OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Multimodal Goruntuleme ile Bir Sjogren’in
Retikiler Distrofisi Olgusu®

A Case of Sjogren’s Reticular Distrophy Using Multimodal Imaging

Burak TURGUT', Onur CATAK?, Tamer DEMIR’

0Z

Sjogren’in Retikuler Distrofisi ¢ok nadir gorillen ve ¢cogunlukla iyi seyirli bir RPE distrofisidir. 34 yasinda kadin hasta yaklagik 15 giinden
beri sag gozde cisimleri kirik ve egri gorme sikayetiyle bagvurdu. Gorme keskinlikleri sagda 5/10, solda 10/10 idi. Gozi¢i basinglari her iki
gozde normal araliktayd: ve on segment muayenelerinde herhangi bir patolojiye rastlanmadi. Fundoskopide makulada ve de vaskiiler arkad dig
komsulugunda, balik ag1 seklinde sar1 renkli subretinal pigment hatlar ve her iki gozde foveada pigment degisiklikleri izlendi. Fundus otoflo-
resan goruntilemede lezyon alanlari hiperotofloresan ancak lezyonun cevresindeki alanlar hipootofloresandi. Fundus floresan anjiyografide
lezyon alanlarinda erken evrelerde normal koroidal floresans: engelleyen hipofloresans ile birlikte makulanin nazal yarisinda diffuz pencere
defekti izlendi. Geg¢ evrede anjiyografik bulgularda degisiklik olmadi. Optik koherens tomografide sagda foveada kiigiik bir RPE dekolmani
ve RPE duzensizligi gorulurken her iki gozde lezyondan gegen kesitlerde lezyon alanlarinda RPE’nde kalinlagma ve duzensizlesme izlendi.
Bu klinik bulgulara ve multimodal gortintulemeye gore olguya Sjogren’in retikiiler distrofisi tanist konuldu. Makulaya lokalize ve erken evre
lezyonlar1 nedeniyle dzellikle damarsi gizgilenmelerle karistirilabilecek bu patolojide multimodal goruntiileme ile tani ve ayirici tani faydalidir.

Anahtar Kelimeler: Multimodal goruntuleme, patern distrofi, Sjogren’in retikuiler distrofisi.

ABSTRACT

Sjogren’s Reticular Dystrophy is a rare retina pigment epithelium (RPE) dystrophy but usually with good prognosis. A 34-year-old woman
admitted with complain of metamorphopsia in her right eye for fifteen days. Visual acuities were 5/10 in the right eye and 10/10 in the left eye.
Intraocular pressures were in normal range and slit-lamp examinations did not revealed any pathological sign in both eyes. Fundoscopy showed
bilateral foveal pigment alterations and subretinal pigment lines like fish a lobular network of deep retinal, pigmented deposits in macula and
adjacent areas to vascular arcades, In fundus autoflourescence imaging,the lesion areas were hyperautofluorescent whileas surround areas of
the lesions were hypoautofluorescent. Optical coherence tomography showed a small RPE detachment and RPE irregularities in the right eye
while RPE irregularities and thickening in the sections on the lesions. Sjogren’s reticular dystrophy was diagnosed based on these clinical signs
and multimodal imaging findings. Multimodal imaging is useful fort he diagnosis and differential diagnosis from angioid streaks due to the
similar early lesions localized at macula.
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Multimodal Goriintiileme ile Bir Sjogren’in Retikiiler Distrofisi Olgusu

