at the end of two years. According to
these, ranibizumab may be effective in the protection of
visual acuities of AOFVD patients.
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ETFVD hastalarinda KNVM orani %5-15 olarak
bildirilmistir.2'® Gec¢ baslangic, orta siddette semptom
bulunmasi, normal ya da subnormal elekrookulografi
(EOG) bulgusu ve belirsiz genetik gegisin séz konusu ol-
masi nedeniyle ETFVD, Best Hastaligi® ndan farklidir.

EOG, fundus fléresan anjiografi (FA) ve optikal ko-
herens tomografi (OKT) teshiste yardimci yéntemlerdir.
ETFVD, cogunlukla basta YBMD olmak Uzere diger ma-
kulopatiler ile karigabilir.™

Gérme dizeyini iyilestirecek etkili bir tedavi yéntemi
bulunmasa da son yillardaki caligmalar vaskoler end-
totelyal biyime faktéronin (VEGF), ETFVD tedavisinde
olumlu sonuglara sahip olabilecegini ileri sGrmistor.'?13

Bu calismada, intravitreal ranibizumab tedavisi uy-
gulanan ETFVD’li bir olgu sunulmustur.
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Resim 1: Her iki géze ait Ustte renkli, altta da kirmizidan yok-
sun fundus fotograflar gérilmektedir. Renkli fundus fotograf-
larinda makilada sari-beyaz lezyon gérolirken, kirmizidan
yoksun fundus fotograflarinda bu lezyonun seviye verdigi daha
net gérilmektedir.

OLGU SUNUMU

Her iki gézde gérmede azalma nedeniyle klinigimize
basvuran 69 yasindaki hastanin dizeltilmis en iyi gérme
keskinligi sag gézde 0.1, sol gézde ise 0.4 duzeyindeydi.
Fundoskopik muayenede her iki makilada yaklagik bir
disk capinda, yuvarlak, hafif kabarik ve sari-beyaz renkli
lezyon tespit edildi (Resim 1). Hastanin OKT’sinde her
iki subfoveal bélgede senséryel retina dekolmani ile bir-
likte, seviye gésteren, yaris hiperreflektif diger yarisi da
hiporeflektif madde birikimi mevcuttu (Resim 2). Sant-
ral foveolar kalinlik (SFK) sagda 369 u, solda ise 361
U idi. FA'da bilateral makiler hiperfléresans ve hipofls-
resans gdsteren lezyon mevcuttu (Resim 3). Uygulanan
EOG sonucu Arden orani her iki gézde normal sinirlarda
olup sagda 1.88, solda 1.85 olarak tespit edilmigtir. Bu
bulgulara gére éncelikli tani olarak hastada ETFVD di-
s0Un0ldU ve hastaya intravitreal ranibizumab enjeksiyonu
énerildi. Farkl gunlerde olmak Uzere her iki gbze aylik
Uger doz intravitreal ranibizumab tedevisi uygulandi. Bir
ay sonraki kontrol muayenesinde gérmede ve OKT bul-
gularinda bir degisiklik tespit edilmedi.

Resim 3: Her iki gdze ait Ustte erken dénem, altta ise geg do-
nem FA géruntileri bulunmaktadir. Bilateral makiler hiperfls-
resans ve hipofléresans gésteren lezyon gérilmektedir.

Resim 2: Her iki géze ait OKT gérintisinde, subfoveal bél-
gede senséryel retina dekolmani ile birlikte, seviye gésteren,
yansi hiperreflektif diger yarisi da hiporeflektif madde birikimi
gorilmektedir.

Dért ay sonraki kontrol muayenesinde sag gdz-
de kabarik makiler lezyon yerini atrofiye birakmig, sol
g6zde de lezyon bir miktar geniglemisti (Resim 4). FA'da
sagda pencere defekti, solda da biraz daha geniglemis
hiperfléresan lezyon gérilmekteydi (Resim4). OKT'de
sagda subretinal madde kaybi ve retinal incelme tespit
edilirken solda subretinal madde mevcudiyeti devam et-
mekteydi (Resim 5). SFK sagda 98 u, solda 275 u idi.
Gorme keskinligi sagda 0.1 iken solda 0.6 idi. ikinci yil
sonunda kontrol muayenesinde gérme keskinlikleri ko-
runmus, OKT bulgularinda da herhangi bir degisiklik
tespit edilmemigtir.

TARTISMA

KNVM ve ETFVD'yi klinik olarak ayirdetmek gig ola-
bilir. FA’de her iki lezyon da hiperfléresans gdsterir.™
indosiyanin yesili anjiografide (ISYA) de, iSY'nin maki-
ladaki vitelliform lezyona olan affinitesi nedeniyle, gizli
KNVM'ye ETFVD lezyonu ile benzerlik gésterir.'

Resim 4: Dérdiincy ayda her iki géze ait Ustte renkli fundus fotog-
raflan ve altta da FA gérintileri bulunmaktadir. Renkli fundus fo-
tograflarinda sagda lezyonun atrofiye ugradigi, solda ise bir miktar
genisledigi gérilmektedir. FA'de sagda atrofiye ait pencere defek-
ti, solda ise hiperfléresan lezyonun sebat ettigi gézlenmektedir.
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Resim 5: Dérdinci ayda her iki géze ait OKT gérintusinde,
sagda subretinal madde kaybi ve retinal incelme, solda subre-
tinal madde mevcudiyeti izlenmektedir.
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Ancak OKT her iki lezyonun ayirici tanisinda olduk-
ca yararhidir. ETFVD’de hiperreflektans veya gélgelen-
me olmadan santral subretinal kalinlagma gézlenirken,
KNVM'de hiperreflektans (fibrosis) ve/veya gélgelenme
(kanama veya eksuda) goérilebilir.™

Bizim olgumuzda da OKT'de hiperreflektans ve gél-
gelenme olmadan santral subretinal kalinlagma mevcut-
tu. ETFVD'de su ana kadar etkili bir tedavi ydntemi tespit
edilmemistir. intravitreal tek doz 1.25 ml bevacizumab
tedavisi uygulanan ETFVD’li bir hastada metamorfopside
azalma ve gérme keskinliginde korunma izlenmistir.'®
Yine intravitreal bevacizumab enjeksiyonlarinin yapildig:
ETFVD’li bir olguda dért aylik gézlem siresince subreti-
nal sarimsi birikintilerin azaldigi, ancak gérme keskinli-
ginde azalma ve metamorfopside de artig gdzlenmistir.'?

Gallego ve ark., dncelikle gizli KNVM disunip aylik
3 doz ranibizumab uvyguladiklar altt ETFVD'li hastayi ice-
ren calismalarinda, takip suresince gérme keskinliginde
arhig oldugunu, metamorfopside azalma gérildigung,
ancak OKT kalinliklarinda énemli bir degisiklik olma-
digini bildirmiglerdir.’ Bizim olgumuzda da bir gézde
ranibizumab sonrasi subretinal maddede kaybolma ile
birlikte gérme keskinliginde bir deisiklik olmazken, diger
gdzde subretinal maddede bir degisiklik olmadan gérme
keskinligi artmugtir.

Sonug olarak, ranibizumab ETFVD hastalarinin gér-
me keskinliklerini korumada etkili olabilir. Ranibizuma-
bin bazi ETFVD hastalarinda etkili olmasinin sebebi he-
nuz belli degildir. Bunun dogrulanmasi icin daha genis
serili ve uzun sureli calismalara ihtiyag vardir.
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