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Optik Koherens Tomogratfi ile 13 Yil Takip Edilen Bietti
Kristalin Distrofi Olgusunda Unilateral Asemptomatik
Tam Kat Makiila Deligi

Asymptomatic Unilateral Full-Thickness Macular Hole in a Patient with
Bietti Crystalline Dystrophy During 13-Year Follow-up with Optical
Coherence Tomography
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Oz

2008 yilinda ilerleyici gorme kayb: nedeniyle yapilan muayene ile Bietti kristalin distrofisi tanisi alan 39 yaginda kadin hasta, 2021
yilina kadar optik koherens tomografi ile takip edildi. Son rutin goz muayenesinde, herhangi bir semptom tanimlamayan hastada; sol
gozde intakt foveola ile birlikte hafif ekstantrik yerlesimli tam kat makiila deligi oldugu goriildii. Cerrahi tedavi 6nerilmedi. Tam kat
makiila deliginin patogenezi belirsiz olmakla beraber 6nceki muayenelerinde hafif bir makiila 6demi ve vitreoretinal yiizey degisikligi
mevcuttu. Bununla beraber dejeneratif bir siirecin de rol oynamast miimkiindiir.
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Abstract

A 39-year-old woman with progressive bilateral visual decline was diagnosed as having Bietti crystalline dystrophy in 2008. The
disease course was monitored with optical coherence tomography until 2021. During the last routine eye examination in 2021, a full-
thickness, slightly eccentric, visually asymptomatic macular hole with an intact foveola was noted in the left eye. No surgical treatment
was recommended. The pathogenesis of full-thickness macular hole remained unclear as there were only subtle signs of prior very mild
macular edema and vitreomacular interface abnormality. A degenerative process was also possible.
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Giris

Bietti kristalin distrofisi (BKD), retina ve daha az siklikla
limbusta, parlak sar1 renkli kristalin birikimleri ile karakterize ve
progresif koryoretinal atrofi ile birlikte esas olarak arka kutupta
baglayan, nadir, genetik kokenli bir retinal distrofidir."*?

Daha 6nce BKD hastalarinda bildirilen nadir makiila
komplikasyonlari arasinda makiila deligi,®>*’ kistoid makiila
6demi,® subfoveal norosensoriyel dekolman,” ve makiiler
neovaskiiler membran'®'"!? yer almaktadir.

ilk muayeneden 13 yil sonra tek tarafli tam kat makiila
deligi gelisen bir kadin olgunun longitudinal optik koherens
tomografi (OKT) takibini bildiriyoruz.

Olgu Sunumu

Otuz dokuz yaginda, diger a¢idan saglikli ve en az 10 yildir
gormede iki tarafli ilerleyici azalma izlenen bir kadin hasta 2008
yilinda muayene edildi. Hastanin aile dykiisiinde akrabalik veya
benzer bulgular gosteren aile iiyesi yoktu. Hastanin yapilan
muayenesinde en iyi diizeltilmis gorme keskinligi Snellen eseli
ile her iki gozde 6/10 idi. Her iki gozde iist korneal limbusta
kristalin birikimleri izlendi. G6z i¢i basinct her iki gozde 16
mmHg idi. Fundus muayenesi ve floresein anjiyografide her iki
gozde retina pigment epiteli (RPE) atrofisi alanlari ile iligkili
arka kutup ve cevre retinada daginik, refrakeil retina birikimleri
izlendi (Sekil 1 A-D). OKT de intraretinal hiperreflektif noktalar,
Bruch membrani-RPE kompleksi tizerinde parlak plaklar ve dig
retina tiibiilasyonlar1 tespit edildi (Sekil 1 E,F). Klinik olarak
BKD tanist kondu ve hasta 2008-2018 yillar1 arasinda bir¢ok
kez muayene edilerek ardigtk OKT goriintiileri kaydedildi (Sekil
2 A-H).

Hasta, koronaviriis hastaligr kaynakli kapanma siireci
nedeniyle uzun bir aradan sonra, Aralik 2021'de muayene
edildi. Ancak hasta yakin donemde gorme ile ilgili herhangi
bir semptomu olmadigini ifade etti. Snellen egeliyle en iyi
duizeltilmis gorme keskinligi sag gozde -2,00 -2,25x15 (sferik,
silindirik x eksen) diizeltme ile 4/10 ve sol gozde -3,75
-1,00x150 diizeltme ile 6/10 idi. Bilateral 6n segment muayenesi
normaldi. Her iki arka kutupta retinal kristalin birikimi
sayisinin azaldigi ve koryoretinal atrofinin ilerledigi goriildii
(Sekil 3 A-D). Bununla birlikte, seri OKT kesitleri ve en-face
OKT anjiyografi goriintiilerinde, sol gozde intakt foveola ile
birlikte hafif ekstantrik yerlegimli tam kat makiila deligi oldugu
goriildii (Sekil 4 A-G). Hasta asemptomatik oldugundan ve
delik goriiniimii sadece iki ardigik B-taramada 132 pm aralikla
gozlendiginden ameliyat Onerilmedi ve izlemlerin daha sik
yapilmasi onerildi.

Tartigma

Kismi ve tam kat makiila defektleri fovea iizerindeki
traksiyonel kuvvetlerden veya anormal arka vitreus dekolmani
ve epiretinal membranin kontraksiyonundan kaynaklanabilir.
Ayrica kistoid makiila 6demi ve yiiksek miyopi de makiila deligi
olusumuna neden olabilmektedir."?

