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Posterior Polar Santral Koroidal Distrofi: Olgu Sunumu

Posterior Polar Central Choroidal Dystrophy: A Case Report

Funda Dikkaya, Mustafa Ozsiitcii, Merve Ozbek, Sevil Karaman Erdur, Fevzi Sentiirk
Istanbul Medipol Universitesi T1p Fakiiltesi, Gz Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Oz

Elli iki yaginda erkek hasta 25 yildir az gérme hikayesi ile bagvurdu. En iyi diizeltilmis gorme keskinligi sag gozde 0,3 sol gozde 0,2
diizeyindeydi. Fundus incelemesinde her iki gozde arka kutupta vaskiiler arkadlar arasinda ve optik diski saran retina pigment epitel
ve koryokapillaris atrofisi mevcuttu. Floresein anjiyografisinde etkilenen alan altindaki genis koroidal damarlar kolaylikla goriilmekte
idi. Fundus otofloresan incelemesinde atrofik alan hipootofloresan olarak izlenmekteydi. Optik koherens tomografide koryokapillaris
ve dig retina tabakalarinin atrofisi saptands. Flag elektroretinografide (ERG) fotopik ve skotopik cevaplar diisiiktii, patern ve multifokal
ERG cevaplari da minimaldi. Bu bulgular esliginde hastamiz posterior polar koroidal distrofi tanisini ald1. Bu olgu sunumuyla nadir bir
hastalik olan posterior polar koroidal distrofinin floresein anjiyografi, fundus otofloresans, optik koherens tomografi ve elektrofizyolojik
test sonuglarini sunmay amagladik.

Anahtar Kelimeler: Posterior polar santral koroidal distrofi, floresein anjiyografi, fundus otofloresan goriintiileme, optik koherens
tomografi

Abstract

A 52-year-old male presented with a 25-year history of decreasing vision. Best corrected visual acuity was 0.3 in his right and 0.2 in
his left eye. Fundoscopic examination showed bilateral symmetric atrophy of the retinal pigment epithelium and choriocapillaris in the
posterior polar areas between vascular arcades and surrounding the optic disc. On fluorescein angiography, the large choroidal vessels
beneath these affected regions were easily seen. Fundus autofluorescence imaging showed clearly defined hypoautofluorescent areas that
corresponded to the aforementioned lesions. Atrophy of the choriocapillaris and outer retinal layer were detected in optical coherence
tomography. Photopic and scotopic responses were subnormal in flash electroretinogram (ERG), and responses were also minimal in
pattern ERG and multifocal ERG. The patient was diagnosed with posterior polar central choroidal dystrophy. We aimed to present the
results of fluorescein angiography, fundus autofluorescence imaging, optical coherence tomography, and electrophysiological tests in this
rare case of posterior polar central choroidal dystrophy.

Keywords: Posterior polar central choroidal dystrophy, fluorescein angiography, fundus autofluorescence imaging, optical coherence
tomography

Giris bu yana bu nadir duruma dair bagka bir olgu rapor edilmemigtir.

Bir tiir koroidal distrofi olan posterior polar santral koroidal Bu olgu sunumunda, nadir bir hastalik olan posterior polar

distrofi, retinal pigment epiteli (RPE) ve koryokapillaris kaybs santral koroidal distrofi hastamizdan elde ettigimiz floresein

ile karakeerize edilir. Hastalik, posterior fundusta vaskiiler anjiyografi, fundus otofloresan (FOF) gbriinciileme, optik
arkatlar ve bazen optik sinir gevresinde tutulum gosterir. Bu koherans tomografi (OKT) ve elektrofizyolojik degerlendirme
terim ilk kez Yannuzzi' tarafindan kullanilmig olup, o zamandan sonuglarini sunuyoruz.
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Olgu Sunumu

