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J
oz A
Pakikoroid (eski Yunancada paki: kalin) kalin koroid anlamina gelmektedir. Pakikoroid pigment epitelyopati (PPE) santral
seroz koryoretinopatinin (SSKR) sinirli kalmig formu olarak tanimlanmistir. PPEnin karakteristik ozellikleri pakikoroid
fenotipi ve retina pigment epiteli degisiklikleri olmasi, subretinal siv1 veya subretinal siv1 6ykiisii olmamasidir. PPEden SSKR
ve pakikoroid neovaskiilopati gelisebilir. Bu derlemede PPE patogenezi, bulgulari, klinik seyri, tanist ve bu tabloya yaklagim-
dan bahsedilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Pakikoroid, pakikoroid neovaskiilopati, pakikoroid pigment epitelyopati, retina pigment epitel degi-
sikleri, santral ser6z koryoretinopati.

ABSTRACT

Pachychoroid (ancient Greek pachy: thick) means thick choroid. Pachychoroid pigment epitheliopathy (PPE) has been re-
cently defined as forme fruste of central serous chorioretinopathy (CSC). Its characteristic findings are pachychoroid pheno-
type, a variety of RPE abnormalities, absence of subretinal fluid and absence of a history of subretinal fluid. PPE may progress
to CSC or pachychoroid neovasculopathy. The aim of the current review is to provide an overview of signs, diagnosis, and
management of PPE.

Keywords: Alterations of retinal pigment epithelium, central serous chorioretinopathy, pachychoroid, pachychoroid neo-

vasculopathy, pachychoroid pigment epitheliopathy.
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GIRIS

Santral ser6z koryoretinopatili (SSKR) hastalarin diger goz-
lerinde subretinal siv1 olmadan retina pigment epitelinde (RPE)
degisiklikler, asemptomatik RPE dekolmanlar1 (PED) ve koroidal
vaskiiler hiperpermeabilite gibi sinirli kalmig SSKR bulgulari oldu-
gu bilinmekteydi."*' Optik koherens tomografi (OKT) ile koroi-
din posterior sinirinin net goriintillenmesini saglayan “Enhanced
depth imaging” (EDI) ve swept-source OKT gelistirildikten sonra
SSKR'li hastalarin hem etkilenen hem de etkilenmemis gozlerinde
koroidin normal gozlere gore daha kalin oldugu anlagilmigtir. >
flk olarak 2013 yilinda Warrow ve ark. |°/ pakikoroid (eski Yunan-
cada paki: kalin) 6zellikleri olarak belirttikleri ortak koroid mor-
folojisine sahip gozlerdeki subretinal siv1 ve subretinal siv1 6ykiisti
olmadan gelisen RPE degisikliklerini pakikoroid pigment epitel-
yopati olarak tanimlamiglardir. Pakikoroid ozellikleri koroidin
fokal veya diffiiz kalinlagmasiny, dilate Haller tabakas: damarlarin:
(pakidamarlar), pakidamarlarin tizerindeki Sattler tabakasinda ve
koryokapillariste incelmeyi ve koroid hiperpermeabilitesini iger-
mektedir. Bu ortak 6zelliklerin gortildugii PPE, SSKR, pakikoroid
neovaskiilopati (PNV), polipoidal koroidal vaskiilopati, peripapil-
ler pakikoroid sendrom ve fokal koroidal ekskavasyon ise pakiko-
roid spektrum hastaliklari olarak adlandirilmaktadir.” '

EPIDEMIYOLOJi ve RiSK FAKTORLERI

PPE, SSKRnin sinirl kalmis formudur (forme fruste). PPE
izole olarak unilateral veya bilateral goriilebilecegi gibi bir goz-
lerinde diger pakikoroid spektrumu hastaliklar1 bulunan kisile-
rin ikinci gozlerinde de goriilebilir.*''*/ PPE asemptomatik bir
durum oldugu i¢in genel popiilasyondaki insidansini belirlemek
¢ok zordur. Gupta ve ark.”) PPE tanimlanmadan énce yaptikla-
r1 bir ¢aligmada 17 tek tarafli SSKR hastasinin diger gozlerinin
%94’iinde RPE degisiklikleri saptamiglardir. Erséz ve ark."' ise
tek tarafli SSKR hastalarinin diger gozlerini inceledikleri bir ¢alig-
mada gozlerin %61’inde PPE saptamiglardur.