BKD’li hastalarda makiila deligi izlendigini bildiren
sadece birka¢ rapor bulunmaktadir ve bu nedenle, patogenez
hala netlik kazanmamistr. Bagolini ve Ioli-Spada,’ BKD'li
sekiz hastadan olugan bir seri bildirmistir ve bu hastalardan
ikisini daha ©once Bietti takip etmigtir. Bu hastalardan biri 31
yasinda, ileri derecede miyopik, bilateral retina dekolmani ve
tek tarafli makiila deligi olan bir kadin hastaydi. Daha 6nce, ilk
muayeneden {i¢ y1l sonra evre 4 tam kat tek tarafli makiila deligi
ve ¢evresinde makiila dekolman: geligen 21 yaginda bir erkek
hastayr bildirmigtik.” Ji ve ark.® Yuzawa'nin' klinik hastalik
evrelemesine gore evre 3 BKD'li 32 yagindaki bir erkek hastada
bilateral makiila deligi gorilldigiinii bildirmistir. Ameliyat
yapilmamig ve yazarlar makiila deligi gelisiminin patogenetik
mekanizmast hakkinda ayrintili bilgi vermemiglerdir. Nourinia
ve ark.”, 10 yil boyunca takip edilen ve tek tarafli tam kat
makiila deligi gelisen 42 yagindaki bir erkek hastay: bildirmigtir.
Pars plana vitrektomi ile birlikte i¢ limitan membran soyulmasi
ve gaz enjeksiyonu yapilmig ve ameliyattan sonra delik basarilt
bir sekilde kapanmugtir.

Bizim olgumuzda tam kat makiila deliginin patogenezi net
degildir. Sol goze ait daha 6nce ¢ekilen tiim OKT kesitlerini
tekrar analiz ettik ve kesitlerin bazilarinda hafif bir makiila
6demi ve vitreomakiiler yiizey degisikligi oldugunu saptadik.
Delik olusumunda bir dejeneratif siire¢ de etken olmus olabilir.

Sekil 1. 2008'de yapilan muayene. Sag (A) ve sol (B) gozlere ait renkli fundus
goriintiilerinde arka kutupta hafif koryoretinal atrofi ve daginik intraretinal
kristaller goriilmektedir. Sag (C) ve sol (D) gozlerin kompozit venoz faz floresein
anjiyograminda koryoretinal atrofi alanlarina kargilik gelen yama tarz1 hipofloresan
alanlar izlenmektedir. Sag (E) ve sol (F) gozlere ait optik koherens tomografi
kesitlerinde, intraretinal kristallere karsilik gelen birkag hiperreflektif nokta (beyaz
oklar), vitreoretinal adezyonlar (mavi oklar), dis retina tiibiilasyonlar1 (yesil ok
uclari) ve Bruch membrani- RPE kompleksinin (kirmizi oklar) iistiinde parlak
plaklar goriildii
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Sekil 2. 2012 -2018 yillars arasinda ekilen sag (A, C, E, G) ve sol (B, D, F, H) gozlere ait reflekeans goriinciileri ile ardigtk optik koherens tomografik kesitleri. Sol gozde
hafif kistik makiila degisiklikleri dikkati gekmektedir (yesil ok). Vitreoretinal adezyonlar mavi okla isaretlenmistir

Sekil 3. 2021'de yapilan muayene. Sag (A) ve sol (B) gozlere ait renkli fundus
fotograflarinda belirgin koryoretinal atrofi ve arka kutupta intraretinal kristallerin
neredeyse tamamen kayboldugu izlenmektedir. Sag (C) ve sol (D) gizlerin fundus
otofloresans goriintiilerinde yaygin hipootofloresan alanlar goriilmektedir
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Talib ve ark.' koroideremi ve tek tarafli tam kat makiiler
delikli bir olguda yaptiklari gézlemleri paylagmuglar ve dis retina
hiicrelerinden kaynaklanan kronik diisiik dereceli enflamasyonun
delik olugumuna katkida bulunmus olabilecegini ileri
siirmiiglerdir. Ote yandan, traksiyon kuvvetlerini i¢ retinadan
dis retinaya ileten Miiller hiicreleri, santral fotoreseptor tabakast
defektleri ve hatta norosensoriyel retina dekolmani gelismesinde
bir rol oynayabilir."”

Hasta, muhtemelen tam kat deligin hafif eksantrik konumu
ve foveanin intakt olmas: nedeniyle asemptomatik oldugu igin
bu agamada hastanin izlemi yeterli goriildii. Sol goziinde diger
goziine gore daha az koryoretinal atrofi vardi ve daha iyi goren
gozdi.

Tam kat makiila deligi, BKD ile iligkili olarak ¢ok nadir
ortaya ¢ikar ve heniiz bilinmeyen ve muhtemelen multifakeoriyel
bir patogeneze sahiptir. Makiila deligi de dahil her tiirlii makiila
degisikligini saptamak icin BKD'li hastalarda oftalmolojik
muayenelerin daha sik yapilmasini ve hastalarin tomografi ile
izlenmesini 6neriyoruz.
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% Anjiyografi (Derin kapiller kat)
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Sekil 4. Sol goze ait 132 pm araliklarla (A-E) gekilen ardigik optik koherens
tomografik kesitlerde intakt foveola (yesil oklar) ve tam kat eksantrik delik (kirmizt
oklar) goriilmektedir. Optik koherens tomografi anjiyografik kesiti (F) ve derin
vaskiiler pleksusun en-face goriintiisii (G), delige (beyaz oklar) kargilik gelen alanda
santral akim olmadigin: ortaya koymaktadir
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