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Vogt Koyanagi Harada Hastaligin1 Taklit Eden Atipik
Kronik Santral Ser6z Koryoretinopati: Yarim Fluens
Fotodinamik Tedaviye Tam Terapotik Yanit

Atypical Chronic Central Serous Chorioretinopathy Mimicking Vogt-
Koyanagi-Harada Disease: Full Therapeutic Response to Half-Fluence
Photodynamic Therapy

® Ozge Yanik, ® Figen Batioglu, ® Niliifer Yalcindag, ® Sibel Demirel, ® Emin Ozmert
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklart Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Oz

Bu olgu sunumunun amaci kesin taninin 8 yil sonra konulabildigi bir atipik santral serdz koryoretinopati (SSKR) olgusunu tanimlamaktir.
Kirk dort yaginda kadin hasta sol goziinde gorme azalmast sikayeti ile bagvurdu. Gorme keskinligi sagda persepsiyon projeksiyon ve
solda 0,15 seviyesinde idi. Hasta dykiistinden 8 yil 6nce de sag goziinde benzer bir gérme azalmast yasadig1 6grenildi. O donemde
eksiidatif retina dekolmani ve Vogt-Koyanagi-Harada hastaliZ1 6n tansi ile sistemik immiinosupresif tedavisi almis ve eksiidatif retina
dekolmanin gerilemesine ragmen makiilada skar gelismisti. Bu bagvurusunda ise, sol goziin inferiorunda eksiidatif retina dekolman:
mevcuttu. Multimodal goriintiileme yontemlerinin bir arada kullanilmasiyla olguya atipik SSKR tanisi konuldu. Epleronen ve yarim
fluens fotodinamik tedavi (yf-PDT) ile sol goz bagarili bir sekilde tedavi edildi. Sonug olarak, atipik SSKR’nin erken tani ve tedavisi
subretinal fibrozis gelisimini ve kalic1 gérme azalmasini énleyebilir. Y-PDT ve eplerenon atipik SSKR’de basarili tedavi segenekleridir.
Anahtar Kelimeler: Atipik santral serdz koryoretinopati, indosiyanin yesili anjiyografi, fotodinamik tedavi, eplerenon

Abstract

The aim of this case report is to describe a case of atypical central serous chorioretinopathy (CSCR) definitively diagnosed after 8 years.
A 44-year-old woman presented with reduced visual acuity in her left eye. Her visual acuity was light perception with projection in the
right eye and 0.15 in the left. She described a similar decline in vision in her right eye 8 years ago. At that time, she had exudative retinal
detachment and was treated with systemic immunosuppressive therapy for a presumed diagnosis of Vogt-Koyanagi-Harada disease.
Despite resolution of the exudative retinal detachment, macular scarring developed. Eight years later, she developed inferior exudative
retinal detachment in the left eye. A diagnosis of atypical CSCR was made with the help of multimodal imaging and her left eye was
successfully treated with eplerenone and half-fluence photodynamic therapy (hf-PDT). In conclusion, early diagnosis and treatment of
atypical CSCR may prevent subretinal fibrosis formation and permanent vision loss. Hf-PDT and eplerenone are successful treatment
options for atypical CSCR.
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Giris

Santral serdz koryoretinopati (SSKR) nérosensoriyel
makiila dekolman: ile karakterizedir. Bununla birlikte, nadir
durumlarda, norosensdriyel dekolman ¢ok genis olabilir ve
biilloz ekstidatif retina dekolmanina neden olabilir. HastaliZin
bu nadir varyantr atipik (biill6z) SSKR olarak tanimlanmaktadir.
Karakteristik fundoskopik ozellikleri arka kutupta multifokal
eksiidatif lezyonlar ve subretinal sivinin yer degistirdigi inferior
retina dekolmanidir.!

