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Bietti'nin Kristalin Retinopatisi®
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OZET

Amag: Bietti'nin kristalin retinopatisini dort olguda tartigmak.

Yontem: Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Gz Hastaliklar1 Anabilim Dali Retina
biriminde 1992-1999 tarihleri arasinda Bietti'nin kristalin retinopatisi tanisi ile izlenen dort vaka
degerlendirildi. Tiim vakalarda gérme alam ve fundus floresein anjiografisi, bir vakada ise in-
dosiyanin yesil anjiografisi uygulandi.

Bulgular: Hastalarin yag ortalamalari 33.7 + 11.6 (21-54) idi. Hastalarm gorme keskinlik-
leri 2 mps ile 0.5 arasinda degismekte idi. Iki olguda kornea tutulumu mevcuttu. Bir vakada ise
izlemde tanidan ii¢ yil sonra unilateral evre 4 makiila deligi geligtigi saptand.

Sonug: Bietti'nin kristalin retinopatisi nadir olarak goriilse de retina distrofisi ayirici tani-
sinda akilda tutulmas: gereken bir antitedir.

Anahtar Kelimeler: Bietti'nin kristalin retinopatisi, fundus floresein anjiografi, indosiya-
nin anjiografi, retina

SUMMARY

Bietti's Crystalline Retinopathy

Purpose: To discuss four cases with Bietti's crystalline retinopathy.

Methods: Between 1992 and 1999 four cases were evaluated with the diagnosis of Bietti's
crystalline retinopathy at the Retina Unit of Dokuz Eyliil Medical School, Department of Oph-
thalmology. Visual field analysis and fundus fluorescein angiography was performed in all ca-
ses, and.in one case indocyanine green angiography was also performed.

Results: The mean age was 33.7 £ 11.6 (21-54). The best-corrected visual acuities ranged
between counting fingers and 0.5. Corneal involvement-was present in two cases. During the
follow-up, a Stage 4 unilateral macular hole developed three years after the initial diagnosis.

Conclusion: Although it is rare, Bietti's crystalline retinopathy is an entity that should be
kept in mind in differential diagnosis of retinal dystrophies.

Key Words: Bietti's crystalline retinopathy, fluorescein angiography, indocyanine angiog-
raphy, retina

GIRIS me keskinliginde tedrici azalma ve gece gérmede zor-
Bietti'nin kristalin retinopatisi, 1937 yilinda Biet- lukla baglayan yiizeyel paralimbal korneada ve arka ku-
ti'nin (1-2) ii¢ vaka ile tanimladig, liciincii dekatta gor- tupta intraretinal yerlesimli kiiciik, parlak, sari-beyaz
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renkli kristal depozitleri, koroid sklerozu ve retina pig-
ment epitel atrofisi ile karakterize bir tapetoretinal dist-
rofidir (3-4).

Gegisi en sik otozomal resesif olarak bildirilse de
otosomal dominant olan olgular tanimlanmustir (4-5).
Hastalifin asemptomatik déneminde de kristalin depo-
zitlerin goriilebilecegi bildirilmistir (2,6). Transmisyon

elektron mikroskopisi ile retinadaki kristallerin dolagim-
daki lenfositlerin icinde yer alan kolestrol esterlerine
benzedigi, bu yiizden de hastaliin bir sistemik lipid me-
tabolizmazi bozukluguna bagh olabilecegi diistiniilmiis-
tiir (4).

Bu calismada, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiil-
tesi Gz Hastaliklar1 Anabilim Dali Retina biriminde

Resim 1. Sag goz arka kutupta yaygin kristalin depozitler

Resim 2. Sol giz arka kutupta yaygin kristalin depozitler
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Resim 3. Sag gz alt kadran. FFA'da atrofik alanlara komsu sahalarda RPE atrofileri

1992-1999 tarihleri arasinda Bietti'nin kristalin retinopa-
tisi tanst ile izlenen dort olgu degerlendirildi.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1: 47 yasinda, erkek. Ilk kez 1991 yilinda
her iki g6zde ugusma sikayeti ile bagvurdu. Hastanin 6z-
gecmis ve soygecmisinde bir 6zellik saptanmadi.

