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OZET

Fundus otofloresans goriintilleme, retina hastaliklarinda patofizyolojik mekanizmalarin anlagilmasi, tani, fenotip-
genotip korelasyonu, hastalik progresyonunu etkileyen faktérlerin belirlenmesi ve tedavi monitdrizasyonunda yararl bir
goriintilleme yontemidir. Fundus otofléresans goriintiileme birgok hastaligin tani ve takibinde kullanilabilir. Bu derlemede
fundus otofloresans goriintillemenin retina hastaliklar: ve ayirici tanisinda 6nemli rol oynadigr hastaliklar klinik olgu
fotograflariyla da desteklenerek ozetlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Fundus otofloresans goriintiileme, otofloresans, retinal hastaliklar.

ABSTRACT

Fundus autofluorescence imaging has been shown to be useful with regard to understanding of pathophysiologic
mechanisms, diagnostics, phenotype-genotype correlation, identification of predictive markers for disease progression,
and monitoring of novel therapies in retinal diseases. Fundus autofluorescence imaging can be used in diagnosis and
follow-up of many diseases. This review summarizes fundus autofluorescence imaging of retinal diseases with supported

by photographs of clinical cases in which differential diagnosis plays an important role.

Key Words: Autoflurescence, fundus autoflurescence imaging, retinal diseases.

GIRIS

Otofl6resans; Sodyum floresein veya indosiyanin yesili gibi
floresan boya maddesi verilmeksizin, florofor molekiillere bag-
I1 olarak gozdeki yapilarin belirli bir dalga boyundaki 1gikla
uyarilmas: sonucu daha uzun dalga boyunda 151k yaymasidir.
Fundus otofloresans (FOF) ise tek katli retina pigment epite-
lindeki (RPE) lipofusin ve duyu retina alt1 alanda olusan diger
floroforlarin olusturdugu otofléresansin konfokal tarayici lazer
oftalmoskop (SLO) veya modifiye fundus kameralar: ile nonin-
vaziv olarak goriintiilenmesidir.

Retina pigment epitelinin 6énemli gorevlerinden biri foto-
reseptor dis segmentlerinin fagositozu ve lizozomal enzimler
yolu ile sindirilmesidir. Poliansatiire yag asitleri ve gérme sik-
lusunun triinlerini tasiyan bu segmentlerin fagositozu etkili
bir bi¢imde yapilir. Fakat kimyasal parcalanmaya uygun ol-
mayan bir grup vardir ki buda RPE lizozomlarinda birikir. Bu
biriken materyal lipofusin olarak adlandirilir ve otofléresansin
esas kaynagidir. RPEde lipofusinin varlig1 dis segment yenilen-
mesini kapsayan metabolik aktivitenin bir gostergesidir."" Do-
laystile lipofusin olusumu neredeyse tamamen saglikli bir gor-
me siklusu ve diyetle alinan vitamin-Aya bagimlidir.”) Artmig
otofloresans, fotoreseptor dis segment disklerinin artmig fa-
gositozundan ya da retina pigment epitelinde kazanilmig veya
herediter bir defektden dolay1 tam olmayan sindirme nedeni ile
olusabilirken; otofloresans sinyalinin azalmasi ise blokaj, vita-
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min A siklusunun bozulmasi”), fotoreseptor yada retina pig-
ment epitelinin azalmasi ya da yoklugunun bir sonucudur.*

Lipofusinin ana floroforu A2E komponentidir ve RPEe olan
toksik etkilerden sorumludur.”® Baglica toksik etkiler, hiicre
membranlarina hasar, lizozomal enzimlerin inaktivasyonu,
fototoksik etki, reaktif oksijen radikallerinin olusmasi, fagosite
edilmis materyalin yikiminin engellenmesi, RPE apopitozu ve
DNA hasaridir. Yaglanmaya bagli az miktarda ve diftiiz lipo-
fusin birikimi fizyolojik kabul edilir. 70 yas tizerinde RPE si-
toplazmasinin %20-33’i lipofiisin ve melanolipofiisinden olus-
maktadir. Deneysel ¢alismalar otofloresan sinyalin bir kisminin
lipofiisinden zengin mikroglia ve makrofajlardan da olustugu-
nu gostermistir. Bu hiicreler de yasla birlikte artmaktadur.

Fundus Otofloresans Goriintiileme Prensipleri

Lipofusini ex vivo veya in vitro olarak floresans mikroskopi
ile gortintiilemek icin ultraviyole 151k kullanilir. Okiiler ortam-
larin absorpsiyon ozellikleri nedeniyle insan géziinde ultra-
viyole 15181n retinaya gecisi sinirhidir.”) Ancak lipofusinin 300
nm - 600 nm lik genis eksitasyon araligi nedeniyle, in vivo
fléresansini ortaya ¢ikarmak igin goriilebilir 151k kullanilabilir.
Emisyon spektrumu 480-800 nm arasinda olup 600 nm-640
nm arasinda maksimumdur.

Otofloresansin ilk kez kantitatif olarak degerlendirilmesi
Kitagawa ve ark. tarafindan 1989da florofotometri kullanila-
rak gerceklestirilmistir.” Ancak retina 6niindeki ortamlarin
ozellikle de lensin floresans 6zellikleri nedeniyle FOFun go-
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riintiilenmesinde zorluklar olmustur. Bu nedenle Delori ve ark.
tarafindan fundus spektrofotometre gelistirilmigtir."”’ Konfokal
tarayici lazer oftalmoskopi ise, diisiik yogunluklu otofléresans
sinyalinin kisithiliklarin1 ve kristalin lensin etkisini ortadan
kaldirmak i¢in ilk kez Von Riickmann ve ark. tarafindan kul-
lanilmustir.”"! Optiklerin konfokal 6zelligi nedeniyle fokal plan
disindan yansiyan 1sinlar biiyiik 6lgiide engellenmektedir. Bu
sekilde retina 6ntindeki yapilardan kaynaklanan otofloresans ta
azalmaktadir. Zemin giiriiltiisiinii azaltmak ve goriintii kont-
rastin1 arttirmak igin bir dizi goriintiiniin ortalamas: alinir.
Giiniimiizde otofloresans goriintillemede Heidelberg Retinal
Anjiyografi 2 cihazi siklikla kullanilmaktadir. Cihazda uyarici
151k olarak 488 nm dalga boyunda argon lazer kullanilir, bariyer
filtre ile 500 nm ve {izeri dalga boylar: filtre edilir. Fundus go-
riintiisti kizil 6tesi modunda odaklanir ve birden fazla goriin-
tiiniin ortalamasi alinarak son goriintii elde edilir (Resim 1).

