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Pakikoroid spektrumu hastaliklar: terimi, koroid tabakasinda kalinlik artis: ile karakterize bir grup hastaligs tanimlamak
i¢in kullanilmaktadir. Koroiddeki kalinlik artis1 Haller tabakasindaki dilate vaskiiler yapilardan kaynaklanmakta olup be-
raberinde koryokapillaris ve Sattler tabakasinda incelme mevcuttur. Yapisal ve fonksiyonel koroidal degisiklikleri kapsa-
yan karakteristik morfolojik degisiklilerin varlig1 pakikoroid hastaliklarinin tanimlanmasinda anahtar patofizyolojik temeli
olusturur. Pakikoroid hastalik spektrumu birinden digerine ilerleme gosterebilen farkli klinik tablolardan olusmaktadir.
Bu hastaliklarin tani, tedavi ve takip edilmesinde multimodal goriintilleme yontemleri kullanilmaktadir. Bu derlemede pa-
kikoroid hastalilarinin renkli fundus fotografi, fundus floresein anjiografi ve indosiyanin yesil anjiografisi 6zelliklerinden
bahsedilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Fundus floresein anjiografisi, indosiyanin yesili anjiografisi, pakikoroid, renkli fundus resmi.

ABSTRACT

The term of pachychoroid spectrum diseases is used to identify a group of diseases that are characterized by increase of cho-
roidal thickness. The increase of choroidal thickness is caused by dilated vascular vessels in Haller’s layer and accompanied
by thinning in the choriocapillaris and Sattler’s layer. The presence of characteristic morphological changes including stru-
ctural and functional choroidal changes is the key pathophysiological basis for the identification of pachychoroid diseases.
The spectrum of pachychoroid disease consists of different clinical manifestations that can progress from one to another.
Multimodal imaging methods are used in the diagnosis, treatment and follow-up of these diseases. In this review, color
fundus photograph, fundus fluorescein angiography and indocyanine green angiography characteristics of pachychoroid
diseases are discussed.

Keywords: Color fundus photograph, fundus fluorescein angiography, indocyanine green angiography, pachychoroid

diseases.
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PAKiKOROID SPEKTRUM HASTALIKLAR

Bruch membrani ile sklera arasinda yer alan koroid dokusu 3
tabakadan olusmaktadir. i) en icte yer alan koryokapillaris taba-
kasy, ii) ortada kiigiik oval vaskiiler agdan olusan Sattler tabaka-
s1, 1ii) en digta bityiik damarsal agdan olusan Haller tabakasi. Son
yillarda ozellikle optik koherens tomografideki teknolojik gelisi-
meler koroid dokusunun daha detayli degerlendirilerek koroidal
hastaliklarinin siniflandirilmasi, taninmasi ve tedaviye yanitin
izlenmesinde ¢1g1r agmistir. Koroid dokusunun kalinlig: yasla ve
aksiyel uzunlugun artmast ile azalmaktadir. Bununla birlikte arka
tveitin eslik ettigi Vogt-Koyanagi-Harada hastaligi, multifokal ko-
roidit gibi patolojilerin akut sathasinda koroid kalnhiginda artis
izlenebilmektedir." !

Oner FH, Ayhan Z. Pakikoroid Spektrum Hastaliklarinda Goriintiileme; Renkli Fundus Fotografi, Fundus Floresein Anjiografi ve Indosiyanin Yesil
Hoerafi. Gil .

Paki (Pachy) terimi Yunancadan kéken almaktadir ve pakiko-
roid kelimesi “kalin koroid” anlaminda kullanilmaktadir. Kalinlik
artis1 fenotipik olarak Haller tabakasindaki dilate vaskiiler yapilar-
dan kaynaklanmakta olup beraberinde koryokapillaris ve Sattler
tabakasinda incelme mevcuttur. Kalinlik artis fokal ve/veya diftiiz
seklinde olabilmekte ve bu duruma retina pigment epitel anormal-
ligi eslik edebilmektedir. Pakikoroid hastalik fenotipini tanimla-
mada siklikla kalin koroid izlenmekle birlikte koroid kalinlig: tek
basina en onemli kriter degildir. Yapisal ve fonksiyonel koroidal
degisiklikleri kapsayan karakteristik morfolojik degisiklilerin var-
lig1 pakikoroid hastaliklarinin tanimlanmasinda anahtar patofiz-
yolojik temeli olugturur. **'

Pakikoroid hastalik spektrumu birinden digerine ilerleme gos-
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terebilen alt1 farkli klinik tablodan olusmaktadir. Bunlar;

Pakikoroid pigment epitelyopati
Santral serdz koryoretinopati
Pakikoroid neovaskiilopati
Polipoidal koroidal vaskiilopati
Fokal koroidal ekskavasyon

Peripapiller pakikoroid sendromu. **

A e

Pakikoroid hastaliklarinin tani, siniflandirma ve tedaviye ya-
nitin izlenmesinde multimodal goriintiileme yontemleri; renkli
fundus fotografi, optik koherens tomografi (OKT), fundus flore-
sein anjiografi (FA), indosiyanin yesili anjiografisi (ISYA) ve en
son olarak da OKT-Anjiografi yaygin olarak kullanilmaktadir.

