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Olgu Sunumu / Case Report

On Y1l Izlemli Bietti Kristalin Distrofili Olguda Swept-
Source Optik Koherens Tomografi Anjiyografisi

Swept-source Optical Coherence Tomography Angiography in a Patient
with Bietti Crystalline Dystrophy Followed for Ten Years
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Oz

ilk kez, 27 yasinda muayene edilen ve 10 yillik izlemi olan Bietti kristalin distrofili (BKD) kadin hasta, takiplerinde spekeral
domain optik koherens tomografi anjiyografi (OKTA) ve sonrasinda da swept source OKTA ile degerlendirildi. Swept source OKTA
incelendiginde, dis retina izdiistimlii kesitte, retina pigment epiteli atrofisi nedeniyle koroid damarlarinin izlendigi ve koryokapillaris
izdiisiimlii kesitte ise koryokapillaris akiminin belirgin azaldiZ1 saptandi. OKTA, BKD'li hastalarin izleminde koryoid atrofisi gelisim
miktarinin saptanmasinda dnemli bir rol oynayabilecektir.
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Abstract

A woman with Bietti’s crystalline dystrophy (BCD) was first examined when she was 27 years of age and has been followed for 10 more
years. The disease course was monitored initially with spectral domain-optical coherence tomography and then with swept-source optical
coherence tomography angiography (OCTA). OCTA analysis showed that choroidal vessels could be visualized at the outer retinal layer
segmentation due to retinal pigment epithelial atrophy and blood flow was reduced at the level of choroidal segmentation. OCTA can
play a major role in the follow-up of BCD patients by analyzing changes in choroidal flow.
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Giris

Bietti kristalin distrofisi (BKD) retinada ve bazen de
limbusta parlak sari kristallerin birikmesi ve arka kutuptan
baglayarak zaman iginde progresyon gosteren, koryoretinal
atrofi ile karakterize bir retinal distrofidir.! CYP4V2 geninde
mutasyonlar BKD’li hastalarda saptanmistir.?

Konvansiyonel goriintiileme yontemlerinden indosiyanin
yesil anjiyografide hastaliZin arka kutupta ilerledigi donemlerde
koryokapillaris atrofisine bagli genig hipofloresan alanlar
gosterilmistir.’ Optik koherans tomografik incelemelede ise,
santral fovea ve fovea alt1 koroid kalinliginda azalma, tiim retina
katlarinda ve hatta koroid icinde hiperreflektif noktalar, dig
retinal tiibiilasyonlar ve retina pigment epiteli-Bruch membrani
kompleksinde hiperreflektif plak goriiniimii saptanmistir.*

BKD’de ¢ok yeni bir goriintiileme modalitesi olan optik
koherans tomografi anjiyografi (OKTA) bulgular konvansiyonel
yontemlere gore daha az rapor edilmistir. Bu olgu sunumunda
10 yillik izlemi olan BKD'li kadin olgudaki klinik antiteler ve
OKTA o6zellikleri tanimlanmugtir.

Olgu Sunumu

Yirmi yedi yaginda kadin olgu klinigimize 2008 yilinda
her iki gozde ilerleyici az gorme yakinmasi ile bagvurmustu.
Hastanin yapilan oftalmolojik muayenesinde en iyi diizeltilmig
gorme keskinligi sag gozde 0,3 (-4,50), sol gozde 0,2 (-4,50) idi.
Biyomikroskopik muayenesinde her iki gozde kornea saydam, 6n
kamara sakin ve lens saydamdi. Her iki korneal limbusta depozit
izlenmemekteydi. Yapilan fundus muayenesinde optik diskler
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OTelif Hakki 2019 Tiirk Oftalmoloji Dernegi
Tiirk Oftalmoloji Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan basilmistir.

106


https://orcid.org/0000-0002-4385-2196
https://orcid.org/0000-0001-6848-7239
https://orcid.org/0000-0002-5238-9535
https://orcid.org/0000-0002-4651-8177

Ipek ve ark, Bietti Kristalin Distrofisinde SS-OKTA

dogal olarak izlendi. Arka kutupta ve mid-perifer retinada
yaygin parlak beyaz-sari renkte depozitler izlenmekteydi (Sekil
1A ve B). Bu bulgular ile hastaya klinik olarak BKD tanisi
konuldu ve hasta takibe alindi.

Geriyi doniik incelemede, 2008 yilinda OKT tetkikinin
eksik oldugu saptandi. Olgunun 2014’te yapilan optik koherans
tomografi (Spectralis; Heidelberg Engineering, Heidelberg,
Almanya) incelemesinde ise sag gozde santal makiila kalinligs
194 pm, sol gozde santral makula kaliniligr 198 pm olarak
saptandi. Sensoryel retinada, retina iginde yiiksek yansiticilikls
noktalar izlenmekteydi. Retinal pigment epiteli (RPE)-Bruch
membran bileskesinin tizerinde yiiksek yansiticilikli plak
benzeri birikimler segilmekteydi. Bazi kesitlerde retina ici
kistik bosluklar mevcuttu. Dig retina katlarinda yer yer dig
retinal tiibiilasyonlar dikkat ¢ekmekteydi. Koroidin daha iyi
izlenebildigi EDI modunda ise koryokapillaris atrofisi ve buna
bagli olarak biiyiik koroid damarlarinin daha belirgin olarak
goriilebildigi saptandi. Yer yer koroidal vaskiiler dokularin
tamamen yok oldugu goriildii. Koroidal damarlarin etrafinda
koroidal yiiksek yansiticilikli noktalar izlenmekteydi (Sekil 2A
ve B). 2018 de yapilan swept source (SS)-OKT de ise 2014
yilinda saptanan retina i¢i yiiksek yansiticilikli noktalarda ve
RPE-Bruch membran: iizerindeki yiiksek yansiticilikls plak
benzeri birikimlerde goreli azalma oldugu izlenimine varildi
(Sekil 2C ve D).