Son yillarda genis acili
goriintiileme  sistemlerinin
kullanim1 ile bazi hasta-
liklarda periferik retina-
nin otofloresans goriintii-
leri de elde edilebilmistir.
Bunlardan biri olan Optos
Optomap ultra genis ag1
sistemindeki konfokal tara-
yici lazer teknolojisi ile 2000
goriintii olusturan elipsoid
ayna yardimiyla periferik
retina goriintillenebilmekte-
dir (Resim 2). Bu sistemde
uyarici 151k olarak 633 nm
(kirmizi) ve 532nm (yesil)
dalga boyunda lazer 15181
kullanilmakta ve bariyer filt-
re ile 540 nm ve tizeri dalga
boylar1 filtre edilmektedir.
Bir dezavantaji goriintiide
bir miktar distorsiyon olma-
sidir. Temporal ve nazalde
daha genis alan goriinti-
lenebilirken, kirpik etkisi
nedeniyle iist ve ozellikle de alt yar1 perifer goriintiiler kisitl
olmaktadir. Sistemde 532 nm dalga boyunun kullanilmasinin
bazi avantajlar1 vardir. Bu dalga boyu lens tarafindan daha az
absorbe edilir, makiila pigmentleri tarafindan daha az emilir ve
kollajen otofloresansindan daha az etkilenir. Bu sekilde santral
patolojilerin ayirimi daha kolay yapilabilir. Korunmus santral
foveal alanlar daha iyi ayirt edilebilir. Geografik atrofide santral
progresyonun degerlendirilmesinde daha yararli oldugu bildi-
rilmektedir.

Heidelberg nonkontakt ultra genis ac1 sistemi ile de 1050 ‘ye
kadar retina periferi degerlendirilebilmektedir. Ancak Optosa
gore nazal ve temporal alanlar daha sinirhidir.

Fundus Otofloresans Goriintiilerinin Yorumlanmasi

Fundus otofloresans goriintiisii, 0-255 arasinda degisen pik-
sel degerlerine kargilik gelen sinyal yogunluguna sahiptir. Di-
stik piksel degerleri (koyu) diisiik yogunluklari, yiiksek piksel
degerleri (parlak) ise yitksek yogunluklar: ifade eder. Fundus
otofloresansin normal gozde topografik dagilim: en kiigiik 4

Resim 1 : Optik disk ve retina damarla-
rinda hipootofloresans, foveada zemin
floresansina gore azalmis otofloresans
sinyali

Resim 2 : Genis agili fundus otofloresans

yaginda ¢ocukta tanimlanmugtir. '’ Optik sinir bast RPE iger-
mediginden hipootofléresandir (Resim 1). Retina damarlar1 da
kan elemanlar: tarafindan emilim nedeniyle hipootofléresan
izlenir (Resim 1). Foveada da otofloresans sinyali luteal pig-
mentlerden emilim nedeniyle zayiflar (Resim 1). Parafoveal
alanda sinyal giicii artmakla birlikte periferik retinaya gore
daha distktir, ¢clinkii santral RPE hiicrelerinde melanin biri-
kimi lipofusin graniillerinin yogunluguna gore daha fazladur.

Fundus otofloresans goriintiisiinde herhangi bir anormalli-
gin saptanmasi gorlintiiniin kalitesi ile iligkilidir. Vitreus, lens,
6n kamara veya korneadaki herhangi bir opasite RPE ve noro-
sensori retina otofléresansini etkilemektedir. Bu nedenle FOF
goruntilerinin yorumlanmasinda fundus fotografi, floresein
anjiyografi ve optik koherens tomografi birlikte degerlendiril-
melidir.

RETINA/MAKULA HASTALIKLARINDA
FUNDUS OTOFLORESANS GORUNTULEME
YASA BAGLI MAKULA DEJENERESANSI

Yasa bagl makiila dejeneresans: gelismis tilkelerde gérme
kaybinin en 6nemli nedenidir."""! Santral fotoreseptorler, reti-
na pigment epiteli (RPE), Bruch membrani ve koriokapillarisi
etkileyen multifaktoryel, dejeneratif bir hastaliktir. Altta yatan
patofizyolojik mekanizmalar heniiz tam olarak anlagilama-
makla birlikte hastaligin erken ve ge¢ evrelerinde RPE’nin rolii
ortaya konmustur.

Erken YBMD

Erken YBMD drusen, fokal hipo veya hiperpigmentasyonla
karakterizedir ve yaga bagli makulopati olarak tanimlanmustir.
12l Drusen, RPE ve Bruch membraninin i¢ kollajen tabakasi
arasinda bulunan hiicre dig1 birikimlerdir. Molekiiler yapisi
komplikedir, lipid, matriks proteinleri ve inflamatuar yolakla-
rin bilesenlerini igerir. Postmortem analizler drusen materya-
lindeki baz1 molekiillerin otofléresan oldugunu gostermistir.

Fundus otofloresans goriintiileme yaga baghh makulopatide
patofizyolojinin anlagilmasi, fenotipik degisikliklerin tanisi ve
takibinde yararlidir. Bu hastalarda farkli otofloresans sinyalle-
ri gozlenmektedir."*"*) Anormal otofl6resans alanlari, normal
homojen zemin otofloresansina gore floresansin artmasi veya
azalmast olarak tanimlanir. YBMDde RPE lipofusini fundusta
dominant florofor olmakla birlikte ayn1 spektrumda eksitasyon
gosteren diger floroforlar da ortaya ¢ikabilir. Bunlar; porfirin
deriveleri, kollajen, elastin, flavin adenin diniikleotid (FAD),
nikotinamid adenin diniikleotid (NAD) ve A vitaminidir.

Otofloresans sinyalindeki degisiklikler her zaman fundos-
kopik ve anjiyografik olarak goriilebilen degisiklikler ile ilis-
kili degildirl6. Hiperpigmentasyon melanolipofiisine bagl
artmis FOF sinyali olustururken, hipo-ve depigmentasyon de-
jenere RPE veya RPE yokluguna bagh olarak FOF sinyalinin
kaybina neden olur. Drusene bagli olusan FOF sinyali zemin
otofloresansina gore artmig, azalmis veya normal olabilir. Bu
nedenle druseni otofldresans goriintiilerinde belirlemek miim-
kiin degildir.""” Olgularin fundoskopik goriintiilerini de deger-
lendirmek gerekir. Drusenin yapisi, bitytikliigii ve tizerindeki
RPEnin durumu otofléresans paternindeki degisikliklerden
sorumludur. Bityiikliik ve morfolojisine gore sert druseni yu-
musak drusenden ayirmak miimkiindiir.
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Erken YBMDde in vivo
FOF degisiklikleri ¢esitli
aragtiricilar tarafindan orta-
ya konmustur."*?") Bu ¢alis-
macilara gore FOF bulgular
hastaligin evre ve aktivite-
sinden bagimsiz olarak ele
alinmalidir. Von Riickmann
ve ark. erken YBMD'li goz-
lerde drusene komsu alan-
larda artmig FOF alanlari
gozlemlerken sert ve yumu-
sak drusene ait otofléresan
sinyaller kontrollere gore ze-
min otofloresansindan daha
diisiik veya benzer bulun-
mustur."” Buna karsin do-
minant druseni olan olgu-
larda, fundus fotografinda
YBMD ile benzer gériiniim
olmasina karsin FOF goriin-
tillemede artmis otofloresan
sinyaller  izlenmektedir.””!
Bu bulgularla FOF goriintii-
leme ile monogenik makii-
la distrofilerini YBMDden
ayirmak miimkiin olmakta-
dur.