1. Pakikoroid pigment epitelyopati

[lk kez 2013 yilinda Warrow ve ark. ' tarafindan arka kutup-
ta koroidin kalin oldugu bélgelere denk gelen alanlardaki retina
pigment epitel degisiklikleri olarak tanimlanmistir. Herhangi bir
norosensoryal dekolman hikayesi bulunmayan pakikoroid olgula-
rinin bir ya da her iki goziinde saptanabilir. Belirgin nérosensoryal
dekolmanin olmamasi nedeni ile santral ser6z koryoretinopatinin
erken hali olarak da distiniilmektedir. Goriiniimi nedeniyle ta-
nida yaga bagli makiila dejenerasyonu, patern distrofi ve pigment
epitelitis ile karigsabilmektedir. Siklikla asemptomatiktir. Renkli
fundus goriintilemede lezyon RPE dekolmanina uyan alanlarda
turuncu-kirmizimsi goriiniim ile artmig koroid kalinliginin sebep
oldugu bozulmus retinal mozayik gériiniimii izlenir (Resim 1a).
Fundus floresein anjiografide erken ve ge¢ fazda RPE degisikligine
uyan alanda diizgiin smnirlt hiperfloresans izlenir (Resim 1b). In-
dosiyanin yesil anjiografide orta fazda RPE diizensizliklerine uyan
alanlarda dilate koroid damarlarini ve koroidal ge¢irgenlik artisini
yansitan hipersiyanisan alanlar izlenir (Resim 1c¢). *© %'

2. Santral ser6z koryoretinopati

Santral seroz koryoretinopati (SSKR), koroidal gegirgenlik ar-
tis1 ve retina pigment hiicrelerindeki defekte bagl gelistigi diigiinii-
len, idiopatik, genelde arka kutup yerlesimli, ndrosensoriyel retina
dekolmani ve/veya retina pigment epitel dekolmanu ile karakterize
bir hastaliktir. Genellikle kendini sinirlayan bir hastalik olup uzun
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stireli izlemde niiksler ve kroniklesme goriilebilmektedir. Pakiko-
roid pigment epitelyopatinin ileri formu olarak da kabul edilmek-
tedir. Arka kutupta sensoriyel retinanin s1§ bir sekilde yuvarlak ya
da oval kabariklig1 goriliir. Sensoriyel retinanin alttaki pigment
epitelinden ayrilmis oldugu retina kan damarlarina ait golgelerin
retina pigment epiteli tizerine distigtiniin fark edilmesiyle tespit

edilir. Normal foveal 151k reflesi alinmaz, ancak dekolmanin dig
(2-6]

hatlar1 genelde parlak bir refle ile sinirlanir (Resim 2).

Resim 2: Santral ser6z koryoretinopati; Renkli fundus fotografi; arka kutupta
sensoriyel retinanin s1g bir sekilde yuvarlak ya da oval elevasyonu izlenmekte.

Floresein anjiografide, RPE hiicreleri arasindaki defektlerden
floresein, subretinal mesafede gollenir. Akut olgularda, sigara
dumani (smoke-stack), miirekkep lekesi (ink-blot) ya da giderek
genisleyen noktasal yada noktaciklar seklinde hiperfloresans goz-
lenir. En sik miirekkep lekesi goriinimiinde (%85-90) olan boya
kagagi, her yone simetrik olarak genisler (Resim 3). Sigara du-
mani tarzi kagak ise %6-20 arasinda bildirilmektedir (Resim 4).
Indosiyanin yesili anjiyografisi tani igin esas tegkil etmemekle bir-
likte; koroid damarlarinda genisleme, koroidde dolma defekti ve
ozellikle orta fazda belirginlesen gok odakl: hipersiyanisan alanlar
izlenmektedir (Resim 5). 2"

Resim 1: Pakikoroid pigment epitelyopati a) Renkli fundus fotografinda; RPE dekolmanina uyan alanlarda turuncu-kirmizims: goriiniim; b) FFAda, erken ve
gec fazda RPE degisikligine uyan alanda diizgiin sinirlt hiperfloresans, ) ISYA’ de; orta fazda RPE diizensizliklerine uyan alanlarda dilate koroid damarlarini ve
koroidal hiperpermeabiliteyi yansitan hipersiyanisan alanlar izlenmekte.
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Resim 3: Santral seroz koryoretinopati; FFA’ da a) erken ve b) geg fazda izlenen
miirekkep lekesi goriiniimiinde olan boya kagag: izlenmekte.