Hastanin 2018 yilinda yapilan muayenesinde en iyi
diizeltilmis gorme keskinligi her iki gozde 0,1 (-4,50) idi.
Biyomikroskopinde yine korneal patoloji saptanmadi. Yapilan
fundus muayenesinde her iki gézde retinal kristalin birikimler,
yaygin retinal ve koroidal atrofi alanlari secilmekteydi (Sekil 1C
ve D). Yapilan SS-OKTA (Topcon DRI OCT Triton, Topcon,
Japonya) incelemesinde ise yaygin RPE atrofisine bagli olarak
artmig gecirgenlik nedeniyle dig retina tabakast izdiisiimlii
bolgede koroidal damarlarin izlenebildigi, koryokapillaris

~ 7

Sekil 1. Renkli fundus resmi; 2008 yili sag (A) ve sol (B) goz, retina icinde
ozellikle arka kutupta yaygin kristaller ve goreli az koryoretinal atrofi izlenirken
2018 yilindaki renkli resimlerde sag (C) ve sol (D) goz belirgin artmis koryoretinal
atrofi ve kristalin depozitlerin sayilarinda azalma izlenmekte

izdiiglimiine denk gelen bolgede koryokapillarise bagli herhangi
bir akim izlenemedigi ve bu alanda daha derin koroidal dokulara
ait damarlarin goriintiiye saptandi (Sekil 3A, B, C ve D {sag goz}
E, E G ve H [sol goz)).

Tartisma

Hirashima ve ark.” BKD’li 9 hastanin 9 gozii, £YS mutasyonu
var olan retinitis pigmentozali 16 hastanin 16 gézii ve 16 kontrol
olgusunun 16 goziinde SS-OKTA ile degerlendirmislerdir.
Dis koroidal vaskiiler alan BKD'li gozlerde %43,34+5,76,
EYS-retinitis pigmentosali gozlerde 9%53,73+4,92 ve saglikli
bireylerde %52,80+4,10 olarak bulmuslardir ki bu BKD i¢in

Sekil 2. Spektral domain optik koherans tomografi resmi, 2014 yili sag (A) ve
(B) sol goz. Kirmizt oklar: Dig retinal tubiilasyonlar; Mavi oklar: Retinal pigment
epiteli (RPE)-Bruch membrani iizerindeki yiiksek yansiticilikls plak benzeri
birikimler; Yesil oklar: Retina ici yiiksek yansiticilikli noktalar; Turuncu oklar:
Koroidal yiiksek yansiticilikl nokealar; Sari ok: Retina ici kistik bogluklari
gostermekee. Sag (C) ve (D) sol goz, 2018 Swept source-optik koherens tomografi
resimleri; safda daha belirgin olmak iizere RPE-Bruch membran: iizerindeki
yitksek yansiticiliklt plak benzeri birikimler (mavi ok), dis retinal tubiilasyonlar
(kirmizi ok) ve retina igi yiiksek yansiticilikli noktalar (yesil ok)

Sekil 3. Swept source-optik koherens tomografi anjiyografi goriintiisii, 2018 yils,
sag (A-D) ve sol (E-H) gbze ait strayla yiizeyel, derin, dig retinal ve koryokapillaris
izdiistimleri. Retinal pigment epiteli atrofisine ikincil artmis gecirgenlik nedeniyle
dis retina tabakas: izdiigiimlii bolgede koroidal damarlar belirgin olmakla birlikre,
koryokapillaris izdiistimiine denk gelen bélgede koryokapillarise bagli herhangi bir
akim izlenememektedir
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anlamli bir azalma olarak bulunmustur. BKD'li gozlerde dig
koroidal vaskiiler alanda incelme, fovea alt1 koroid kalinliginda
incelme ile ilintili bulunmus ve dikkat ¢ekici olarak i¢ koroidal
damarlar 9 BKD'li g6ziin 8’inde gosterilememistir.

Miyata ve ark.,’ BKD'li 13 hastanin 13 goziinde Optovue
OKTA (RTVue XR, Avanti-AngioVue, Optovue, Freemont,
CA, ABD) ile analiz yapildiginda 13 goziin 12’sinde (%92)
koryokapillaris kan akiminin azaldifini  géstermiglerdir.
Foveanin hemen altindaki koryokapillarisin kalinligi, gorme
keskinligi derecesi ile oldugu belirtilmistir.

Olgumuzda, 10 yillik takip sonrasinda baglangicta da diisiik
olan gormenin biraz daha geriledigi, intraretinal kristallerin
azaldig1 ve koryoretinal atrofinin belirgin diizeyde artt1g1 goriildii.
Yukarida 6zetlenen yayinlarla benzer sekilde ilk muayeneden 10
yil sonra yapilan SS-OKTA da ise koryokapillaris akiminda
belirgin bir azalma oldugunu gozlemledik.

flerleyici gorme kaybr ile seyreden bir hastalik olan BKD'de
koroid damarlarindaki akim ve koroid damar tabakalarindaki
degisimin takibi agisindan OKTA 6nemli bir yardimct muayene
yontemi olabilecegi kanisindayiz.
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