OLGU SUNUMU/ CASE REPORT

Herediter Makiilopati ile Karigsan Unilateral
Akut Idiyopatik Makiilopati Olgusu*®

An Unilateral Acute Idiopathic Maculopathy Case:
Masquerading as Hereditary Maculopathy

Alper SENGUL', Ozgiir ARTUNAY?, Esra TURKSEVEN KUMRAL?, Rifat RASIER', Yesim ERCALIK?,
Nejla TUKENMEZ DIKMEN?, Emine SAVRAN ELIBOL?, Sahin SEVIM?
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Sag goziinde iki haftadir devam eden az gorme sikayeti bulunan 15 yasinda erkek hasta klinigimize bagvurdu. Hastaya
baska bir merkezde herediter makiilopati tanisi konuldugu 6grenildi. Sag goziiniin gormesi 2/10 olan hastaya FFA, OKT ve
multifokal ERG sonrasinda unilateral akut idiyopatik makiilopati tanis1 konuldu. Hastanin gorme keskinligi 5 hafta sonra
tedavisiz 10/10 tespit edildi.

Anahtar Kelimeler: Unilateral, idiopatik, makiilopati, herediter.

ABSTRACT

A 15-year-old male patient presented to our clinic with loss of central vision that began about 2 weeks before presentation.
He diagnosed with hereditary maculopathy in another clinic. His visual acuity was 2/10. After he underwent FFA, OKT and
multifocal ERG, he diagnosed as unilateral acute idiopathic maculopathy. His visual acuity recovered to 10/10 by the end
of 5 weeks.
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GIRIS

Unilateral akut idiyopatik makiilopati (UAIM), 1991 yilinda Yanuzzi ve ark.,! tarafindan tanimlanan, nadir
goriilen, saglikli geng erigkinleri etkileyen bir hastaliktir. Etiyolojisi bilinmemekle beraber, koksaki viriis en-
feksiyonlar1 etiyolojik ajan olarak suclanmistir.? Viral bir hastalig1 veya grip benzeri semptomlar: takiben olu-
san ani, merkezi gorme kayb: gorilir. Hastalik genellikle birkac haftada tedavisiz normale dénmektedir ve
nadiren tekrarlamaktadir.? UAIM, makiiladaki dis retina katlarinin ve retina pigment epitelinin (RPE) infla-
masyonudur. Hastalarda genellikle seréz retina dekolmani bulunurken, bazen papillit, subretinal eksudasyon,
intraretinal hemoraji ve vitrede hiicre gorilebilir.*® Hastalarda goriilen lezyonlar, hastaligin nadir gérilmesi

sebebiyle idiyopatik koroidal neovaskularizasyon, intermediyer tiveit, unilateral herediter makiilopati gibi has-
taliklarla karigabilmektedir.5”

Biz bu vaka sunumunda, nadir goriilen bu hastaligi hatirlatmayi, daha sik gorilen hastaliklarla karistirilma-
sin1 ve yanlig tedavi uygulamalarini 6nlemeyi amacladik.
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Herediter Makiilopati ile Karisan Unilateral Akut ...

Resim 1: Sag gozde makiilada sari-beyaz renkte RPE
seviyesinde goriilen bir kalinlasma mevcut.

OLGU SUNUMU

On beg yasinda erkek hasta, sag goziinde iki haftadir
devam eden az gorme gikayeti ile klinigimize bagvur-
du. Hastanin anamnezinde, sikayetlerinin baslangi-
cindan bir hafta sonra gittigi bir hastanede hastaya
tek tarafli herediter makiilopati tanis1 konuldugu ve
klinigimize gonderildigi tespit edildi.

Hastanin yapilan oftalmolojik muayenesinde, sag go-
zinin gorme keskinligi 0.2, sol goziiniin gorme kes-
kinligi 1.0 6lctldi. Biyomikroskobik muayenede, her
iki gbziin 6n segment muayenesi normal sinirlarday-
di. Goz ici basinc1 ve vitreus degerlendirilmesi nor-
mal saptanda.

Go6z hareketleri her yone serbestti ve hastada ro-
latif aferent pupil defekti saptanmadi. Hastanin
yapilan fundoskopik muayenesinde, sol gtz nor-
malken sag gozde makiilada sari-beyaz renkte RPE
seviyesinde gorilen bir kalinlagma dikkati cek-
mekteydi (Resim 1).

Fundus fléresein anjiyografide (FA) sag gozde erken
donemde diizensiz hiperfléresans, ge¢c donemde hi-
perfléresan géllenme tespit edildi (Resim 2).

Resim 3: Optik koherens tomografide sag gozde foveanin
altinda RPE ve fotoreseptor i¢-dis segment bileskesi
arasinda hiperreflektans bir birikim tespit edildi.

Resim 2: Fundus floresein anjiyografide sag gozde geg
donemde hiperfloresan gollenme goriilmekte.

