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ABSTRACT

Yirmi yaginda erkek hasta her iki gézinde gérme azhg si-
kayeti ile klinigimize bagvurdu. Hastanin okiler travma veya
enflamasyon hikayesi yoktu. Fundus muayenesinde her iki
goézde retinal venlerin gevresinde belirgin pigmenter degi-
siklikler ve retinokoroidal atrofi alanlari saptandi. Fléresein
anjiyografide atrofik ve pigmenter degisikliklere bagli olarak
hipofléresan ve hiperfléresan alanlar izlendi. Hastanin fun-
dus bulgulari ve elektrofizyolojik testleri pigmente paravendz
retinokoroidal atrofi tanisi ile uyumluydu.

Anahtar Kelimeler: Makila, retinokoroidal atrofi, refinal pig-
mentasyon.

A 20-year-old male patient was referred to our clinic with
a complaint of bilateral low vision. The patient had no
history of ocular trauma or inflammation. Fundoscopic
examination showed marked paravenous pigmentary
changes and retinochoroidal atrophy areas in both eyes.
Fluorescein angiography demonstreated hypofluorescence
and hyperfluorescence areas associated with atrophic and
pigmentary changes. Fundus findings of patients and elec-
trophysiological tests were consistent with the diagnosis of
pigmented paravenous retinochoroidal atrophy.

Key Words: Macula, retinochoroidal atrophy, retinal pigmen-
tation.

Ret-Vit 2011;19:0zel Sayi:73-76

GiRiS

Pigmente paravenéz retinokoroidal atrofi (PPRKA),
retinal venlerin cevresinde retina pigment epiteli ve ko-
roid atrofisi ile birlikte kemik spikil0 tarzinda intraretinal
pigment birikimi ile karakterize nadir gérilen bir has-
tahktir.’3 PPRKA, ilk kez 1937 yilinda Brown tarafindan
tanimlanmig ve retinokoroiditis radiata olarak isimlen-
dirilmistir.* Sebebi bilinmemekle birlikte etiyolojisinde
enflamatuar, genetik veya herediter nedenlerin oldugu
dusgOnilmektedir.>¢ PPRKA icin spesifik bir kalihim paterni
mevcut degdildir. Karakteristik fundus gérinimu tani koy-
durucudur. Hastalarin ¢ogu asemptomatiktir ve gérme
keskinligi korunmaktadir. Bazi arastirmacilar hastaligin
dogal seyrinin yavas progresyon goésterdigini bildirseler
de, hastalarin cogunda fundus gérinimi degismemek-
tedir.”® Bu olgu sunumunda makila tutulumu ile birlik-
te yUksek miyopi ve horizontal deviasyonun eglik ettigi
PPRKA'li bir hasta sunulmasi amaclanmigtir.
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Resim 1: Renkli fundus fotografinda retinokoroidal atrofi ve paravendz alanlarda pigment kimeleri.

OLGU SUNUMU

Yirmi yasinda erkek hasta cocuklugundan beri her
iki gézde gérme azhigi yakinmasi ile bagvurdu. Hastanin
aile 6ykiusu 6zellik arz etmiyordu. Gérme keskinligi sag
gozde -1.75 (-3.75X25) dizeltme ile 0.3, sol gézde ise
-5.75 (-2.50x180) dizeltme ile 0.7 dizeyinde tespit edil-
di. Géz hareketlerinin muayenesinde uzak ve yakin 20
prizm dioptri (PD) ekzotropya saptandi.

On segment muayenesi ve pupil 1sik reaksiyonlari
normaldi. Géz ici basinci sa§ gézde 13 mmHg, sol géz-
de ise 12 mmHg olarak 8lc0ldU. Vitreus her iki gdzde
dejenere géronimdeydi. Fundus muayenesinde, her iki
gdzde optik disk cevresinden baslayan, santral retinal
venin alt temporal dali boyunca daha belirgin olan re-
tinokoroidal atrofi ile paravendz alanda lokalize kemik
spikUl0 tarzinda siyah pigment birikimleri mevcuttu (Re-
sim 1). Retinokoroidal atrofinin sagda papillomakiler
bélgeyi ve makilanin alt yarisini da igine aldigi géroldo.
Pigmentli bolge digindaki retina damarlari ve optik disk
normal gérinimdeydi. Ishihara test kitabi ile yapilan
renk gérme muayenesi normal sinirlardayd.

Fléresein anjiografi (FA)'da, atrofik retina pigment
epiteli alanlarinda pencere defektine bagli hiperflére-
sans, pigment birikimlerinin oldugu retinal damarlarin
cevresinde ise blokaja bagli hipofléresans izlendi ( Resim
2). Gérme alani testinde; sagda jeneralize supresyon ile
birlikte retinokoroidal atrofi alaniyla uyumlu midperiferal
halka tarzinda skotom saptand..

Solda ise Ust yanida daha belirgin olmak Gzere hal-
ka tarzinda gérme alani kaybi mevcuttu (Grafik 1) Elekt-
roretinografi (ERG)'de rod amplitidlerinde dustkluk,
elektrokilografi (EOG)‘de ise Arden orani diusik olarak
saptandi (Grafik 2a,b) Ayrici tanida enfeksiyéz ve enfla-
matuar nedenler diglandiktan sonra hastamiza karakte-
ristik oftalmoskopik gérinima ile PPRKA tanisi kondu.