Elli iki yagindaki erkek hastanin, her iki géziinde de 25
yildir devam eden gérme kayb: dykiisii mevcuttu. Hasta, aile
oykiisiinde benzer okiiler bozukluklarin olmadigini belirtti.
Snellen testi ile diizeltilmis en yiiksek gorme keskinligi sag
g6z i¢in 0,3 ve sol goz icin 0,2 olarak olciildii. Refraksiyon
sag gozde -3,00 180° -0,75, sol gozde -3,50 160° -0,50 idi.
Biyomikroskopik muayenede her iki g6z olagandi. Sag goz ici
basing 15 mmHg, sol gz i¢i basing 16 mmHg olarak 6l¢iildii.
Fundoskopik incelemede vaskiiler arkatlar arasindaki posterior
polar bolgelerde ve optik sinirin ¢evresinde bilateral simetrik
retinal pigment epiteli ve koryokapillaris atrofisi goriildii. Benek
ya da drusen gozlenmedi ($ekil 1A, B). Floresein anjiyografide
pigment epitelin ve koryokapillarisin kayb: nedeniyle etkilenen
bolgelerin altinda biiyiik koroidal damarlar rahatlikla segiliyordu
(Sekil 1C, D). FOF goriintiilemede, belirtilen lezyonlara karsilik
gelen sinirlari belirgin hipootofloresan alanlar gézlendi (Sekil 2).
OKT’de koryokapillaris ve dig retinal tabakada atrofi mevcuttu
(Sekil 3). Her iki gozde merkezi makiiler kalinlik yaklagik
58 pm ve merkezi koroidal kalinlik 118 pm olarak 6lgiildii.
Elektroretinografide (ERG) ve gorsel uyarilmig potansiyel (VEP)
sonuglart, her iki gozde karanliga adapte 0,01 ERG'de (rod

Sekil 1. Sag (A) ve sol (B) fundus goriintiilerinde vaskiiler arkatlar arasinda ve optik
sinir gevresinde retinal pigment epiteli ve koryokapillaris atrofisi gortilmektedir.
Sag (C) ve sol (D) floresein anjiyografide koryokapillaris ve retina pigment epitel
kaybr goriilmektedir

yanit) b-dalga genliginin normal sinirin altinda oldugunu
gosterdi. Karanliga adapte 3,0 ERG'de, her iki gozde a- ve
b-dalga pik zamanlarinda uzama ve a- ve b-dalga genliklerinde
azalma tespit edildi. Isi3a adapte 3,0 ERG’de (kon yaniti) a- ve

b-dalga genliklerinde azalma mevcuttu. Patern ERG yanitlari
minimaldi. Is1ga adapte 30 Hz flicker ERG'de, her iki gozde de
30 Hz genliklerde azalma gézlendi (16,2 pV, 13,5 pV ) (normal
aralik: 57-223 pV) (Sekil 4, Tablo 1). Multifokal ERG’de tiim
dalga sekillerinin genliginde azalma vardi (Sekil 5). Patern VEP
yanitlart minimaldi ve flag VEP normal sinirlar igerisindeydi

(Sekil 6).

Sekil 2. Sag gize ait fundus otofloresan goriintiilemede, atrofik alana kargilik gelen
hipootofloresan alanlar goriilmektedir

Sekil 3. Optik koherens tomografi gériintiilerinde koryokapillaris ve dig retinal
tabakada atrofi goriilmektedir

Tablo 1. Tam-alan elektroretinogram sonuclari

Test

a-dalgasi1 genligi (pV)

b-dalgas1 genligi (V)

a-dalgas1 pik zamani (nV)

b-dalgas1 pik zamani (nV)

Karanliga adapte 0,01 ERG

R:35,0 L:50,8 (n=95,0-305)

R:94,21:98,0 (n=67-91)

Karanliga adapte 3,0 ERG

R:52,1 L:61,5 (n=155-356)

R:95,1 L:113 (n=290-654)

R:24,1 L:25 (n=14-22)

R:49,9 1:53,4 (n=33-46)

Isiga adapte 3,0 ERG

R:5,66 L:8,69 (n=26,0-62,0)

R:71,7 L:51,7 (n=103-250)

R:11,7 L:12,3 (n=13-16)

R:38,21:39,6 (n=29-33)

R: Sag goz, L: Sol goz, n: Normal aralik, ERG: Elektroretinografide
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Sekil 4. Sag (R) ve sol (L) gizlere ait tam-alan elektroretinogramlar. a) Karanliga
adapte 0,01 elektroretinografide (ERG), b) Karanliga adapte 3,0 ERG, ¢) Isiga
adapte 3,0 ERG, d) Is1a adapte 3,0 flicker 30 Hz ERG, ¢) Patern ERG