YBMD'li olgularda kris-
talin drusen azalmig FOF
sinyaline neden olmaktadir
ki bu da atrofinin bagladig1-
n1 disiindiirmektedir. Buna
karsin  konfluent drusen
alanlar1 fokal, hafif artmig
otofléresan sinyaline neden
olmaktadir. Lois ve ark. tiim
drusen tipleri igerisinde sa-
dece biiyiik foveal yumugak
drusenin (drusenoid RPE
dekolmani) fokal FOF degi-
sikliklerine sebep oldugunu
bildirmistir."*! Delori ve ark.
drusenin FOF ozelliklerini
degerlendirdikleri ¢alisma-
larinda drusenin merkezin-
de azalmis, cevresinde ise
artmis FOF sinyali sapta-
muglardir.”” Bu  gbriiniim,
santralde RPE’nin gerilmesi
sonucu lipofiisin graniilleri-
nin azalmasi ve drusenin ke-
narindaki RPEden fagosite
edilmis lipofiisinin salinma-
sina baglanmistir. Retikiiler drusen de tipik gériiniim ozellik-
leri nedeniyle FOF gériintillemede kolaylikla taninir. Ozellikle
foveanin ustiinde veya temporalinde ¢ok sayida hipootofls-
resan noktalarla karakterizedir. Ayrica fundus fotografindaki
hiperpigmente alanlar yiiksek melanolipofiisin igerikleri nede-

Resim 3 : Erken YBMD’li olguda normal
patern

Resim 4 : Minimal degisiklik paterni

Resim 5 : Fokal artis paterni

Resim 6 : Yama paterni
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niyle otofloresan sinyallerde
artiga neden olmaktadir.

2005 yilinda Fundus Otof-
loresans Calisma  Grubu
erken YBMD'li gozlerde 8
farkli otofloresans paterni
tanimlamigtir. '

Normal patern: Homojen
zemin otofléresansi ile bir-
likte foveada hafif azalmis
FOF ile karakterizedir. Sik-
likla sert drusen olan gozler-
de izlenir (Resim 3).

Minimal degisiklik pa-
terni: Az sayida sert drusen
ve pigment anormallikleri
ile birlikte artmis veya azal-
mis diizensiz FOF sinyalleri
mevcuttur (Resim 4).

Fokal artis paterni: 200
pumden kiigtik, sinirlar1 be-
lirgin en az bir adet artmis
otofloresan sinyal alani ile
karakterizedir. Baz1 alanlar,
daha karanlik halo ile ¢ev-
relenmis olabilir (Resim 5).
Bu gozlerde fokal hiperpig-
mentasyon veya drusen iz-
lenebilir.

Yamali patern: En az bir
adet, 200 umden biiyiik, ze-
min floresansina gore artmis
otofloresans ile karakteri-
zedir (Resim 6). Smirlari
genellikle siliktir. Bityiik yu-
musak drusen ve eslik eden
hiperpigmentasyona bagl
olabilir.

Lineer patern: Cizgi sek-
linde en az bir hiperotoflore-
san alan ile karakterizedir. Genellikle hiperpigmente cizgilere
karsilik gelir (Resim 7).

Dantela benzeri patern: Cok sayida dallanan, hiperotoflore-
san ¢izgiler icerir. Hiperpigmentasyon olan veya normal goz-
lerde izlenir (Resim 8).

Retikiiler patern: 200 pmden kiigiik, ¢ok sayida hipootoflore-
san, gevresi hafif hiperotofléresan noktalardan olusur. Fundos-
kopik olarak da izlenebilen retikiiler drusenle iligkilidir (Resim
7).

Benekli patern: Cok sayida FOF anormallikleri igerir (Resim
9). Damar arkadlarina kadar uzanir. Bu gozlerde genellikle pig-
ment anormallikleri ve konfluent drusen bulunur.

Genellikle her goz tek bir paternle uyumlu olmakla birlikte,
birden fazla patern bir arada da bulunabilmektedir (Resim 7).
Bu otofloresans paternlerinin tanimlanmasi, uzun siireli ¢alis-
malarda prognoza etkili kriterlerin ve yiiksek risk 6zelliklerinin
belirlenmesi, hastaligin seyrinin takibi ve fenotip/genotip kore-
lasyonunun aragtirilmasinda yararhidir.

Erken YBMD'li gozlerde zaman i¢inde FOF degisikliklerinin

Resim 7 : Lineer ve retikiiler patern

Resim 8 : Dantela benzeri patern

Resim 9 : Benekli patern
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degerlendirildigi ¢alismalarda, fundoskopide bulgularda de-
gisiklikler gozlenmesine karsin FOF goriiniimiinde degisiklik
saptanmamustir.””)  Bu nedenle fundus fotografinda izlenen
bulgular ile FOF goriintiilemedeki degisikliklerin birbirinden
bagimsiz oldugu ve ayr1 ayr1 degerlendirilmesi gerektigi belir-
tilmistir.

FAM c¢alismasi icerisinde yapilan bir analizde, yumusak dru-
seni olan 125 géziin 1,5 yillik izlemi sonucunda, 11 gézde gor-
menin azaldigy, bunlardan 2’sinin geografik atrofiye, 9unun ise
KNV’ye bagli oldugu saptanmustir.”) Geografik atrofi gelisen
gozlerde baslangicta fokal artig ve fokal plak benzeri patern,
KNV gelisen gozlerde ise yama paterni mevcuttur. Bu sonug-
larla yama paterninin eksudatif YBMD’ye geciste riskli patern
oldugu soéylenebilir. Bizim 105 erken YBMD olgusunun 142
goziinde yaptigimiz calismada, yama ve lineer paternler yas
tipe geciste en riskli paternler olarak bulunmugtur.”"

Atrofik YBMD, hastaligin
gec evresini olusturmakta-
dir. Baslangicta parafoveal
alanda olusan, yama seklin-
de atrofiyle karakterizedir.
I Fundoskopik muayene-
de, koroid damarlarinin iz-
lendigi, keskin kenarl: atrofi
alan1 gorilir. Bu bolgede
RPE, dis norosensori reti-
na ve koryokapillaris kaybi
mevcuttur. RPEnin  kayb1
ile birlikte lipofiisin de ol-
madigindan FOF sinyalin-
de belirgin azalma izlenir
(Resim 10).""" Atrofi alanmi
ve digindaki alan arasindaki
kontrast farkli ¢ok belirgin
oldugundan atrofinin sinir-
lar1 fundus fotografina goére
FOF goriintilemede daha
belirgindir. Son yillarda at-
rofi alaninin kenar zonunda
farkli otofloresans paternle-
ri tanimlanmugstir.”* Atrofi
etrafinda herhangi bir FOF
paterni olmayabilir veya
artmis otofloresans paterni
izlenir. Artmis otofloresans;

1. Fokal

2. Bant (Resim 11)

3. Yama

4. Diffiiz

a) graniiler

b) dallanma

¢) damlama (trickling)

d) retikiler

e) graniiler ve punktat
noktalar seklinde siniflandi-
rilmaktadir (Resim 12).