Resim 4: Santral seroz koryoretinopati; FFA' da sigara dumani tarzi kagak iz-
lenmekte.

3. Pakikoroid neovaskiilopati

Pakikoroid neovaskiilopati, polipoid pigment epitelyopati ve
kronik SSKRnin 6zellikle koroidal neovaskiilarizasyon i¢in gene-
tik risk faktoriide tasiyan gozlerde ge¢ donem komplikasyonu ola-
rak gelistigi diistintilmektedir. Klasik gortintiileme tekniklerinde
PPE ve SSKR ozelliklerine ek olarak RPE altinda neovaskiiler da-
mar aginin (Tip 1 neovaskiilarizasyon) varlig1 ile karakterizedir.
¢l Pakikoroid neovaskiilopati, rastlantisal olarak subretinal stvinin
varligina bakilmaksizin SSKR 6ykiisii olan bireylerde goriilebil-
mektedir. SSKR oykiisii olmayan hastalarda ise yavas gelisen neo-
vaskiilarizasyon nedeni ile eksudatif yasa bagli makiila dejeneras-
yonu semptomlar: seklinde klinik olusturabilmektedir. Hastaligin
olugmasinda pakikoroidin RPE, Bruch membrani ve koriokapilla-
ris tizerine olan uyaricr etkisinin Tip 1 neovaskiilarizasyona neden
oldugu disiiniilmektedir. Renkli fundus fotografinda lezyonun
lokalizasyonuna uyan bélgede turuncu-kirmizimsi gériiniim ile
normal retina mozayiginin olmadif izlenmektedir (Resim 6a).
FA' da ge¢ donemde kaynag: belirsiz alandan ge¢ sizint1 (Resim
6b) ve indosiyanin yesil anjiografide orta fazda bu bolgede belir-
gin plak geklinde ge¢ hiperfloresans izlenir (Resim 6¢). '~

4. Polipoidal koroidal vaskiilopati

Polipoidal koroidal vaskiilopati, ilk kez 1980’ li yillarin bas-
larinda Yanuzzi ve ark tarafindan seréz ve hemorajik RPE varlig
ile karakterize yasa bagli makiila dejenerasyonundan farkl: klinik
antite olarak tanimlamiglardir. Daha ¢ok beyaz olmayan irkta go-
rillmekle birlikte Japonlarda da sik izlenmektedir. Beyaz irkta ka-
dinlarda sik olup bilateral peripapiller ya da makula yerlesimlidir.
Prevalansi % 4 ile 14 arasinda degismektedir. Sar1 irkta erkeklerde
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daha sik goriilmekte olup, makula bolgesinde ortaya ¢ikmakta ve
genellikle tek gozii tutmaktadir. Japonlarda YBMD olgularinda
%23 ile %54.7 arasinda degisen oranlarda bildirilmektedir. Patolo-
jik incelemelerde RPE altinda yer alan koroidal kapiller proliferas-
yon ve bunlarinda ucundaki polip seklinde anevrizmal genisleme-
ler bildirilmektedir. Pigment epiteli dekolmani, PKV olgularinin
tipik bulgusudur. Histolojik ¢aligmalarda plazma proteinlerinin
ekstravazasyonu ile damarlarda hyalinizasyon dikkat ¢ekmektedir.
Ayrica, bazal membran benzeri materyal birikimi ve damar ¢epe-
rindeki kas hiicrelerinin kaybi goriilmekte olup YBMD'nin aksine
fibrozis ya da graniilasyon doku proliferasyonu gériilmez. Bu poli-
poid yapilar RPE ve nérosensoriel retinaya sizint1 ve kanamaya yol
a¢makta ve bazi olgularda subretinal veya vitreus i¢i kanamalara
neden olabilmektedir. “° Polipoidal lezyonlar fundus muayene-
sinde kirmizi-turuncu lezyonlar seklinde goriilebilir. Tipik 6zelligi
ekstidatif ve hemorajik pigment epitel dekolmanlarinin varligidir
(Resim 7) Hemorajik ve eksudatif PED olgularinin %85’inde ISYA’
da PKV bildirilmektedir. PKV olgularinda da serdz ve/veya he-
morajik PED siklig1 %55 oraninda saptanmustir. Beraberinde go-
rillebilen seréz makula dekolmani olgularin kronik SSKR tanisi
almasina da neden olabilmektedir. FFA da lezyon genelde okiilt,
bazen de klasik KNV ile benzeri goriiniim sergilemektedir (Re-
sim 8). PKV'de kesin tan1 ISYA ile miimkiindiir. ISYA’ da i¢ koro-
idal damarlardan kaynaklanan vaskiiler anevrizmal dilatasyonlar
seklinde goriilen polipoidal olusumlar ile dallanan vaskiiler ag
hiperfloresans gostermektedir. Polipoidal damarlar erken fazda
daha belirgin izlenirler; etraflar1 hiposiyanesandir. PED varligin-
da polipoid lezyonlar PED kenarinda olup ISYA  da “hot spot” ad:
verilen parlaklik olarak izlenirler (Resim 9). OKT’ de retina alt1
siv1 birikimi, sig bir fibrovaskiiler PED seklinde dallanan vaskiiler
ag ve polipoidal olusumlarin kabarik PED igerisinde goriilmesi
PKV tanisinda yardimci olmakla beraber ayni zamanda tedaviye
yanitin izlenmesinde de faydalidir. #"~"'