GIRIS

Retikuler distrofi ilk olarak 1950 yilinda Sjogren tarafindan
“dystrophia reticularis laminae pigmentosa retinae” adiyla ta-
nmimlanmig, daha sonra Sjogren’in retikuler distrofisi (SRD)
olarak adlandirilmistir.! Hastalik genellikle otozomal domi-
nant ve resesif kalitim bildirilmistir. Klinik olarak lezyonlar
arka kutupta koyu pigmentli retikiiler ag gorinumiinde olup
dugimlenmis balik agina benzemektedir. Lezyon genellikle
foveada baglayip tim arka kutba yayilma egilimindedir. SRD
RPE i¢inde pigment depozisyonunun oldugu RPE distrofisi
olup Pattern distrofiler icinde siniflandirilmaktadir.? Bu yazi-
da Pubmed literatuir taramasina gore bugiine kadar sadece alt1
olguda bildirilmis olan ve son derece nadir gorillen bu ma-
kula distrofisini renkli fundus goruintuleme, fundus floresan
anjiyografi (FFA), fundus otofloresan (FOF) goruintuleme ve
optik koherens tomografiyi (OKT) iceren multimodal goriin-
tuleme ile sunmay1 amagladik.

OLGU SUNUMU

Otuzdort yasinda kadin hasta yaklasik 15 giinden beri sag
gozde cisimleri kirtk ve egri gorme sikayetiyle bagvurdu.
Gorme keskinlikleri sagda 5/10, solda 10/10 olarak dlc¢uldi.
Gozici basinglart her iki gozde normal araliktaydi ve on seg-
ment muayenelerinde herhangi bir patolojiye rastlanmadi.
Direkt ve indirekt 151k refleksleri ve bulbusun durug ve hare-
ketleri heriki gozde normaldi. Yapilan retina muayenesinde
her iki gozde makulada ve de vaskiler arkad dis komsulugun-
da, baz1 bolgelerde birbirleriyle birlegen, balik ag1 seklinde
sar1 renkli subretinal pigment hatlar1 ve her iki gozde foveada
pigment degisiklikleri izlendi. Optik diskler ve retinal damar
caplar1 normal goruniimdeydi (Resim 1a,b). FOF goruntule-
mede lezyon alanlar1 hiperotofloresans ancak lezyonun cevre-
sindeki alanlar hipootofloresans olarak izlendi (Resim 1c,d).
FFA’de erken evrelerde lezyonlarin normal koroid floresan-
sin1 engellemesine bagli hipofloresans ile birlikte makulanin
nazal yarisinda diffuz pencere defekti izlendi (Resim 2a,b).

Geg evrede anjiyografik bulgularda degisiklik olmadi (Re-
sim 2c,d). OKT de sagda foveada kuiciik bir RPE dekolma-
n ve RPE duzensizligi gorulurken her iki gozde lezyondan
gecen kesitlerde lezyon alanlarinda RPE’nde kalinlasma ve
duzensizlesme izlendi (Resim 3a,b). Bu klinik bulgulara ve
multimodal goruintilemeye gore olguya Sjogren’in retikiiler
distrofisi tanist konuldu. Hastaya rutin takiplerine devam et-
mesi ve gorme sikayeti oldugunda erkenden gelmesi onerildi.
Dort yillik takiplerde gorme keskinligi, fundus bulgulart ve
goruntiuleme bulgularinda herhangi bir degisiklik izlenmedi.