Gorme keskinlikleri sirasi ile sag gdzde 0.8 (- 0.25 -
0.25 x 95 ile), sol gbzde 0.9 (-0.25 -0.25 x 140 ile) idi.
Biyomikroskopik muayene, goz i¢i basinct (GIB), pupil-
la reaksiyonlari ve goz hareketleri normal olarak bulun-
du. Her iki gbzde arka kutupta retina pigment epitelinde
yer yer atrofi izleniyordu.

Hasta yedi yil sonra gérmede azalma ve gérme ala-
ninda daralma sikayetleri nedeni ile tekrar muayene
edildiginde gérme keskinlikleri sag gozde 0.3 (-0.50 -
0.75x 60 ile), sol gbzde 0.3 (-0.50 -0.50x130 ile) olarak
saptandi. Biyomikroskopik muayenesinde her iki gdzde
korneada limbal yerlesimli ¢ok ince kristaller saptandi.
Retinada her iki gozde arka kutupta retina pigment epi-
telinde atrofi izleniyordu. Retina damarlarinin ¢api nor-
mal goriinimde idi. Fundus floresein anjiografisinde
(FFA) her iki arka kutupta yaygin retina pigment epitel
(RPE) atrofisi saptandi. Hastanin ¢ekilen indosiyanin
yesil anjiografisinde (ICG) ise bilateral arka kutupta
yaygin RPE ve koroidal atrofi, yer yer koroid damarlari-

nin belirginlesmesi, periferik retinada saglam retina ada-
ciklan iizerinde yer yer RPE atrofileri saptandi. Gold-
mann gérme alaninda ise bilateral daralma santral, para-
santral skotomlar mevcuttu. Renkli gérme normal idi
(Resim1-6).

OLGU 2: 29 yaginda, erkek. Son bir yildir her iki
gbzde gdrmede azalma sikayeti ile bagvuruyor. Sistemik
hastalik, akraba evliligi veya ailede benzer hastalikli bi-
rey oykiisii yok.

Gorme keskinlikleri sirasi ile sag gbzde 2 mps (-
3.00 -1.00 x 50 ile), sol gbzde 0.1 (-3.00 -1.00 x 57 ile)
idi. Biyomikroskopik muayene, gdz ici basinci, pupilla
reaksiyonlar1 ve gz hareketleri normal idi. Renkli gor-
me normaldi. Retinada her iki gézde arka kutupta 6zel-
likle ark icinde daha yogun olmak tizere kristal depozit-
ler ve retina pigment epitelinde atrofik alanlar izleniyor-
du. FFA'da her iki arka kutupta yaygin RPE atrofisi sap-
tandi. Goldmann gérme alaninda ise bilateral daralma
mevcuttu (Resim7-8).

OLGU 3: 34 yaginda, kadin. Ug yildir her iki gbzde
gormede azalma gikayeti ile bagvuruyor. Sistemik hasta-
lik, akraba evliligi veya ailede benzer ‘hastalikli birey
Oykiisii yok. '

Gorme keskinlikleri sirasi ile sag gézde 0.3 (-1.50 -
0.75 x 80 ile), sol gozde 0.4 (-1.00 -0.50 x 100 ile) idi.
Biyomikroskopik muayene, goz i¢i basinci (GIB), pupil-



Bietti'nin Kristalin Retinopatisi 247

Resim 4. Sol goz list kadran. FFA'da atrofik alanlara komsu sahalarda RPE atrofileri

e

£

Resim 5. Sag fundusun kompozit resmi. ICG'de arka kutupta yay-

gin RPE atrofileri ve koroidal atrofi, koroid damarlarinin belir-

ginlesmesi, periferik retinada saglam retina adaciklari iizerinde
hipofloresan RPE atrofileri

la reaksiyonlari ve gz hareketleri normal idi. Re-
tinada her iki gézde arka kutupta kristal depozitler
ve retina pigment epitelinde atrofik alanlar izleni-
yordu. FFA'da her iki arka kutupta RPE atrofisi
saptandi. Goldmann gérme alaninda ise bilateral
daralma mevcuttu. Renkli gérme normal olarak
bulundu (Resim 9).

OLGU 4: 21 yagindaki erkek olguda ii¢ sene-
lik izlemde unilateral-Evre 4-makula deligi saptan-
mis olup, bu olgu daha dnce yaymlanmstir (7).