Resim 5: Santral serdz koryoretinopati; ISYAda koroid damarlarinda genisle-
me, koroidde dolma defekti ve 6zellikle orta fazda belirginlesen hipersiyanisan

alan izlenmekte.
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Resim 6: Pakikoroid neovaskiilopati; a) Renkli fundus fotografinda; lezyonun lokalizasyonuna uyan bolgede turuncu-kirmizimsi goriiniim; b) FFA' da geg do-
nemde kaynag belirsiz alandan geg sizint; ¢) ISYA' da orta fazda bu bolgede belirgin plak seklinde geg hiperfloresans izlenmekte.

Resim 7: Polipoidal koroidal vaskiilopati; Renkli fundus fotografi; PKV’ ye bagh
eksiidatif ve hemorajik pigment epitel dekolmanlarinin varlig1 izlenmekte.

5. Fokal koroidal ekskavasyon

[lk kez 2006 yilinda OKT de normale yakin retinal yapinin al-
tinda posterior stafilom olmaksizin anormal koroid konkavitesinin
olmasi ile iyi gérme keskinligi ve uzun siire stabil kalan lezyonlar
olarak tanimlanmustir. 2011 yilinda bu antiteye FKE adin1 vermis
ve OKT’ de fotoreseptor ve RPE tabakasinda ayrilma durumunun
varligina gore siiflandirilmigtir. Tiim retina katlar1 ekskavasyon
kavitesine uyan bir sekilde izleniyor ise uyumlu (conforming)
tip FKE, fotoreseptor tabaka RPE’ den dekole olarak izleniyor
ise uyumsuz (nonconforming) tip FKE olarak tanimlanmistir.
Uyumsuz tip FKE, gérme keskinliginde azalma ve metamorfopsi
gibi gorsel semptomlara yol agabildiginden daha sik olarak sap-
tanmaktadir. Shinojima ve ark morfolojik paterne gore kon, kase
ve miks tip olarak gruplandirmislar ve kon seklindeki lezyonlarda
lezyon merkezinde diger 2 lezyon tipine gore daha az atrofik de-
gisimlerin oldugunu belirtmislerdir. Patogenezi tam olarak bilin-
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Resim 8: Polipoidal koroidal vaskiilopati; FFA da lezyon genelde okiilt, bazen
de klasik KNV ile benzeri gériiniim sergilemektedir.