TARTISMA

PPRKA, ilk kez Brown tarafindan retinokoroiditis ra-
diata olarak tanimlanmakla birlikte PPRKA terimi ise ilk
kez 1962 yilinda Franchescetti tarafindan kullanilmigtir.34
Hastalik genellikle erkeklerde gérilmekte olup, her iki
g6z etkilenmektedir.’

Resim 2: FA'de pigment kimelerinin bulundugu alanda hipofloresans, retinokoroidal atrofi alanlarinda ise hiperfléresans.
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Grafik 1: Gérme alani testinde sagda halka tarzinda, solda
ise Ust yarida daha belirgin midperifer yerlesimli gérme alani

defekti.

Hastalarin cogu asemptomatiktir ve rutin géz mu-
ayenesinde tesadifen saptanmaktadir.®'® Gérme azal-
masi, gece kdérligl veya gérme alani kaybi yakinmasi
ile bagvuran olgular da bildirilmigtir. Olgumuz da her iki
gdzde gdérme azalmasi yakinmasi ile bagvurmustu.

PPRKA'li hastalar genellikle normal gérme keskin-
ligine sahiptir.® Olgularin ¢ogunda hastalik cok yavas
progresyon gdéstermektedir.®'" Makila tutulumu bildiri-
len az sayidaki olguda ise gérme azhigi bildirilmigtir.2
Hastamizda, sag gézde retinokoroidal atrofinin papillo-
makiler bélge ve makilayi icine almasi nedeniyle belir-
gin gérme azhi§ mevcuttu. Sol gdézde miyopi dizeyi daha
fazla olmasina ragmen makila korundugundan gérme
daha yUksek dizeydeydi.

Olgumuzda makila tutulumu ile birlikte literatir-
den farkl olarak horizontal deviasyon eglik etmekteydi.
PPRKA'nin olugum mekanizmasi heniz tam olarak bilin-
memektedir. Genetik retinal bir distrofiden ziyade enfek-
siydz veya enflamatuar bir hastaliga karsi gelisen immin
yanitin bu karakteristik fundus gérinimine neden oldu-
gu saniimaktadir.'
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Diagnostic data:
Channel N [ms] a[ms] b [ms] a-Welle b-Welle
1 right Rod-R. 10 18 50 4.80V 1350V
2 left Rod-R. 27 50 3684V 227pV
3 right Max-R. 10 47 004V 160pV
4 left Max-R. 10 24 46 158pV. (04

Grafik 2a: ERG.

Batioglu ve ark., aktif enflamasyon ile seyreden bi-
lateral kistoid makila ddemli bir olgu bildirmiglerdir.'
Yamaguchi ve ark., PPRKA'li 47 yasinda erkek olguda
Uveit bildirmiglerdir.> Olgumuzda etiyolojide rol alabi-
lecek aktif veya gecirilmis enfeksiydéz veya enflamatuar
etken saptanmadi.

Hastalik cogunlukla sporadik olarak gérilmekle bir-
likte herediter gecisli aileler de bildirilmigtir.'*'> Genetik
gecis sekli konusunda fikir birligi yoktur. Ancak bildirilen
ailesel olgular otozomal dominant kalitim paterni olabi-
lecegini dugindUrmektedir.!

Bu bozuklugun géruldugi ailelerde erken baglan-
gicl aci kapanmasi glokomu, hipermetropi ve ezotropya
bildirilmistir.’*'> Olgumuzda ise farkli olarak miyopi ve
ekzotropya mevcuttu.

PPRKA’de normal ile hafifce etkilenmis veya ileri de-
recede subnormal aralikta degisen elektrofizyolojik ya-
nitlar bildirilmigtir.”812 Bu farkliliklar hastalarin yagina,
hastaligin siddetine veya hastahgin degisik sekillerde bu-
lunmasina bagl olabilir.'?

Literatirde EOG siddetli dizeyde etkilenen olgu-
larda normal dizeyde, orta derecede etkilenen olgular-
da anormal olarak saptandigi bildirilmistir.” Retinadaki
farkli hicrelerin ve retina pigment epitelinin tutulumu,
EOG'de farkli sonuclara neden olarak hastaligin hetero-
jenitesini agiklamaktadir.”

Hastamizda da ERG’de rod yanitlarina baskilanma
ve EOG degerleri ise subnormal duzeylerdeydi. Gérme
alani testi normal olabilir veya retinokoroidal atrofi ala-
ni ile uyumlu olarak cok sayida yerel gérme alani kaybi
saptanabilir.’® Olgumuzda retinokoroidal atrofi alanlari
ile uyumlu yerlerde gérme alani kaybi saptand.

Hastaligin ayirici tanisinda retinitis pigmentosa, akut
multifokal plakoid pigment epitelyopati, serpijindz koroi-
dopati, angioid streaks, gyrate atrofi, helikoid peripapil-
ler korioretinal atrofi, Stickler veya Wagner’in dominant
vitreoretinal dejenerasyonu, sarkoidoz, sifiliz, CMV retini-
ti, tiberkuloz koroiditi ve toksoplazmozis gibi enflamatu-
ar hadiseler géz éninde bulundurulmalidir.>7812 Olgu-
larin karakteristik fundus gérinimleri ve elektrofizyolojik
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Grafik 2b: EOG.
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Sonug olarak; ginimizde hastaligin progresyonu-

nu 6nleyecek bir tedavi mevcut degildir. Ancak gérme
azligi olan olgularda éncelikle makila tutulumuna yéne-
lik tetkikler yapilmali ve ayni zamanda eslik edebilecek
yuksek refraksiyon kusurlar ile horizontal deviasyonlar
akilda bulundurulmalidir.
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