Yapilan ¢alismalarda atro-
finin ilerleme hizinin atrofi

Resim 10 : Geografik atrofide keskin ke-
narlt hipootofloresans ve cevresinde hi-
pootofloresan noktalar

Resim 11 : Geografik atrofi etrafinda
bant seklinde hiperotofloresans

Resim 12 : Geografik atrofi etrafinda dif-
fiiz paternde otofloresans

etrafindaki otofléresans paterni ile iligkili oldugu gosterilmis-
tir.””) Atrofi etrafinda bant ve diffiiz patern olan gozlerde yillik
biiylime hiz1 diger paternlere gére anlamli olarak yiiksek bu-
lunmustur. Diffiiz grup igerisinde de damlama paterni en hizl
ilerleyen paterndir.

Eksudatif YBMD

Yasa bagli makiila dejeneresansi olan olgularda eksudatif tip
%80 oraninda gérme kaybindan sorumludur. RPE dekolman,
koroid neovaskiilarizasyonu (KNV), dissiform skar, RPE yirtig1
gormeyi azaltan baslica lezyonlardir. Floresein anjiyografi, bu
lezyonlarin tanisi, yerlesimi ve yaygiliginin belirlenmesinde
yararl bir gériintiileme yontemidir. Optik koherens tomografi
(OKT) ise retinadaki yapisal degisikliklerin degerlendirilme-
sinde yararlidir. Fundus otofloresans goriintiileme de bu ol-
gularin tani ve takibinde fléresein anjiyografi ve OKT yaninda
yerini almugtir.>**

Koroid Neovaskiilarizasyonu

Hashimato ve Harada cerrahi olarak eksize edilmis 3 adet
KNV’yi 151k mikroskopi ve konfokal tarayici lazer floresans
mikroskopi ile incelemisler ve vaskiiler yapilarin liimeni et-
rafinda yitksek floresans veren birikimler tanimlamislardir.
19" Bu birikimlerin lipofusin graniillerin oldugunu belirtmis-
ler, RPE'nin KNV’lerin olusumunda ve gerilemesinde dnemli
rolii oldugunu vurgulamiglardir. Birgok ¢alismada KNV’ye ait
farkli otofloresan sinyal yogunluklar: bildirilmistir."*'*) Erken
baslangicli KNV varliginda foveada normal veya minimal otof-
loresans degisikligi, kiigiitk KNV'de ise sadece KNV alaninda
otofloresans degisikligi, cevresinde ise normal homojen otofl§-
resans izlenmistir.””’ Otofloresans degisikliklerinin gézlenme-
digi veya minimal oldugu olgularda prognoz daha iyidir. Diger
6nemli bir bulgu KNV gelismeden 6nce o bélgede otofloresans
degisikligi gozlenmemesidir. Bu da lipofiisinin geografik atro-
finin ilerlemesinde 6nemli olmasina karsin KNV gelisiminde
rol oynamadigini diistindiirmektedir.

Klasik ve gizli KNV’lerin FOF ozelliklerine ait sinirli sayida
calisma mevcuttur. Klasik KN'V’lerde otofloresans degisiklik-
leri daha belirgindir. McBain ve ark. klasik KNV alaninda izle-
nen hipootofléresansin RPE hasarindan ¢ok subretinal alanda
biiyityen KN'V’nin otofléresansi bloke etmesine bagli oldugunu
bildirmistir.””! Bazi olgularda hipootofléresan KNV’nin etra-
finda RPE proliferasyonuna bagli hiperotofloresan halka iz-
lenmistir (Resim 13a,b). Gizli KNV’lerde otofloresans paterni
degiskendir. Bu da lezyonun heterojen yapisi, RPE altinda ge-
lismesi ve daha kronik seyir gostermesine baglidir. Yer yer izle-
nen hipootofldresan sinyaller kiiciik RPE atrofi alanlarini ifade

Resim 13a : Floresein ve indosiyanin yesili anjiyografide klasik KNV’ye bagl hi-
perfloresans
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etmektedir (Resim 14a,b)
Eksudatif YBMDde izlenen
diger bir FOF bulgusu hem
gizli hem de klasik KNV’ler-
de lezyon komsulugunda
izlenen hiperotofloresanstir.
Bu goriintii, damar komp-
leksinden yana dogru birik-
mis atiklarin fagositozunu
ya da kronik subretinal siv1
mevcudiyetini ifade etmek-
tedir.

Koroid neovaskiilarizas-
yonlarinin tedavisi ile iligkili
FOF degisikliklerini iceren
siurh sayida c¢aligma mev-
cuttur. KNV gelisiminin
erken doneminde FOF degi-
sikliklerinin gdzlenmemesi
RPE’nin intakt oldugu anla-
mina gelmekte ve iyi gorsel
prognozu ifade etmektedir.
Bu dénemde RPE ve retina
kompleksine hasar verme-
den uygulanacak tedavi ile
gorme keskinligi korunabi-
lecektir. Bu nedenle tedavi
protokollerinde FOF goriin-
tilemenin kullanilmasinin
yararll olacag: ifade edil-
mektedir.”"’ Koroid neovas-
kiilarizasyonlarinin tedavisi
sonrasinda belirgin FOF
degisikligi izlenmemektedir.
Framme ve ark. fotodina-
mik tedavi sonrasinda klasik
KNV’lerde kiiciilmeye bagl
hipootofléresansta azalma,
reaktif RPE degisikliklerine
bagli sinirlarinda belirginlesme izlemislerdir. Buna karsin giz-
li KNV’lerde FDT sonrast belirgin degisiklik izlenmemistir."*
Bir bagka ¢alismada ise anti-VEGF 6ncesinde santral makiila
alaninda artmis otoflresans sinyali olan eksudatif YBMD’li ol-
gularda tedavi sonrasi1 gérme artigt daha az olmugtur.”’!

RPE Dekolmani

Resim 13b : FOF goriintiilemede KNV de
hipootofloresans ve etrafinda hiperotof-
loresans

Resim 14a : Floresein anjiyografide gizli
KNV'ye bagh diizensiz hiperfloresans

Resim 14b : FOF goriintiilemede gizli
KNVde diizensiz otofloresans

Retina pigment epitel
dekolmanlarinin klinik
bulgular1 degisken FOF go-
riintiileri  olusturmaktadir.
Dekolman alaninda genel-
likle normal veya artmis
otofldresans sinyali izlenir.
Dekolman sinirinda, eglik
eden subretinal siviya bagl
hipootofldresans mevcuttur.
B4 (Resim 15). Zaman i¢in-
de RPE dekolmaninin FOF
ozelliklerinde degisiklikler
olugur ve dekolman alanin-

Resim 15 : RPE dekolmaninda izootoflo-
resans, etrafinda hipootofloresans

50 Sermet F. Fundus Otofloresans. Giincel Retina 2017;1(1):46-56.

da fibrovaskiiler skar veya RPE atrofisine bagli hipootoflore-
sans izlenir.

RPE Yirtig:

RPE yirtig1, pigment epitel
dekolmani varliginda kendi-
liginden veya tedavi sonrasi
gelisir. FOF goriintiileme
yirtik alanmimn goriintiilen-
mesinde yararlidir. RPEnin
olmadigi alan hipootof-
loresan ve keskin kenarls,
RPEnin katlandig: alan ise
hiperotofléresandir (Resim
16).