memekle birlikte koroidin konjenital gelisim defekti sonucu olus-
tugu tahmin edilmektedir. Bunula beraber lezyon alaninda RPE
atrofisi ve pompa fonksiyonu bozuklugu, koroidal hipoperfiizyon,
lokal iskemi, Bruch membrani hasari ve koroidal infarkt FKE pa-
tofizyolojisinde suglanan mekanizmalardir. *° Tan1 yag1 5 ile 76
arasinda degismekte olup hastalar genel olarak asemptomatiktir.
Asya wrkinda ve erkeklerde daha sik gorilir. Klinik muayenede
belirgin fundoskopik bulgusu yoktur. Bazi yayinlarda fundus mo-
zayik gortiniimiin bozuldugu alanlarda spesifik olmayan pigmen-
ter degisimler ile belli belirsiz sari-beyaz noktalar goriilebilmek-
tedir. Pigment degisimleri benekli, hipo veya hiperpigmentasyon
seklinde olabilir (Resim 10). FFA’ da orta ve gec fazlarda FKE uyan
bolgelerde RPE degisimine gore hipo veya hiperfloresan alanlar
seklinde goriiliir (Resim 11a). [SYA' da erken ve orta fazda paki-
koroid hastalik bulgusu olarak dolum defekti ile belirgin koroidal
vaskiiler agin varligini gosteren FKE ¢evresinde hipofloresan alan-
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lar izlenir (Resim 11b). Ayrica geg fazda FKE cevresinde koroidal
konjesyon ve/veya koroidal hiperpermeabiliteyi gosteren punktat,
yamali veya yaygin hiperfloresans goriilmektedir. FKE izole olarak
goruldugu gibi PKV, SSKR ile birlikte de goriilebilmektedir. Lim
ve ark FKE prevelansini 598 gozde %2.3 olarak saptamustir. Calis-
mada en sik olarak PKV ile birlikteligi saptanmis (%6) olup bunu
KNV (%1) ve SSKR takip etmistir. 41 FKE olan seride 9 KNV ve
10 SSKR birlikteligi bulunmustur. Baska bir ¢aligmada ise 15 FKE
olan goziin 12 sinde KNV mevcut iken 3 hastada takiplerde KNV
gelistigi goriilmiistiir. FKE olan gozlerde KNV gelisimi Tip 1 veya
Tip 2 neovaskiilarizasyon seklinde olmaktadir. Ayrica klasik yasa
bagli makiila dejenerasyonuna gore daha geng yasta goriilmekte
olup pakikoroid bulgularinin KNV gelisimini tetikledigi diistiniil-
mektedir. *'~*

Resim 9: Polipoidal koroidal vaskiilopati; ISYA’ da i¢ koroidal damarlardan
kaynaklanan vaskiiler anevrizmal dilatasyonlar seklinde goriilen polipoidal
olusumlar hiperfloresans gostermekte; hot spot goriiniimii hemoraji ile kis-
men golgelenmekte.

6. Peripapiller pakikoroid sendromu

Pakikoroid hastalik spektrumu i¢inde yer alan PPS, optik disk
cevreside pakikoroid ozelliklerle iliskili olarak intraretinal ve/veya
subretinal siv1 ile optik disk 6demi goriilmesi olarak tanimlan-
maktadir. Ayrica ser6z RPE dekoman varlig, koroidal hiperper-
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meabilite ve pakidamarlarin varligi pakikoroid hastalik spektru-
mu i¢inde oldugunu desteklemektedir. **' Fundus bakisinda optik
disk 6demi, peripapiller pigmenter degisiklikler izlenebilmektedir
(Resim 12a). FFA' da orta ve ge¢ fazda RPE degisimine gore hipo
ve/veya hiperpigmente alanlar goriiliir (Resim 12b). ISYA' da er-
ken fazda peripapiller bolgede koroidal vaskiiler yapilar secilirken
orta ve ge¢ fazda ¢ok odakli kagak alanlari izlenir (Resim 12c).
Koroidal katlantilarin olmasi, kisa aksiyel uzunluk ve hipermetro-
pinin varlig1 uveal efiizyon sendromu ile tanida karigikliga neden
olabilir. Ancak uveal efuzyon sendromunda leopar deseni seklin-
de pigmenter degisimler PPS goriilmez ve ISYA pakikoroid hasta-
lik bulgularini gostermektedir. 7!

Sonug olarak, pakikoroid hastaliklarinin tani, siniflandirma ve
tedaviye yanitin izlenmesinde tek bir goriintiileme yontemi yeterli
olmamakta; bu nedenle renkli fundus fotografi, FA, OKT, OKT-A
ve ISYA gibi multimodal gériintilleme ydntemlerinin es zamanlt
kullanilmasi gereklilik arzetmektedir.

Resim 11: Fokal koroidal ekskavasyon a) FFA da orta ve geg fazlarda FKE uyan
bolgelerde RPE degisimine gre hipo veya hiperfloresan alanlar; b) ISYA de er-
ken ve orta fazda pakikoroid hastalik bulgusu olarak dolum defekti ile belirgin
koroidal vaskiiler agin varligin1 gosteren FKE gevresinde hipofloresan alanlar
izlenmekte.

Resim 12: Peripapiller pakikoroid sendromu; a) Renkli fundus resmi, peripapiller pigmenter degisiklikler b) FFA da orta ve ge¢ fazda RPE degisimine gore hipo
ve/veya hiperpigmente alanlar; c) ISYA da erken fazda peripapiller bélgede koroidal vaskiiler yapilar izlenmekte
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