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EFizE

Best Vitelliform Makiila Distrofili Bir Olguda Sessiz,
Tip 1 Neovaskiilarizasyon ve Multimodal Goériintiileme
Ozellikleri

Multimodal Imaging Characteristics of Quiescent Type 1 Neovascularization
in Best Vitelliform Macular Dystrophy

® Jale Mentes, ® Mine Esen Baris

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklart Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Oz

Bu gozlemsel olgu sunumunda, bilateral Best vitelliform makiila distrofisi (BVMD) tanist konulmus 38 yagindaki bir erkek hastanin
her iki goziinde optik koherens tomografi anjiyografi (OKTA) ile saptanan asemptomatik ve sessiz, tip 1 neovaskiilarizasyonlar (NV) ve

multimodal gériintiileme 6zellikleri sunulmugtur. BVMD'li gozlerde hemen her evrede bu tiir asemptomatik ve sessiz NV olusumlarinin

bulunabilecegi vurgulanirken, bunlarin saptanmasinda noninvaziv, kolay ve ¢abuk uygulanabilir bir gériintiileme yontemi olan

OKTA’nin diger yontemlere gore tistiin oldugu kanisina varilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Best vitelliform makiila distrofisi, optik koherens tomografi anjiyografi, tip 1 neovaskiilarizasyon

Abstract

This case report of a 38-year-old man with bilateral Best vitelliform macular dystrophy (BVMD) presents bilateral quiescent type 1

neovascularizations (NV) detected by optical coherence angiography (OCTA) and their multimodal imaging characteristics. It was
emphasized that this kind of quiescent and asymptomatic NV may be present in nearly every stage of BVMD and it was concluded that
OCTA is a noninvasive, easy, and rapid method that is superior to other imaging methods in detecting them.
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Giris

Best vitelliform makiila distrofisi (BVMD) ya da kisaca Best
hastalig1, makiilada tipik olarak “yumurta-sarisi” bir goriiniim
ile karakterize, otosomal dominant gecis gosteren bilateral,
herediter bir hastaliktir. Cocukluk ve geng yetigkin yaglarda
ortaya ¢ikan hastalik, klinik goriiniim olarak 5 farkli evreye
sahiptir."? Genellikle yavas progresyon gosteren hastalikta gérme
keskinligindeki azalmanin, erken evrelerde minimal oldugu,
gozdibi goriintiisii ile parelellik gostermedigi, iki goz arasinda

¢ogu kez gorme keskinlikleri acisindan asimetri bulundugu ve
hastalik ilerledikce gorme keskinliginde azalmanin yani sira
santral skotomlar ve metamorfopsinin de tabloya eklendigi
bilinmektedir.>*

BVMD'nin dogal seyri sirasinda ortaya cikan ani gorme
kayiplarinin  bu hastaliga sekonder olarak ortaya c¢ikan
neovaskiilarizasyonlar (NV) nedeni ile olugtugu ve bu durumun
nispeten stk goriildiigii bildirilmektedir.**>*”  Giiniimiizde
optik koherens tomografi anjiyografi (OKTA), retina ve koroid
tabakalarinda lokalize olan her tip NV ve polipoidal koroidal
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vaskiilopati (PKV) varligini aragtirmak amact ile kullanilan
olduk¢a yeni, hizli ve noninvaziv bir goriintiileme yontemi
olarak kabul edilmektedir. Ek olarak OKTA’nin ¢esitli retina
hastaliklarinda heniiz ekstidatif belirtiler gostermeyen inaktif
ve sessiz NV olusumlarinin erken tespit edilmesinde yararls
olabilecegi de cesitli ¢alismalarda bildirilmigtir.®

Bu makalede, bildigimiz kadari ile ilk olarak, bilateral
BVMD tanisi konulmus bir hastanin her iki goziinde OKTA
ile saptanan asemptomatik ve sessiz, tip 1 NV lezyonlar: ve
multimodal goriintiileme ozellikleri sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Otuz sekiz yaginda erkek hasta, her iki goziinde de az gérme
sikayeti ile klinigimize bagvurmus olup dykiisiinde, kendisine 10
yil 6nce BVMD tanist konulmug oldugunu, gérme keskinliginin
uzun zamandir ayn: oldugunu ve kardesinde de ayni hastaligin
bulundugunu bildirmistir.

Muayenesinde; en iyi diizeltilmig gérme keskinliklerinin, sag
ve sol gozde sirast ile 7/10, 5/10, goz i¢i basinglarinin bilateral 12
mmHg ve 6n segment muayenesinin olagan oldugu saptanmuistir.
Biyomikroskop ile yapilan goz dibi muayenesinde her iki gézde
makiilada 2-3 disk capinda, yuvarlak, sinirlart belirli lezyonlar
ve icinde sarimst renkli subretinal materyalin varligi tespit
edilmistir. Subretinal materyalin saf gozde belirgin seviye
verecek sekilde alt kisma ¢okmiis oldugu (psddohipopiyon, evre
3), sol gozde ise biiyiik bir kisminin rezorbe oldugu ve ¢irpilmis
yumurta goriintiisii (vitelliriiptif, evre 4) aldig1 saptanmistir. Sol
gozde bu goriiniime ek olarak makiila merkezinin hemen altinda
yuvarlak, gri renkli, etrafinda koyu renkli bir halo bulunan
nodiiler bir olusumun varlig1 da kaydedilmistir.