Dissiform Skar

Skarin gelisim ve siirecine
bagli olarak FOF bulgular:
degiskenlik gosterir. Siklikla
skar ve fibrozis alaninda hi-
pootofloresans izlenir. Von
Ruckmann ve ark. olgularin
yaklagik yarisinda skar etra-
fin1 gevreleyen hiperotoflo-
resan halka mevcudiyetini
gostermislerdir.® Skar etra-
finda artmig otofloresans ir-
regiiler pigmentasyona bagh
olup ¢ok sirali RPE tarafin-

Resim 16 : RPE yirtig1 ve kanamaya bagh
hipootofloresans

Resim 17 : YBMD'li gozde periferik reti-
na FOF goriiniimii

dan olusturulmaktadir.

Son yillarda yasa bagli makiila dejeneresansinda periferik
otofloresans bulgulari

tamimlanmustir. Tan ve arkadaglar1 238 goziin %68,9’unda
periferik FOF anormallikleri oldugunu bildirmislerdir.”*’ En
sik neovaskiiler tipte (%86) periferik anormallikler tespit edil-
mistir. Kuru tipte %72,8 olguda bu bulgular mevcutken saglikli
bireylerin sadece %18,4’tinde saptanmstir. Baz1 FOF bulgu-
larimin klinik bulgular ile korelasyon gosterdigi gorilmiistiir.

Bizim de yaptigimiz bir ¢aliymada 221 kuru tip YBMD’li
goziin %33,l'inde periferik FOF bulgular1 saptanmigtir (Re-
sim17)

RETINA DiSTROFILERI

Hizli ve non-invaziv bir goriintilleme yontemi olan fundus
otofloresans, retina pigment epitelindeki lipofusinin patolojik
diizeylerde birikim gosterdigi retina distrofilerinde yararli bir
goriintiileme yontemidir. Ozellikle ¢ocuklarda bu hastaliklarin
tani ve takibinde kolaylikla kullanilmaktadir. Elektrofizyolojik
testlerle fundus otofloresansin giiglii korelasyonu otofléresans
anormaliklerinin fonksiyonel bir 6nemi oldugunu gésterir ve
bu olgular1 izlemede 6nemli bir parametredir.

Histopatolojik ¢alismalarda ABCA4 geni, VDM2 (BEST1)
geni, peripherin/RDS geni mutasyonu olanlarda asir1 lipusin
birikimi gosterilmistir.””*) Lipofusin birikimi ile retina deje-
nerasyonlari arasindaki iligki en belirgin Stargardt hastaliginda
ortaya ¢ikmaktadir. ABCA4 gen mutasyonu sonucu gelisen bu
hastalikta RPEde, yaslanma sonucu biriken lipofusine benzer
bicimde agir1 birikim olmakta, bu da RPE atrofisine neden
olmaktadir."**!) Yine benzer bicimde santral areolar makiiler
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distrofi, eriskin baglangi¢li fovea makiiler vitelliform distrofi ya
da Best vitelliform distrofide, RPEde lipofusin benzeri mater-
yalin agir1 birikimi izlenmektedir.””***!

RPE otofléresansinin in-vivo goriintiilenmesi sayesinde bu-
giine kadar histolojik ¢aligmalarla bilgi sahibi olunan retinal
hastaliklarda patogenez ve prognoz tayini yapmak miimkiin
olmugtur. FOF goriintilleme; makiila ya da retina distrofisine
neden olan mutasyonu olan olgularda, manifest oftalmolojik
ya da fonksiyonel bozukluk izlenmezken anormal otofl6resans
dagilimini gostererek taniya yardimei olabilir. Yine bu teknik
sayesinde distrofi olgularinin bir kisminda farkli fenotiplerin
tayini yapilabilmektedir.

Best’in Vitelliform Makuler Distrofisi

Best’in vitelliform makiila distrofisi, RPE ve altinda lipofusin
graniillerinin birikimi ile karakterize, otozomal dominant ge-
cisli bir retina distrofisidir. 11. kromozomun uzun kolundaki
bestrophin (VDM2) geninde mutasyon saptanmuistir. Bu genin
drini, RPEnin bazolateral kisminda yerlesmis Ca sensitif Cl
kanallarinin transmembran proteinidir.*!’ Lezyonlar ¢ocukluk
¢aginda bilateral ve simetrik olarak izlenir. Hastalik sirayla pre-
vitelliform, vitelliform, psédohipopiyon, vitelliriiptif ve atrofik
olmak iizere 5 evreye ayrilmistir. Previtelliform evrede herhan-
gi bir FOF anormalligi izlenmez. Vitelliform evrede makiila-
da sinirlari belirgin yumurta sarisina benzer lezyon izlenir. Bu
asamada oftalmoskopik olarak tani1 koymak zor degildir. FOF
gorintilleme, karakteristik bulgulari ile hastaligin her evresin-
de teshis koymada yardimcidir." Vitelliform evrede artmus li-
pofusin icerigine bagh artmis fundus otofldresansi izlenirken
(Resim 18), psddohipopiyon evresinde FOF goriintillemede alt
tarafta seviye veren olduk¢a parlak sinyal dikkati ceker. (Re-
sim 18). Vitelliriiptif evrede lezyon sinirlar1 igerisinde 6nceki
evrelere gore homojenligini
yitirmis daginik karakterde
artmis otofléresans sinyal-
leri mevcuttur. Birikim ge-
nellikle lezyon kenarlarinda
ve alt yaridadir (Resim 19).
Best olgularinda biriken
materyale ek olarak, yapi-
lan OCT muayenelerinde
lezyon bolgesinde subretinal
sivi da lezyona eslik edebil-
mektedir. Subretinal sivinin
varligi RPEdeki mutasyona
ugramis transmembran pro-
teini nedeni ile bozulmus
pompa fonksiyonu ile agik-
lanmaktadir. Fakat ozellikle
vitellirtiptif evrede subre-
tinal sivinin icinde izlenen
daginik  hiperotofloresan
noktalarn; santral = ser6z
koryoretinopatiye  benzer
sekilde ayrismaya bagh azal-
mis fotoreseptor dis segment
fagositozundan kaynaklan-
Resim 19 : Vitelliriiptif evrede diizensiz dig1 da  digiintilmektedir.
ve alt yarida daha belirgin otofloresan  1%5] Yine bu evrede santralde
sinyaller RPE atrofisine bagli hipo-

Resim 18 : Pseudohipopiyon evresindeki
Best hastaliginda seviye veren hiperotof-
loresans

otofldresan noktalar olabil-
mektedir. Best olgularinda
lezyon biiyiikliigii ile gorme
keskinligi arasinda korelas-
yon saptanmazken, diisitk
gorme keskinligi skar yada
kanama nedeni ile olusan
diizensiz pattern ile iligkili
bulunmustur.””’  Hastaligin
ilerleyen evreleri ile birlikte
artmis otofloresans yaratan
materyal kaybolurken yerini
RPE atrofisine ve skar doku-
suna birakmaktadir (Resim
20). Skar evresinde FOFda hipootofloresan olan atrofi alani,
FAda RPEde pencere defektine bagl hiperfloresan izlenir.