TARTISMA

Retina pigment epitelinin patern distrofisi, kelebek sekilli
patern distrofi, erigkin baglangigcli foveomakiler vitelliform
distrofi, fundus pulverulentus, fundus flavimakulatusu taklit
eden multifokal patern distrofi ve Sjogren’in retikiler dist-
rofisi (SRD) seklinde bes ayr1 fenotipik goruniimii olan bir
hastalik grubudur. En sik gortilen tipi kelebek sekilli distro-
fidir. Bu grup hastalik iyi gorme keskinligi, spesifik sempto-
mun olmayisi, ileri yaglara kadar merkezi gorme keskinligi
seviyesinin korunmasi, normal renkli gorme ve gorme alani
ile karakterizedir.*® SRD ¢ok nadir gorilen ve ilk kez Sjog-
ren tarafindan Isvecli bir ailenin ¢ocuklarinda tanimlanmig-
tir. SRD’li hastalarda baglangi¢ evrelerinde foveal hiperpig-
mentasyon goruliurken sonradan cevresinde giderek makula
cevresine dogru genisleyen ancak genellikle fundusun mid-
periferini ve periferini etkilemeyen, balik agina benzer bir
yap1 olugsmaktadir. Ileri olgularda retikiiler lezyonlarin sekli
duzensizlesebilir ve depigmentasyon geliserek rengi beyaz-
lagabilir. Tipik olarak FFA, lezyonlar1 oftalmoskopide gori-
lenden daha iyi gostermektedir. FFA’da pigment birikimine
bagli olarak normal koroidal floresansta engellenmeye bagli
hipofloresans goriniim izlenir. Gorme keskinligi genellikle
etkilenmez. Hastalarin gorme alanlari, renkli gormeleri ve ka-
ranlik adaptasyonlar: genellikle normaldir. Elektroretinografi
cogu hastada tipik olarak normal olup bazi olgularda normal
veya anormal Elektrookiilografi paternleri bildirilmistir. Ayi-
ric1 tanida retikiller goriiniime yolagabilecek olan yasa bagl
makula dejenerasyou, fundus flavimakulatus, damarsi ¢izgi-
lenmeler ve dominant druzen dugunulmelidir.'

Resim la-d: Sag ve sol goz funduslarin renkli (a,b) ve otofloresans
(c,d) goriintiileri.

Resim 2a-d: Sag ve sol goz funduslarin erken (a,b) ve ge¢ (c,d) do-
nem floresan anjiyografi goriintiileri.
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Resim 3a-b: Sag (a) ve sol (b) gozde lezyondan gecen makular optik
koherens tomografi kesitleri.

Pigment depozitlerinin nicin balik ag1 seklinde retikiiler ya-
pida biriktigi anlagilamamigtir. Ancak bu paternin koroidal
lobullerin mimarisine ve kapiller lontllerin altindaki bitisik
bileskelerin hemen ustinde RPE tarafindan gerceklestirilen
lokalize bozuk fagositoza bagli oldugu ileri surilmugtur.®

Schauwvlieghe ve ark.,® yaptigi kapsaml bir ¢alismada 3
SRD hastasinda benzer fenotipler saptamiglardir. Oftalmos-
kopik olarak iki tarafli foveal pigment degisiklikleri, ve pe-
rifoveal makula ve peripapiller alani nispeten tutmayan reti-
na midperiferine dogru azalan arka kutbu tutan derin retinal
pigment depozitlerinin olusturdugu lobtler ag goruntimu sap-
tamiglardir. Bu agin otofloresan uizerinde hafif-orta derecede
hiperotofloresan ve yakin infrared reflektans goruintilemede
parlak gorindugunu saptamiglardir. Schauwvlieghe ve ark.,
OKT’de RPE-Bruch membran kompleksinde, fotoreseptor

dis segmentinde ve fotoreseptor ISOS bileskesinde anomali-
ler izlemistir. Bu bulgulara dayanarak SRD’nde izlenen balik
ag1 seklindeki lobuler derin retinal depozitlerin RPE icinde
oldugu kadar fotoreseptorler ile RPE arasinda da pigment ve
lipofussin birikimine bagli oldugunu ileri sirmuglerdir.® Biz
ise olgumuzda FOF goruntilemede lezyon alanlarini hipero-
tofloresans, lezyonun c¢evresindeki alanlari hipootofloresan
olarak izledik. OKT de sagda foveada kucuk bir RPE dekol-
mani ve RPE duizensizligi gorulurken her iki gozde lezyondan
gecen kesitlerde lezyon alanlarinda RPE’nde kalinlasma ve
duzensizlesme izlendi.

Sjogren’in Retikiiler Distrofisi ¢ok nadir goriillen ve ¢ogun-
lukla iyi seyirli bir RPE distrofisidir. Makulaya lokalize ve
erken evre lezyonlart nedeniyle damarsi ¢izgilenmelerle ka-
rigtirtlabilecek bu patolojide multimodal goruntileme ile tant
ve ayirict tant faydalidir.
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