Tartisma

Makiilanin merkezini etkileyen primer koroid distrofileri,
santral areolar koroidal distrofi, posterior polar santral koroidal
distrofi, posterior polar halkasal distrofi, posterior polar
hemisferik distrofi, merkezi ve periferal halkasal koroidal distrofi
olarak adlandirilir.! S6zii edilen tiim koroid distrofilerinde, farkls
desenlere sahip RPE ve koryokapillaris atrofisi goriilmektedir.
Posterior polar santral koroidal distrofide atrofik bozukluk,
posterior fundusta vaskiiler arkatlarda ve bazen optik sinirin
cevresinde tutulum gosterir.!

Retinal mimarinin detayl: analizine olanak veren OKT ile
koryokapillaris ve dig retinal tabakalarda atrofi oldugu gézlendi.
Bu atrofik alanlarinin sinirlar1 FOF goriintiileri kullanilarak
lokalize edildi.

Ayirict tanida santral areolar koroidal distrofi, cografik atrofi
ve patolojik miyopi diisiiniildii. Hastanin kirma kusuru -6,0
diyoptriden daha diisiik oldugu igin, patolojik miyopi tanist
diglandi. Santral areolar koroidal distrofide, foveal bolgede
goriilen RPE ve koryokapillaris atrofisi vaskiiler arkata yayilim
gostermez. Literatiirde, bir santral areolar koroidal distrofi
hastasina ait elektrofizyolojik testlerin sonuglart bildirilmistir.
Ponjavic ve ark.? tarafindan yapilan bu caligmada tam-alan
elektroretinografi sonucu bulunmaktadir. Aragtirmacilar,
ERG'deki kon b-dalgasinin genliginin azaldigini ve pik
zamaninin uzadigint gostermistir. Bu bulgu, koroidal bir hastalik
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Sekil 6. Sag (R) ve sol (L) gézlere ait gorsel uyarilmig potansiyel (VEP) sonuglari.
a) Flag VEP, b) Patern VEP
olsa da retinal konlarin ¢ogunu ya da tamamini etkiledigini
gosterdi.” Lotery ve ark.’, patern VEP'nin ve patern ERG’nin
klinik olarak normal fakat genetik olarak etkilenmis santral
areolar koroidal distrofi hastalarindaki degisiklikleri gdsteren
en duyarli elekerofizyolojik testler oldugunu bildirmistir. leri
agamalarda atrofi gelistiginde, yaygin fotoreseptdr disfonksiyonu
nedeniyle tam-alan ERG’de anormal kon ve rod yanitlari
goriiliir.?

Bir olgu sunumunda, santral areolar koroidal distrofi
hastasinda tam-alan ERG’de fotopik ve skotopik yanitlarin
normal oldugu ve multifokal ERG’de atrofik alanlara kargilik
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gelen perifoveal makiilanin retina fonksiyonunun ciddi diizeyde
baskilandig1 bildirilmistir.*

Posterior polar santral koroidal distrofi, santral areolar
koroidal distrofiye kiyasla daha biiyiik bir alan: etkilemektedir
ve olgumuzda hastalik ileri evredeydi. Bu nedenle, hastadan
kaydedilen tam-alan ERG, patern VEP ve patern ERG'de
anormal fotopik ve skotopik yanitlar gozlendi. Ayn: zamanda,
multifokal ERG’de tiim dalgalarin genliZi azalmigt1.

Ayirict tanida yasa bagli makiiler dejenerasyonun yikict bir
komplikasyonu olan cografik atrofi diisiiniilmelidir. RPE’nin
cografik atrofisi drusen ya da neovaskiilarizasyon iligkili olarak
siniflandirilabilir.” Her iki gozde de drusen ya da fibrovaskiiler
doku bulunmamasinin yant sira bulgularin simetrik olmast
nedeniyle bu tani digland:.

Biitiin bu bulgular 1s131nda, hastaya posterior polar santral
koroidal distrofi tanisi kondu. Floresein anjiyografi, FOF
goriintiileme, OKT ve elektrofizyolojik test sonuglarint sunarak,
nadir goriilen bu hastaliga dikkat ¢ekmek istedik.
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