Stargardt Makiiler Distrofi-Fundus Flavimakiilatus

Stargardt -fundus flavimakiilatus, ABCA4 gen mutasyonu
sonucu gelisen, otozomal resesif gecis gosteren ve sik goriilen
bir makiila distrofisidir. Histopatolojik ¢aligmalarda RPE i¢in-
de yiiksek oranda lipofusin birikimi gosterilmigtir."”’ Hastalik
farkl1 klinik gértiniimlerde ortaya ¢ikabilmekte ve erken evre-
lerde bile klinik bulgularla uyumlu olmayan gorme kaybi gelis-
mektedir. Makiilanin tutulmadig: diffiiz benekler, perifoveal
beneklerin eslik ettigi makiila atrofisi, ya da makiila tutulumu
ile birlikte daha yaygin beneklerin goriildigii olgular izlen-
mektedir. "

FFAda tipik olarak tarif edilen “karanlik koroid bulgusu”
olgularin %60’ 1nda goriiliir. Best olgularinda oldugu gibi ti-
pik olgularda tani koymak
sorun olusturmazken aktif
lekelerin kayboldugu olgu-
larda oftalmoskopik olarak
atrofiye ugramis benekler
fark edilmeyebilir.

Hastaligin  patofizyolo-
jisinde lipofusin ve A2E
komponentinde artig ol-
maktadir. Bu nedenle FOF
goriintiileme hastaligin tani
ve tedavisinde o6nem ka-

Resim 20 : Atrofik evrede yer yer hipoo-
tofloresan sinyaller

Resim 21 : Stargardt/fundus flavimakii- zanmaktadir. RPEnin ve
latusta aktif beneklerde hiperotoflore- w1

sans, santralde atrofiye baglt hipootof- fotoreseptorlennv dur.umu
loresans hakkinda  degerlendirme

yapmaya olanak saglar. Sa-
dece makiilanin tutuldugu
olgularda, makiiladaki atrofi
alant RPE yoklugu nedeni
ile FOFda hipootofloresan
olarak izlenir. Aktif benekler
FFAnin erken ve ge¢ fazinda
boyanmaya bagli hiperflo-
resan, FOF gorintillemede
lipofusin igerigine bagh hi-
perotofloresan olarak izle-
nirler (Resim 21). Rezorbe
olduklarinda ise FFAda hipo
veya hiperfloresan olabilir-
ken FOFda hipootofloresan

Resim 22 : Makiilada yaygin atrofi olan
Stargardt’l olguda peripapiller alanin
korunmasi
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odaklar izlenir. Aktif olmayan benekler diisiik otofloresans
sinyali ile kolayca saptanabildigi icin oftalmoskopik olarak go-
riintiisii tipik olmayan olgularda, FOF goriintiileme tani koy-
mada olduk¢a yardimcidir. Stargardtli hastalarda makiilada
veya midperiferik retinada klinik olarak saptanan retinal atrofi
alanlari, FOF goriintillemede, diisiik sinyal veren alanlar ola-
rak izlenir. Diffiiz RPE anomalilerinin ve atrofinin gorildagii
olgularda bile, peripapiller alanda tipik olarak leke ve atrofinin
bulunmamas: dikkat ¢ekicidir (Resim 22). Bu bulgu, fundus
lekelerinin gériinmez hale geldigi ileri evre olgularda bile has-
taligin tanisin1 koymada yardimeidur.

Mevcut ¢alismalarda tiim Stargardt olgularinin makiilalarin-
da artmis otofl6resans oldugu bildirilmis olmasina karsin, Lois
ve arkadaglarinin bildirdigi genis Stargardt serisinde makiila-
da normal otofléresans sinyali olan olgular bildirilmistir.”"’ Bu
durum RPE’nin normal degerlere olan artmis duyarlilig1 ya da
RPE ve fotoreseptorlerin heniiz gorsel olarak belirginlesmemis
atrofisi seklinde agiklanabilir. Normal otofloresans sinyali belki
de FFAda karanlik koroid bulgusu olmayan olgular1 agiklamak-
tadir. Bu bilgiler FOF’un kantitatif analizinin 6nemini vurgu-
lamistur.

Takiplerde ayni alandan yapilan 6l¢timler ile hastalik prog-
resyonu izlenebilmektedir. Anormal rod ve kon cevabinin
oldugu Stargardt olgularinda damar arkadlar1 disindaki kor-
yoretinal atrofi alanlarina isaret eden yama seklinde azalmis
otofloresans ile birlikte makuler alanda azalmig FOF sinyali go-
riilebilir. Bu olgularda gorme prognozu daha kotii olabilmekte-
dir."" Yine ayni ¢aligmada otofloresans sinyali ve PERG ile sap-
tanan makiila fonksiyonu arasinda korelasyon bulunmamustir.
Sodi ve ark.nin yaptig1 gene-
tik analiz caligmasinda fark-
11 FOF fenotipleri ile ABCA4
mutasyon tipleri analiz edil-
mis ve iki allelde de ciddi
mutasyonu olan olgularda
santralde daha genis makiila
pigment epitel atrofisi gelis-
tigi saptanmugtir.”!’ Sonucta
Stargardt —fundus flavima-
kiilatus olgularinda FOF ile
saptanan fenotipik 6zellikler
sayesinde olgularin progno-
zu ve genotipi ile ilgili varsa-
yiumlar yapilabilmektedir."”

Genis agili FOF goriintiileme ile Stargardtl: olgularin lez-
yonlarinin perifere uzanimi tespit edilebilmektedir (Resim 23)

Patern Distrofiler

Patern distrofiler (PD), siklikla makiilada yerlesen sar1 renk-
li depozitler ve pigment birikimleri ile karakterize fenotipik
ve genotipik olarak oldukea heterojen bir hastalik grubudur.
Cogunda peripherin /RDS geninde mutasyon saptanmaktadur.
15354 Hastalik paternine gore Gass tarafindan 5 gruba ayrilmig-
tir; Adult vitelliform makuler distrofi (AVD), stargardt-fundus
flavimakiilatus benzeri multifokal PD, kelebek sekilli PD, re-
tikiiler distrofi, fundus pulverentulustur. Zaman i¢inde farkli
paternlere gecisler goriilebilir.

Genellikle orta yaslarda ortaya ¢ikar. Gérme uzun yillar sta-
bil kalabilir fakat ilerleyen yas grubunda santralde gelisen atrofi
nedeni ile ciddi gérme kayb: olusabilir. EOG subnormal sap-

Resim 23 : Stargardt’li olguda fleckler ve
atrofinin periferik uzanum
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tanirken; ERG, renkli gérme ve karanlik adaptasyon degerleri
normal sinirlardadir.