Yapilan optik koherens tomografisinde (OKT) sol goz
normal olarak degerlendirilirken, sag gozde foveanin
altinda RPE ve i¢-dis segment bilegkesi arasinda hi-
perreflektans bir birikim tespit edildi (Resim 3). Has-
taya elektroretinogram (ERG) ve elektro-okiilogram
(EOG) uygulandi. Hem skotopik hem de fotopik ERG
ve EOG normal sinirlardaydi. Multifokal ERG’de sag
gozde lezyon bolgesi ile uyumlu azalmig amplitid ve
normal latans tespit edildi. Bu bulgular is181nda atipik
herediter makiilopati tanisindan uzaklagilarak hasta-
ya UAIM tanis1 konuldu. Hasta tedavisiz takibe alin-
di. Bes hafta sonra hastanin sag goziinin gérmesi 1.0
olarak tespit edildi. Fundus muayenesinde pigmenter
degisiklikler disinda hasta normal olarak degerlendi-
rildi. Hastanin yapilan OKT’sinde RPE diizensizligi
disinda bir patoloji tespit edilemedi (Resim 4).

TARTISMA

UIAM ilk defa, Yanuzzi ve ark., tarafindan 1991 yilinda
9 vakalik bir seride nadir goriilen ve geng erigkinleri et-
kileyen bir hastalik olarak tanimlandi. Hastalarda ani,
agrisiz, tek tarafli gorme kaybina sebep olan subretinal
elevasyon ve RPE’nin kalinlagmasi tespit edildi.

Resim 4: Olgunun bes hafta sonraki OKT’sinde RPE
diizensizligi disinda herhangi bir bulgu bulunmamakta.
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Serilerinde hastalarin grip benzeri bir hastalig: taki-
ben gorme kaybina ugradiklar: ve birkag¢ hafta igeri-
sinde, tedavisiz tamamen diizeldikleri bildirildi.!

Freund ve ark.,* hastaligin mevcut klinik bulgularn
disinda subretinal eksudasyon, papillit ve birkag has-
tada cift tarafli tutulum bildirdi. Hastaligin hamile-
likte ve HIV tasiyicilarinda da goriilebildigi belirtildi.

Hastaligin etiyolojisi bilinmemektedir. Fakat hasta-
ligin koksaki viriisiin etken oldugu, el ayak agiz has-
taligindan birkag¢ giin sonra olustugunu bildirilmis-
tir. Demirel ve ark., el ayak agiz hastaligindan sonra
saptanan bir UIAM vakasinin FA ve OKT bulgularin
gostermiglerdir.?®

Hastaligin FA ve indosiyanin yesili anjiyografi bul-
gular1 Akduman ve ark., tarafindan yayinlanmigtir.
Hastalarda santral hipofloresan alani1 cevreleyen hi-
perfloresan alan ‘6kiiz gozii’ gorinumi olustugu bil-
dirildi. Hastaligin akut doneminde FA’da, erken faz-
da lobiiler hiperfloresans ve ge¢ fazda hiperfléresans
gollenme goriiliir. Iyilesme doneminde FA’da, diizen-
siz pencere defekti tespit edilir.® Bizim vakamizda,
hastanin FA’sinda tipik 6kiiz gozii gérinimi izlen-
medi. Fundus muayenesinde tespit edilen sari-beyaz
renkteki lezyon ile uyumlu ge¢ doneme kadar sebat
eden hiperfloresans gollenme tespit edildi.

UAIM’1n tanisinda OKT onemli bir yer teskil etmek-

tedir. Akut donemde, subretinal siviya bagl seroz de-
kolman dikkat ¢ceker. OKT’den 6nce biitiin vakalarda
norosensoriyel makiila ayrismasinmin bitin vakala-
rada goruldigi distnilurdia. Bazi1 atipik vakalar-
da subretinal siv1 gorilmeyebilir. Biitiin vakalarda
OKT’de dis retina katmanlarinda ve RPE’de hiperref-
lektivite artis1 goriilir.!%! Bizim vakamizda seroz bir
birikim gorilmedi. OKT’de RPE ve i¢-dis segment bi-
leskesi arasinda (vitelliform aralikta) hiperreflektans
bir birikim tespit edildi. Bes hafta sonra hastaligin
klinik bulgularinin gerilemesiyle OKT’de RPE diizen-
sizligi disinda herhangi bir bulgu saptanamadi.

UAIM, tedavisiz birkac hafta icerisinde neredeyse
tamamen diizelmektedir. Literatiirde yanhs tan1 se-
bebiyle fotodinamik tedavi, sistemik steroid ve int-
ravitreal triamsinolon kullanilan vakalar vardir.123
Hastaligin, santral seroz retinopati, Harada sendro-
mu, idiopatik koroidal neovaskularizasyon ve akut
posterior multifokal plakoid pigment epitelyopati gibi
hastaliklarla ayirici tanisinin yapilmasi: gerekmek-
tedir. Ayrica hastalik gen¢ yasta goriilebildiginden,
nadiren de olsa tek tarafli goriilebilen herediter ma-
kiilopatilerle karigabilmektedir.!*1

Son yapilan yayinlarda hastaligin bilateral olarak go-
rildigi birgok vaka bildirilmistir. Hastaligin adinin
akut idiyopatik makiilopati olarak diizeltilmesi dahi
distinilmektir.6

UAIM, genc¢ bireylerde goriildiigiinden ve gerek fun-
dus gorintisi gerekse OCT ve FA bulgular ile diger
makiila hastaliklariyla karigabilmektedir. Bu bul-
gularin tek tarafli gorillmesi, normal ERG ve EOG
bulgular1 olmas1 ve lezyonlara uyan bélgelerde mul-
tifokal ERG bozukluklar1 UAIM’den siiphelenilmesi
gerektigini diisinmekteyiz.
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