Prezentasyonunun tipik olmamas: nedeniyle bu form,
regmatojen retina dekolmani, Harada hastaligs, iivea efiizyonu,
multifokal koroidit, metastatik karsinom veya lenfoma olarak
yanlig tani alabilmektedir.” Sistemik kortikosteroidlerin ve diger
immiinosiipresif ajanlarin uygunsuz kullanimi semptomlarin
siddetlenmesine ve subretinal fibrozis ve skar olusumuna neden
olabilir.

Olgu Sunumu

2019 yilinda 44 yaginda kadin hasta, sol gozde kademeli
gbrme azalmasi nedeniyle bagvurdu. En iyi diizeltilmis gorme
keskinligi (BEIDGK), sag gozde persepsiyon projeksiyon
diizeyindeyken sol gozde 0,15 Snellen sirasi idi.

Hastanin tibbi kayitlarindan 8 yil énce sag goziinde de
gormede benzer bir azalma oldugunu &grenildi. O dénemde,
2011 yilinda, sag gozde gorme keskinligi bir ay icinde 0,15
Snellen sirasina diiserken, sol gézde EIDGK 1,0 Snellen
sirast idi. On segment biyomikroskopisinde &zellik yoktu.
Fundoskopide vitreusta az sayida hiicre ve sag gozde makiilay1
tutan inferior eksiidatif retina dekolmani izlendi (Sekil 1a).
Optik koherens tomografide (OKT) subretinal fibrotik materyal
goriildii (Sekil 1b). FA’da subretinal fibrotik materyalin blokajina
bagli hipofloresan bir alan ile ¢evrili makiila merkezinde
diizensiz hiperfloresans ve diffiiz retina pigment epiteli (RPE)
degisikliklerinden kaynaklanan pencere defektleri izlendi (Sekil
Lc). Tanusal tetkikler planlandi. Enfeksiy6z hastalik belirteclerinin
sonuglart negatifti. Tiiberkiiloz, sarkoidoz ve Vogt-Koyanagi-
Harada (VKH) sendromunun nérolojik bulgularinin diglanmasi
icin gogiis hastaliklar1 ve noroloji kliniklerinden konsiiltasyon
istendi. VKH hastali316n tanist ile intravendz pulse kortikosteroid
tedavisi (giinde 4 kez 250 mg metilprednizolon sodyum siiksinat
inflizyonu) 3 giin verildi, ardindan oral prednizolon 60 mg/
giin ile devam edildi ve tedavi haftada 10 mg azaltldi. Ayrica
200 mg/giin dozunda oral siklosporin A recete edildi. Ikinci
ayda EIDGK 20 cm’den parmak sayma diizeyine geriledi ve
eksiidatif dekolman ilerledi (Sekil 1d). Ayrica sol gozde EIDGK
akut baglangicli alt retina dekolmani nedeniyle 0,4 Snellen
sirasina diistii. Bu noktada gormeyi tehdit eden kortikosteroide
direngli VKH hastaligindan siiphelenilerek 5 mg/kg dozunda
infliksimab infiizyonu baglandi ve sonrasinda 4 haftada bir
tedavi tekrarlandi. Altr aylik infliksimab infiizyonundan sonra
EIDGK sag gozde 20 cm’den parmak sayma ve sol gozde 0,9
Snellen sirast diizeyindeydi. Eksiidatif retina dekolmani her iki
gozde tamamen geriledi. Ancak sag gozde onceki dekolmanin
sekeli olan santral yerlesimli makiila skart ve subretinal fibrotik
bantlar kaldi (Sekil 1e). Infliksimab tedavisi kesilerek 3 ayda bir
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Sekil 1. Sag goziin ilk tutulumu sirasinda elde edilen multimodal retina
goriintiileri: a) Renkli fundus fotografinda arka kutbu tutan eksiidatif retina
dekolmani ve makiilada yerlesimli sarimst subretinal fibrin izlendi. b) Optik
koherens tomografide subretinal sivi ile birlikte subretinal fibrin varlig: goriildii.
¢) Floresein anjiyografide subretinal fibrotik materyalin blokajina bagli hipofloresan
bir alan ile ¢evrili makiila merkezinde diizensiz hiperfloresans ve diffiiz retina
pigment epiteli degisikliklerinden kaynaklanan pencere defektleri izlendi. d)
Renkli fundus fotografinda sag gozde makiilada eksiidatif retina dekolmant ve
sarimst fibrindz materyalin progresyon gosterdigi saptandi. e) Renkli fundus
fotograflarinda 8 ay sonra eksiidatif retina dekolmani makiilada atrofi ve skar
gelisimi ile sonuclanarak tamamen geriledi
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izlem planlandi. Tedavinin kesilmesinden kirk dort ay sonra,
OKT ile sol gozde subretinal sivinin eglik etmedigi birden fazla
serdz pigment epitel dekolmani goriildii (Sekil 2). O donemde
EIDGK sag gozde persepsiyon projeksiyon ve sol gozde ise 1,0
Snellen sirasi diizeyindeydi. Izlemler siire uzatilarak 6 ayda bir
olacak sekilde planlandi.