Adult Vitelliform Distrofi

Pattern distrofilerin en sik goriilen formudur. Genetik he-
terojenite gosteren polimorfik bir hastaliktir. Yapilan genetik
analizlerde siklikla RDS
geninde yada bestrophin
geninde mutasyon saptan-
mustir.””) Adult vitelliform
distrofide histopatolojik
olarak RPEde diizensizlik ve
hiperplazi, subretinal eks-
traseliiler birikimler yada
lipofusin birikimi daha 6n-
ceki caligmalarda gosteril-
mistir.”® Lezyonlar genel-
likle bilateral, sar1 renkli,
bir disk ¢apindan kiigiik,
merkezinde pigmentasyon
olan veya olmayan subfoveal
birikimler seklinde kendini
gosterir. Floresein anjiyog-
rafideki benzer gortintimleri
nedeniyle klasik koroid ne-
ovaskiilarizasyonundan ayi-
rim1 FOF ile miimkiindiir.
Klasik KNV'de FOF goriin-
tilemede hipootofloresans
izlenirken AVDde santral-
deki birikimlere karsilik ge-
len alan hiperotofloresandir.
(Resim 24a,b, 25a,b). Bazi
olgularda lezyonlar Best
vitelliform  distrofisindeki
evrelere benzer sekilde de-
gisim gosterebilir. Takipler-
de skar gelisimi ve gérmede
disme olabilir. Parodi ve
ark.nin yaptig1 bir caliymada
fokal birikime goére yamali
otofloresans gosteren olgu-
lar daha disiik gorme kes-
kinligi ve retinal sensivite ile
iliskili bulunmustur.”>”!

Near-infrared otofloresans
goriintilleme de bu olgularin
tanisinda olduk¢a duyarlhidir.
Kisa dalga boyu otoflore-
sansda izlenemeyen lezyon-
larin bir kism1 near-infrared
FOFda goriilebilir (Resim
26a,b). Parodi ve ark.nin
adult vitelliform distrofili ol-
gularda yaptig1 bir calismada
near-infrared FOFun lezyo-
nu tanimlamada sensitivitesi
%100 iken, kisa dalga boyu
FOFun %86 olarak bulun-
mustur. >’

Resim 24a : Floresein anjiyografide kla-
sik KNV’ye bagl hiperfloresans

Resim 24b : Ayni olguda FOF goriintiile-
mede hipootofloresans

Resim 25a : Floresein anjiyografide vitel-
liform lezyonda hiperfloresans

Resim 25b : Ayni olguda FOF goriintiile-
mede hiperotofloresans
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Kelebek Sekilli PD

Kelebek sekilli patern distrofide depigmentasyon zonu ile
cevrilmis benekli pigment paterni mevcuttur. Genotipik olarak
heterojen bir hastalik grubudur fakat literatiirde periferin/RDS
mutasyonu olan bir olguda histopatolojik muayenede RPEde
artmig lipofusin saptanmig-
tir.”) Gorme keskinligi nor-
mal yada hafif azalmistir.
Fakat ilerleyen donemlerde
atrofilerin  belirginlesmesi
ile gérme keskinligi azala-
bilir. Gorsel olarak kelebek
seklini andiran lezyonun
FFA  goruntilerinde pig-
mentli gizgiler hipofléresan
izlenirken, buna kargsilik
gelen FOF goriintillemede
hiperotofloresans izlen-
mektedir (Resim 27). Yine
gizgilerin etrafindaki depig-
metasyon alan1 FFAda par-
lak fléresans verirken, FOF
goriintiisiinde azalmis otof-
l6resans goriilmektedir.
Stargardt / Fundus

Resim 26a : AVD’li olguda normal FOF
goriiniimii

Flavimakiilatusa
Benzeyen Multifokal PD
Multifokal PD, siklikla

peripherin/RDS mutasyonu
sonucu gelisir ve fenotipik
olarak Stargardt/Fundus fla-
vimakiilatusa olduk¢a ben-
zerlik gostermektedir. FOF
goriintiilemede, arkad gevre-
sinde ve makiilada, etrafinda
azalmis otofldresans olan
hiperotofloresan ~ benekler
izlenmektedir (Resim 28).
Hastaligin baglarinda halka
merkezinde artmis otoflo-
resans izlenirken ilerleyen
donemlerde atrofiye bagh
hipootofléresans izlenmek-
tedir. Bu olgularda Stargar-
dtdan farkli olarak peripapil-
ler alanda da tutulum izlenir.
Multifokal PDde genellikle
peripherin/RDS mutasyonu
mevcuttur fakat genetik ana-
lizin yapilamadig1 olgular-
da ayiric1 tanida; hastaligin
otozomal dominant gegis
gostermesi, goreceli olarak
gec yasta baglamasi, gérme
diizeyinin iyi olmasi, FOF’ta
peripapiller korunmus ala-
nin ve FFAda karanlik koro-
id bulgusunun olmayst yol
gosterici olabilir."™”!

Resim 26b : Near IR otofléresansta hipo-
otofloresans

Resim 27 : Kelebek sekilli PDde hipero-
tofloresan ¢izgilenmeler

Resim 28 : Multifokal PDde hiperotofl-
resan benekler ve santralde hiperotofli-
resan gizgiler

Retikiiler Distrofi

Retikiiler distrofi, patern distrofi grubunun balik ag1 seklin-
de pigmentasyonla karakterize tipidir. Olgularda gérme kes-
kinligi, ERG, EOG, renk gorme ve periferik gérme alani nor-
mal olabilir.

Fundus Pulverentulus

Graniiler fundus goriinii-
mi ile karakterizedir (Resim
29)
Retinitis Pigmentoza

Retinitis pigmentoza,
farkli klinik ve genetik 6zel-
liklere sahip, olduk¢a hete-
rojen karakterli, baglangicta
rodlari, ikincil olarak da
konlar1 etkileyen dejene-
ratif bir retina hastaligidir.
Takiplerde fotoreseptor de-
jenerasyonuna RPE kaybi
da eklenmektedir. Hastalar-
da baglangicta gece korliigii
yakinmasini ilerleyici gor-
me alan1 kaybi ile birlikte
santral gérme kayb:1 izler.
Retinitis pigmentoza olgu-
larinda farkli FOF paternleri
tanimlanmustir. Yapilan ¢a-
ligmalarda retinitis pigmen-
toza olgularmin ¢ogunda
makiiler  hiperotofloresan
halkanin varlig1 gosterilmis-
tir.'**%?) Bu hiperotofloresan
halka korunmus santral fo-
topik fonksiyonunun sini-
rin1 gostermektedir (Resim
30). Hiperotofloresan halka disinda kalan alan oftalmoskopik
olarak normal géziikse dahi non-fonksiyoneldir. Retinitis pig-
mentozali hastalarin takiplerinde FOF goriintiileme kullanarak
bu halkanin boyutunun 6l¢iimii ile korunan retinal alan ve gor-
me prognozu hakkinda bilgi sahibi olunabilir. Robson ve ark.
nin yaptig1 bir ¢alismada halkanin yaricap: ile PERGnin P50
komponentinde pozitif korelasyon saptanmugtir.'*” Yine hipe-
rotofléresan halkanin disinda otofléresans sinyali alinamayan
olgularda halka boyutundan bagimsiz olarak prognozun daha
kotii oldugu izlenmistir. Izlem siiresinde halka igindeki normal
FOF alaninin kayb1 ve halkanin daralmasi da olumsuz gorsel
prognoz ile birliktedir. Optik koherens tomografide, halka
icindeki alanda IS/OS bandi ve ELM normal izlenirken, halka
disinda retinal duyarliklikta azalma ve IS/OS bandinda kayip
saptanmugtir.*’! Son zamanlarda yapilan FOF ¢alismalarinda,
farkly alt tiplerde (santralden otofl6resans alinamayan ve halka-
nin olmadig olgularda) 6ncelikli olarak RPE’nin tutulduguna
dair yorumlar da yapilmaktadir."”’ Gozler arasinda hiperflore-
san halkalarin simetrisi dikkat ¢ekicidir.