Renkli fotograflar1 (Topcon 3D-OCT 2000 Corporation,
Tokyo, Japonya) ve infrared fotograflari cekilen gozlerin fundus
otofloresan (FOF) goriintiisiinde (Heidelberg Spectralis HRA
+ OCT, Heidelberg, Almanya), her iki gozde de subretinal
materyal hiperotofloresan olarak izlenirken (Sekil la-c ve 2a-c)
ayni cihaz ile yapilan spektral domain optik koherens tomografi
(SD-OKT) tetkikinde, yine her iki gozde makiila altinda
subretinal siv1 varligi ve sol gozde daha az olmak iizere altta seviye
veren vitelliform materyalin varli1 agikga tespit edilmigtir. Sol
gozde bu bulgulara ek olarak nodiiler yapidan gecen SD-OKT
kesitlerinde, lezyonun hafifce irregiiler, sivri, hiperreflektif bir
pigment epitel dekolman: (PED) goriiniimiinde oldugu ve
icinde orta reflektivitede bir materyalin bulundugu izlenimi
edinilmigtir (Sekil 1d-f ve 2d-f).

OKTA gorintiillemede (RTVue-XR Avanti OCT system,
Optovue, Fremont, CA), en face goriintiilerde her iki gézde de
koriokapillaris seviyesinde NV yapiya ait damar aglari saptanmig
(sol gozde ring seklinde) ve kesitsel OKTA goriintiilerde bu
bolgelerde akim sinyallerinin artmis oldugu da agik olarak tespit
edilmistir (Sekil 3a, b ve 4a, b). NV lezyonlarin aktivasyonunu
belirlemek ve nodiiler lezyonun PKV olma olasiligini1 aragtirmak
amaci ile hastaya floressein anjiyografi (FA) ve indosiyanin
yesil anjiyografi (ISYA) tetkikleri (Heidelberg Spectralis HRA
+ OCT, Heidelberg, Almanya) yapilmistir. FA tetkikinde,

her iki makiilada irregiiler hiperfloresan boyanma patternleri
saptanmasina ragmen ge¢ sathalara kadar herhangi bir boya
sizintist olugmamistir (Sekil 3¢, d ve 4c, d). ISYA tetkikinde,
her iki gozde de erken safhalardan itibaren makiila ¢evresinde
noktasal olarak boyanan hipersiyanen alanlar bulunmasina
ragmen geg sathalarda hot-spot ya da plak tarzinda bir boyanma
paterni gelismedigi, sol gozdeki nodiiler yapinin anjiyografinin
erken sathalarinda belirgin olarak hiposiyanen olmakla birlikte
13. dakikadan itibaren ¢ok hafifce boyanarak hipersiyanen dzellik
gosterdigi ve anjiyografinin sonuna kadar bu goriiniimiinii
korudugu gozlemlenmistir (Sekil 3e, f ve 4e, ).

Tartisma

Bu makalede bilateral BVMD tanisi konulmug bir hastanin
her iki goziinde sadece OKTA ile saptanan asemptomatik ve

Sekil 1. Sag goz. a) Renkli fundus fotografi, pssdohipopiyon evresi; b) infrared
fotograf; ¢) fundus otofloresans goriintiisii; d) enhanced depth imaging optik
koherens tomografi (EDI-OKT) ve e, f) spektral domain OKT gériintiileri

|

Sekil 2. Sol géz. a) Renkli fundus fotografi, vitelliriiptif evre; b) infrared fotograf;
¢) fundus otofloresans goriintiisii; d) enhanced depth imaging optik koherens
tomografi (EDI-OKT) ve e, f) spektral domain OKT goriintiileri
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sessiz, tip 1 NV lezyonlarin varligi ve OKTA'ya ilaveten renkli
fotograflari, infrared fotograflari, FOF, SD-OKT, FA ve ISYA ile
multimodal goriintiileme 6zellikleri sunulmugtur. Bildigimiz
kadari ile bu makale, BVMD'li bir hastada asemptomatik
ve sessiz, tip 1 NV varligini ve multimodal goriintiileme
ozelliklerini sunan ilk makale olma 6zelligi tagtmaktadir.