Hasta ilk bagvurusundan 98 ay sonra 2019 yilinda sol gézde
gormede azalma ile bagvurdu. Gorme keskinligi sol gozde 0,8
Snellen sirast idi ve akut baglangicli inferior eksiidatif retina
dekolmani mevcuttu. Infliksimab infiizyonlari (5 mg/kg) 0.,
2. ve 6. hafta ve sonrasinda her 8 haftada bir olacak sekilde
planlandi. Ayrica oral azatioprin (125 mg/giin) bagland:. ki doz
infliksimab sonrasi EIDGK 0,15 Snellen sirasina diistii ve arka
kutuptaki dekolman sivisi artti. Floresein anjiyografide (FA)
sizintt noktalar1 ve RPE degigiklikleri goriiliirken, indosiyanin
yesili anjiyografide (ISYA) koroidal hiperpermeabilite alanlari
izlendi (Sekil 3). Bu goriintiileme bulgularina dayanarak hastaya
atipik SSKR tanisi konuldu. Tiim tedaviler sonlandirildi ve oral
mineralokortikoid reseptdr antagonisti olan (Inspra®, Pfizer
Pharmaceuticals LLC, Vega Baja, Puerto Rico) giinde iki kez
25 mg dozunda baslandi. Kombine FA ve ISYA gériintiilerinde
goriilen alt papillomakiiler bolgedeki sizint1 ve hiperpermeabilite
alanlarina 6 mg/m? dozunda intravendz verteporfin (Visudyne®,
Novartis, JHP Pharmaceuticals LLC, MI, ABD) kullanilarak
yarim fluens fotodinamik tedavi (yf-FDT) protokolii (25 J/cm?,

300 mW/cm?) uygulandi. Yf-FDT sonrast 1. ayda subretinal sivi
belirgin diizeyde azaldi, serdz PED geriledi ve koroid kalinlig:
azaldi (Sekil 4). Sol gozde gorme keskinligi 0,16 ETDRS satirt
idi. Alt1 ay sonra inferior eksiidatif retina dekolmani tamamen
geriledi ve gorme keskinligi 0,5 ETDRS satiri seviyesine
yiikseldi. Eplerenon tedavisi kesildi. Yf-FDT’den 1 yil sonra,
EIDGK sag gozde persepsiyon ve sol gézde 0,63 ETDRS satiri
seviyesinde idi. Eksiidatif retina dekolmani tekrarlamadi ve
makiilanin tamamen kuru oldugu izlendi (Sekil 5).