Retinitis pigmentozali olgularda genis a1 FOEF, kalan retinal
fonksiyonlarin

degerlendirilmesine olanak saglamaktadir.**' Periferde anor-
mal FOF olusumunu takiben retinal fonksiyon kayb: oldugu
gosterilmistir. Bu nedenle periferik FOF goriintiilleme hastalik

Resim 29 : Fundus pulverentulus’ta gra-
niiler otofloresans, hiperotofloresan ¢iz-
gilenmeler

Resim 30 : Retinitis pigmentozada hi-
perotofléresan halka, santralde KMO’ye
bagl hiperotofloresans
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Resim 31 : Kon distrofili olguda santralde
hipootofloresans, etrafinda hiperotoflore-
san halka

Resim 32 : Akut SSKRde subretinal sivi
alaminda hafif ve sizinti odaginda belir-
gin hipootofloresans

Resim 33 : Uzun siireli subretinal sivi
mevcudiyetinde hiperotofloresan sinyal-
lerin olusumu

Resim 34 : Kronik SSKRde st izlerinin
oldugu bolgede gelisen RPE atrofi alanin-
da hipootofloresans

seyrinin takibinde yararli
bir yontemdir.
Kon Distrofisi

Kon ve kon-rod distrofi-
si; gormede ilerleyici kayip,
diskromatopsi ve fotofobi
semptomlarina santral sko-
tom ve periferik alan pa-
tolojilerinin de eslik ettigi
oldukga heterojen karakterli
bir retina distrofisidir. Of-
talmoskopik bulgular ge-
nellikle makiilaya sinirlidir.
Elektrofizyolojik  testlerde
skotopik ERG yanitinda ha-
fif etkilenme ile birlikte foto-
pik tam alan ERG cevabinda
tipik olarak uzama ve amp-
litid dustkligi saptanir.
Kon distrofili olgularin FOF
gorintiileri her zaman tipik
bulgu vermeyebilir. Makiila-
da hedef tahtasi makulopati,
yada diffiz  hipootoflore-
sans izlenebilirken, bazi ol-
gularda non-spesifik foveal
hiperotofléresans goriiliir65.
Hedef tahtasi makulopati-
sinde RPE atrofi alani ile
uyumlu olacak sekilde sant-
ralde benekli azalmis otofl6-
resans , etrafinda ise artmig
hiperotofléresan band izlen-
mektedir. Daha ileri evrede
santral alanda atrofi nedeni
ile diffiiz bir hipootofloresan
alan izlenmektedir. Hipero-
tofloresan halka bu evrede
de atrofi alaninin etrafin-
da goriilebilmektedir (Re-
sim 31). Ozellikle retinitis
pigmentozali olgularda bu
halkanin daralmas: geride
kalan saglikli alanin azal-
mast anlami tasirken, RPGR
ve RIMS1 mutasyonu olan
kon-rod distrofili olgular-
da halkanin genislemesi ile
makiiler fotoreseptor dis-
fonksiyonunun sinirinin da
genisledigi gosterilmigtir.”"
Yine rod-kon distrofisinin
tersine ozellikle ileri yas kon
distrofilerinde  parafoveal
artmis otofloresan halka,
korunmus alan: degil atrofi
alanini da gevreleyebilmek-
tedir.  Elektrofizyoloji ile
FOF bulgularinin karsilas-
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tirlldigy bir calismada slipernormal rod cevabinin oldugu kon
distrofi olgularinin 6kiizgdzli makulopati, santral atrofi yada
artmis foveal otofloresans gibi genis otofloresan anormallikle-
ri gosterdigi saptanmigtir.®”’ Bu nedenle olgularin ayiriminda
elektrofizyolojik testler halen 6nemli yer tutmaktadir.

Kon ve kon-rod distrofilerinde periferik FOF degisiklikleri
de goriilebilmektedir. Bu bulgularin gérme alani ve ERG bul-
gulari ile korelasyon gosterdigi ve gérme fonksiyonlarinin 6n-
gorilmesinde yararli oldugu bildirilmektedir. "

SANTRAL SEROZ KORYORETINOPATI

Santral seroz koryoretinopati (SSKR), RPE diizeyindeki s1-
zint1 noktalarindan gelisen seroz retina dekolmani ile karakte-
rizedir. Kiigitk RPE dekolmanlar: da eslik edebilir. Hastaligin
erken doneminde makiila dekolmanina karsin gérme keskin-
ligi iyi olabilir, Ser6z dekolman foveay: etkilediginde olgularda
gorme bulanikligl, mikropsi, metamorfopsi belirginlesir. Uzun
stireli gorme prognozu iyidir, herhangi bir tedavi uygulanma-
dan diizelir. Olgularin %20-30’unda bir veya daha fazla sayida
niiks geligir. Kronik donemde retina ve RPEde atrofik ve deje-
neratif degisiklikler olusur ve gérme diiger.*"

Santral ser6z koryoretinopatide FOF bulgulari, RPE tutu-
lumu ile iligkili olup hastaligin evresine gore degisiklik goste-
rir. Akut SSKR’li olgularda, FAda fokal sizintiya kargilik gelen
noktada hipootoflresans izlenir. >’ Ayrica subretinal sivinin
oldugu alanda da otofloresans sinyalinin blokajina bagl hipo-
otofléresans mevcuttur (Resim 32). {lerleyen donemde dekol-
man alaninda diffiiz veya birbirinden ayr1 graniiller seklinde
otofloresan sinyaller olusur (Resim 33). RPEnin yiiksek me-
tabolik aktivitesi sonucu subretinal alandaki birikimlerin ve
dokiilmiis fotoreseptor dis segmentlerinin yiiksek oranda fa-
gositozuna baghdir. Serdz sivida floroforlarin birikmesi de art-
mus otofloresansa sebep olmaktadir.””" Biriken materyal bazi
olgularda makiilada sar1 beneklerin goriilmesine neden olur.
OKTde artmis otofloresans alanlarinda dis retinal yiizeyde bi-
riken materyale bagli yiiksek yansiticilik izlenir.

Kronik SSKRli olgularda atrofi alanlarinda hipootofloresans
gelisir. Tipik bulgu retinanin alt yarisinda sivi izleridir (Resim
34). Fokal s1zint1 odagindaki hipootofl6resans genisler. Kronik
SSKRde hipootofloresans, azalmig metabolik aktivite, 6zellik-
le de kronik nérosensori dekolman alaninda fotoreseptorlerin
kaybina baghdir.

Akut SSKRde tan slit-lamp biomikroskopi ve fléresein an-
jiyografi ile konulurken kronik-tekrarlayan SSKRde tartigma-
lidir. Bu olgularda FAda belli belirsiz, multifokal sizintilar ne-
deniyle diger patolojik durumlarla ayiric1 tan1 zorken FOFta
artmis otofloresans ve RPE atrofi bulgulari ile tan1 miimkiin-
diir. Tedavi sonrasi takipte de FOF goriintiileme yararlidir ve
OKT ile uyumlu bulgular elde edilir.
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