TARTISMA

Intraretinal kristaller Bietti'nin kristalin reti-
nopatisi diginda Sjégren-Larsson Sendromu (8),
kalsifik aort stenozu (9), kalsifiye makiiler drusen
(10), primer okzalosis. (11), uzun siireli retina de-
kolmanlar1 sonrasinda (12), talk retinopatisinde
(13), tamoksifene bagh (14), sistemik sistinozisde
(15) bildirilmistir: Bizim olgularimizin hepsinde
yukarida sayilan hastaliklardan farkl: olarak retina
kristallerine ilaveten belirgin RPE ve koroid atro- -
fisi izlenmekte idi. Takki (16) girate atrofide ileri
safhalarda ekvatorda bir takim parlak kristaller
bildirmistir. Ancak girate atrofinin fundus bulgusu
olgularimizdakinden tamamu ile farkhdir. Klinik

~ tablonun benzedigi benekli retina sendromlarinda

ise kristalin depozitleri yoktur.
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Resim 6. Sag fundusun kompozit resmi. ICG'de arka kutupta yaygin RPE atrofileri ve koroidal atrofi, koroid
damarlarimn belirginlesmesi, periferik retinada saglam retina adaciklari iizerinde hipofloresan RPE atrofileri

Hastaligin ilerleyen evrelerinde koryokapillaris ve
RPE atrofisi dnce santralde daha sonra periferde olmak
iizere artar. Periferde tipik kemik spekiilleri gelisir.
Atrofik degisiklikler arttikca intraretinal kristaller sayica
azalmaya baglar. Bunun sebebi olarak fundustaki de-
gisikliklere bagli olarak parlakligin artmas: ile bu

kristallerin goriinebilirliginin azalmasinm oldugu dii-
stiniilmektedir. Optik disk normaldir, bazen hafif so-
lukluk olabilir, bazi olgularda retina damarlarinda daral-
ma bildirilmistir (18). Bagolini ve ark. (18) yiiksek
miyop ve her iki retinas1 da dekole olan bir olgularinda
unilateral makiiler delik saptamiglardir. Bizim olgulari-
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Resim 8. Sol goz. Makulada yaygin kristalin depozitler

mizdan birinde de (Olgu 1) ii¢ senelik izlemde unilateral
Evre 4 makula deligi gelistigi saptanmustir (7). Retinitis
pigmentosa, Best hastalig1 gibi bazi retina distrofilerinde
preretinal membranlar, kistoid makiiler 6dem, vitelli-
form safhada kistin riiptiiriine bagli olarak makiila delik-
leri gelisebilecegi bildirilmis olsa da Bietti'nin kristalin
retinopatisinde makiila deliginin hangi mekanizma ile
olustugu halen bilinmemektedir. Chan ve ark. (19) ise

bir olgularinda subretinal neovaskiilarizasyon bildirmis-
lerdir.

Bietti kendi vakalarinda parlak sar1 kristal depozit-
lerinin ayn1 zamanda yiizeyel kornea periferinde sapta-
diysa da daha sonraki yayinlarda kornea tutulumunun
sart olmadig: bildirilmistir (20-22). Korneada paralimbal
bolgede 6n stromal yerlesimli kristaller ¢ogunlukla go-
riilmesi zor olabilmektedir (23). Wada ve ark. (24) lim-
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bustaki kristalin depozitlerini saptamak i¢in spekiiler
mikroskop kullanmiglardir. Kornea tutulumu vakalari-
mizdan ikisinde mevcuttu. 2 no'lu olgumuzda ilk mua-
yenesinde korneada depozitler saptanmamigken, yedi yil
sonraki kontrolde depozitler tespit edilmigtir. Belki de
ilk muayenede gézden kagmis olmas1 bir olasiliktir.

Ayrica yapilan Bietti'nin kristalin retinopatili olgu-
lardaki ¢aligmalarda ve bizim tek olgumuzda ICG ile
goriintiilemede fundus degisikliklerinin FFA'ya oranla
daha belirgin oldugu goriilmektedir (4-25). ERG veya
EOG'de tan1 koydurucu spesifik degisiklikler saptanma-
mustir (3-4).

Ulkemizde saptanan Bietti olgularinda da benzer
klinik tablo ile retina ve FFA bulgulart bildirilmis olup
(26-29), bu calismadaki bir olgu (Olgu 1) iilkemizde
ICG anjiografisi ile bildirilen ilk olgudur.

Sonug olarak, Bietti'nin kristalin retinopatisi nadir
olarak goriilse de retina distrofileri arasinda akilda tutul-
mas1 gereken bir antitedir.
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