Tartigma

SSKR'nin patogenezi iyi bilinmektedir. Koryokapillaris
gecirgenlik hasarinin, RPE-Bruch membran: baglantisinin
fokal kaybina yol agan ve koroid sivisinin subretinal bogluga
gecisine izin veren olast patogenetik mekanizma oldugu ileri
stiriilmiistiir.” Biilloz retina dekolmani, sinirli sayida olgu
sunumu ve olgu serisinde bildirilen kronik SSKR’nin son derece
nadir goriilen atipik bir varyantidir.'

Kortikosteroid tedavisi, SSKR’nin biilléz varyantinin
patogenezinde rol oynayan bircok sistemik faktorden biridir.*
Bizim olgumuzda vitreus hiicre miktarinin eser diizeyde olmast
nedeniyle hastaya baglangicta hatali olarak VKH tanist konulmug
ve intravendz yiiksek doz kortikosteroid verilmigtir. Steroid
kullanimi SSKR’nin klinik bulgularini agirlastirabilmektedir.

00:01:200

Sekil 2. flk bagvurudan 52 ay sonra her iki géze ait multimodal fundus goriintiileri. Sag goz: a) Ultra genis alan renkli fundus fotografinda arka kutupta fibrinoz skar ve
inferotemporal yerlesimli atrofi alanlar1 goriildii. b) Erken faz floresein anjiyografide (FA) yaygin retina pigment epiteli (RPE) degisikliklerine bagli pencere defektleri, fibrinz
skar kaynakli blokaj ve atrofik alanlarda koroidal damarlarin goriiniirliigiiniin artt1Z1 saptands. ¢) Optik koherens tomografide (OKT) tam retina pigment epiteli ve dig retina
atrofisi (RORA) goriildii. d) Artirilmis derinlik gériintiileme modu OKT (“enhanced depth imaging”, EDI-OKT) ile makiilada yogun fibringz skar, yaygin RPE kayb1 ve
koryokapillaris tabakasinda belirgin kaybin eslik ettigi dilate Haller tabakasi damarlar: izlendi. Sol goz: e) Ultra genis alan renkli fundus fotograflarinda iist peripapiller
bolgede gri renkli alan izlendi. f) Erken faz FA’da RPE degisikliklerine bagli peripapiller pencere defektleri ve hiperfloresan yergekimi izi saptandi. g) OKT ile tam olmayan
RORA'ya bagli barkod isareti (kesikli ¢izgi) goriildii. h) EDI-OKT de serdz pigment epitel dekolmani ve koroid kalinliginin arttig1 izlendi

149



Turk J Ophthalmol 52; 2: 2022

Daha sonra hastanin bulgularinin diizelmemesi ve goérmenin Atipik SSKR olgularina erken donemde kesin tant
kotiilesmesi nedeniyle steroide direngli VKH’den siiphelenilmisg koymak zor olabilir. Atipik biillsz SSKR, eksiidatif retina
ve tedavisi diger immiinosiipresif ve biyolojik ajanlara dekolmani nedeniyle en sik VKH’nin akut fazi olarak yanlig tani
cevrilmistir.’ almaktadir.® Subretinal fibrin reaksiyonu ve vitreus hiicreleri