Son yillarda yayinlanan pek ¢ok ¢aligmada, yaga bagli makiila
dejeneresans: bagta olmak {izere bir¢ok retina hastaliginda
sessiz NV lezyonlarinin bulunabilecegi ve bunlarin yillarca
asemptomatik bir klinik seyir gisterebilecekleri bildirilmigtir.®
Histolojik olarak NV lezyonlar: ii¢ tipe ayrilmaktadir: Tip
1 NV, retina pigment epitel (RPE) altinda yerlesik olanlar
(anjiyografik olarak okkiilt); tip 2, NV koroidden koken
alip Bruch membrani ve RPE’yi gecerek subretinal alana
(anjiyografik olarak klasik) uzananlar ve tip 3, norosensoriyel
retina icerisinde gelisenler (retinal anjiyomatoz proliferasyon).'
Olgumuzda OKTA’da goriilen koriokapillaris seviyesindeki NV

b V4

lezyon bu nedenle tip 1 olarak siniflandirilmistir. Olgumuzun
klinik muayenesinde makiilada kanama bulunmamasi, SD-OKT
goriintiilemede subretinal, intraretinal ya da RPE altinda sivi
saptanmamasi ve FA'da geg sathalarda herhangi bir boya sizintist
izlenmemesi nedeni ile her iki gozdeki NV lezyonlar: inakeif
yani sessiz olarak kabul edilmislerdir.'"'* Muayene bulgularinda
ve goriintiileme yontemlerinde fibrozisin izlenmemis olmas: skar
dokusu olasiligin: ekarte ettirmigtir. Hastanin her iki goz gorme
keskinliklerinin birbirine yakin olmasinin yani sira evre 3 ve 4
BVMD ile uyumlu olmas: ve ani gorme azalmas: sikayetinin
bulunmamas: da olgunun ayn: zamanda asemptomatik oldugunu
dustindtirmiistiir.

Batioglu ve ark.?, gorme azalmas: sikayetleri olan hamile
bir BVMD olgusunun iki goziinde OKTA ile koriokapillaris
seviyesinde polipoidal dilatasyonlarin eslik ettifi NV agini
saptamiglar ve olguyu pakikoroid neovaskiilopati olarak
tanimlamiglardir. Olgumuzun sol goziinde makiila merkezinin

Sekil 3. Sag giz. a) En face optik koherens tomografi anjiyografi (OKTA); b) striiktiirel OKTA; c, d) floressein anjiyografi, erken ve ge¢c dénem; e, f) indosiyanin yesil

anjiyografi, erken ve ge¢ dénem

Sekil 4. Sol goz. a) En face optik koherens tomografi anjiyografi (OKTA); b) striiktiirel OKTA,; ¢, d) floressein anjiyografi, erken ve ge¢ dénem; e, f) indosiyanin yesil

anjiyografi, erken ve ge¢ donem
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hemen altinda tespit edilen, SD-OKT’de sivri PED goriiniimiine
sahip nodiiler olusumun polipoidal bir yapiya ait olabilecegi
diisiiniilmiis ve ISYA goriintiileme yapilmis ise de ISYA'daki
boyanma 6zelliklerinin PKV i¢in tipik olmamasi nedeni ile tan
olarak bu diigiinceden vazgegilmistir.

Literatiirde BVMD’li gozlerde sekonder olarak gelisen NV
lezyonlarini ve OKTA ile goriintiileme 6zelliklerini tanimlayan
cok sayida makale bulunmaktadir. Patel ve ark.’, sekonder
olarak NV gelismis 4 farkl: retinal distrofili gozii OKTA ile
incelemigler ve retinal anatominin distorsiyona ugramis olmasina
ragmen OKTA ile NV lezyonlarinin morfolojik yapisinin agik¢a
gosterilebildigini vurgulamiglardir. Shahzad ve Siddiqui®, ani
gorme azalmast ile bagvuran pediyatrik bir hastanin bir goziinde
BVMD'ye sekonder olarak geligmis olan tip 2 NV lezyonunu
OKTA ile goriintiilemeyi basarmiglardir. Guduru ve ark.?,
sekonder olarak NV gelismis 19 BVMD'li gozde retinanin
damarsal yapisini OKTA ve FA ile incelemiglerdir. NV'yi
olgmede OKTA'nin FA'ya gore daha iistiin oldugunu ve ring
seklinde NV paterninin oldukga nadir oldugunu bildirmiglerdir.
Stattin ve ark.” ise, bir goziinde metamorfopsi ve ani gorme
azalmasi olan BVMD'li bir hastanin FAF, SD-OKT, FA, ISYA ve
OKTA ile multimodal goriintiileme 6zelliklerini sunmuglardir.
Aragtiricilar OKTA ile dig retina ve koriokapillaris seviyelerinde
NV lezyonlarini saptarken FA ve ISYA gibi konvansiyonel
anjiyografilerin sonugsuz kaldigini vurgulamiglardir. Biz
de olgumuzda her iki gozde koriokapillaris seviyesinde yer
alan sessiz, tip 1 NV lezyonunun varligini sadece OKTA ile
goriintiileyebildik.

Sonug olarak, BVMD'li gizlerde, sessiz ve asemptomatik bile
olsalar sekonder olarak ortaya ¢ikan NV lezyonlarini saptamada
OKTA’nin noninvaziv, kolay, cabuk uygulanabilir, giivenilebilir
bir goriintiileme yontemi oldugu ve diger goriintiileme
yontemlerine gore daha tistiin oldugu kanisina varilmigtir.
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