Sekil 3. Sol goziin en son aktivasyon sirasinda elde edilen multimodal retina griintiileri. a) Optik koherens tomografide (OKT) subretinal sivi, serdz pigment epitel
dekolmani ve koroid kalinliginin artt1g1 gériildi. b) OKT nin alt kesitinde subretinal alanda yogun hiperreflektif fibrotik materyal ve subretinal sivi miktarinin arttig:
izlendi. Sol gbziin karsilastirmali anjiyografi goriintiileri: ) Erken faz floresein anjiyografide (FA) peripapiller pencere defektleri, subretinal fibrotik materyal ile blokaja
baglt hipofloresan alan (kesikli daire) ve aktif stzintt noktast (ok) saptandi. d) Erken faz indosiyanin yesili anjiyografide (ISYA) subretinal fibrotik materyalin blokajina bagli
hiposiyanesan alan (kesikli daire) dilate koroidal damarlari ve hafif koroidal hiperpermeabilite alanlar izlendi. e) Geg faz FA'da aktif sizint1 bolgesinde artan hiperfloresans
(ok) ve subretinal fibrotik materyalin blokajina bagli hipofloresan alan (kesikli daire) goriildii. ) Geg faz ISYA'da koroidal hiperpermeabiliteye bagli hipersiyanesan alanlar
ve subretinal fibrotik materyal tarafindan blokaja bagli hiposiyanesans alan (kesikli daire) goriildii
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Sekil 4. Yarim fluens fotodinamik tedaviden 6nce (a-d) ve sonra (e-h) ayni yatay kesitlerden elde edilen B-tarama ve geligmis derinlik gériintiileme modu optik koherens
tomografi goriintiileri. a-c) Alt kesitlere dogru artan subretinal sivt mikeari. ¢) Yogun hiperreflektif fibringz materyal. d) Kalin koroid, 452 pm. e-g) Subretinal sivida gerileme.

g) Hiperreflektif fibrinz materyalin kayb1. h) Koroid kalinliginda azalma (275 pm)

olmadan jeneralize RPE diizensizliklerinin varligi, optik
disk hiperemisi ve ddeminin olmamasi SSKR'’yi diisiindiiren
bulgulardir. FA ve ISYA'da optik disk boyanmasi olmamast
SSKR tanisini daha da kolaylagtiran bir bulgudur. OKT’de
SSKR’de RPE’de kabariklik goriilebilirken, RPE katlantilari,
i¢ limitan membranda dalgalanmalar ve subretinal septa sadece
VKH'de goriiliir.” Biilloz SSKR’li gozlerde subretinal fibrin
reaksiyonuna sikga rastlanmaktadir.®

Atipik  SSKR’de secenekleri arasinda lazer
fotokoagiilasyon, FDT ve oral mineralokortikoid reseptor
antagonistleri yer almaktadir.” FDT'nin ana etki mekanizmast

tedavi

koroidal damarlarin daralmasina yol agan anjiyo-okliizyon ve
koroidal vaskiiler yeniden yapilanmadir.'® Dolayisiyla FDT,

direkt patogenez iizerine etkili olan en uygun tedavi yaklagimi
olabilir. Olgumuzda subretinal sivinin komplikasyonsuz olarak
¢ok hizli ve tam olarak ¢ziilmesini saglayan yf-FDT ve eplerenon
tedavisinin bir kombinasyonunu kullandik.

Sonug olarak, multimodal gériintilleme yontemlerinin
kullanilmasi, atipik SSKR’nin diger koryoretinal hastaliklardan
erken kesin ayirici tamsint miimkiin kilabilir. Aksi takdirde
kortikosteroidlerin ve diger immiinostipresif ajanlarin uygunsuz
kullanimi klinik bulgular: kotiilestirebilir ve kotii gorme
prognozuna yol agabilir. Oral eplerenon ile birlikte yf-FDT,
subretinal fibrozis ve skar olusumunu 6nleyerek atipik SSKR i¢in

basarilt bir tedavi secenegi olabilir.
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Sekil 5. Son izlemde ¢ekilen renkli fundus fotograflari ve optik koherens tomografi (OKT) goriintiileri: a) Sag gz renkli fundus fotografinda icinde lokal hiperpigmentasyon
alanlari bulunan Y seklinde fibringz skar izlendi. b) Sag goziin OKT gériintiisiinde yogun fibrinoz skar ve epiretinal membran olusumu izlendi. ¢) Sol géz renkli fundus
fotografinda tam iyilesme oldugu gériildii. d) Sol goziin optik koherens tomografisinde eski seroz pigment epitel dekolmanina kargilik gelen alanlarda dig limitan membran,
elipsoid ve interdijitasyon zonlarda kayip ve retina pigment epitelinde hasar saptand:
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