PPE, SSKR’nin sinirli kalmis formu oldugu igin SSKR igin be-
lirlenmis risk faktorleri olan erkek cinsiyet, steroid kullanimi, A
tipi kisilik, antidepresan veya anksiyolitik kullanimi, sigara, ge-
belik, hipermetropi, Helikobakter pilori enfeksiyonu ve obstriik-
tif uyku apnesi PPE i¢in de risk olusturmaktadir. "'/ Ersoz ve
ark. ""l diabetik makiiler 6dem nedeniyle tekrarlayan intravitreal
deksametazon implant uygulanan bir hastada énce PPE lezyonu
gelistigini sonrada bu lezyondan SSKR gelistigini gostermislerdir.
Ayrica tamoksifen kullanimi sonrasi ve ¢olyak hastaligy ile iliskili
PPE vakalari bildirilmistir.!"* '/
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Pakikoroid spektrum hastaliklarinin olusum mekanizmasi
tam olarak agiklanamasa da pakikoroid 6zelliklerinin ortak pato-
lojide rol oynadig1 diiiiniilmektedir. "’ PPE lezyonlarinin yerlesi-
mi 6zellikle i¢ koroidal incelmenin goziiktiigii pakidamarlarla ve
koroid hiperpermeabilitesi alanlartyla uyumludur.'* ¥/ Koryoka-
pillaristeki hiperpermeabilite koroidal hidrostatik basinci arttira-
rak PED ve subretinal stvi olusumuna neden olabilir. [+ 2% Ers6z
ve ark. komplike olmayan pakikoroidli gozler ve PPEli gozleri
kargilagtirdiklar: ¢aligmalarinda iki grup arasinda koroid kalin-
lig1 ve koroid damar dansitesi (biiyiik ve orta boy koroid damar
dansitesi) agisindan fark saptamazlarken PPE grubunda koroid
hiperpermeabilitesi varligini anlaml olarak yiiksek saptamislar-
dir. ¥ Bu da koroid hiperpermeabilitesinin RPE lezyonlarinin
olusumuyla iliskili oldugunu desteklemektedir.

Pakikoroid gozlerdeki koryokapillaris atrofisi sonucu gelisen
iskemi ve pakidamarlarin mekanik olarak RPE-Bruch membran
kompleksinde atrofi, gatlaklara neden olmasi da RPE lezyonlari-
nin olugmasiyla iligkili olabilir.'****| Baek ve ark. **' OKT anjiog-
rafi ile koryokapillaris akimini degerlendirdikleri ¢alismalarinda
PPFE’li gézlerde komplike olmayan pakikoroidli gézlere gore daha
fazla akim kaybi olan alan saptamiglardir. Ayrica komplike olma-
yan pakikoroidli gozlerdeki akim kayiplarinin da normal gozler-
den daha fazla oldugunu gostermislerdir. Akim kayb: olan alanlar
pakidamarlarin lokalizasyonu ile de 6rtiismektedir.

Resim 1. Pakikoroid pigment epitelyopatili dért farkli géziin optik koherens
tomografi kesitleri. A,B. Mikrogatlaklar (beyaz gemberlerin iginde). C. Iki kii-
itk pigment epitel dekolmanin hemen altinda i¢ koroidal incelmeye yol agan
iki adet pakidamar goriilityor. D. Retina pigment epiteli kalinlagmas: olan bir
gozde elipsoid zon intakt izleniyor.

RPE LEZYONLARI VE KLiNiK SEYiR

PPE lezyonlar: en sik olarak perifoveal alanda ikinci siklikta
ise foveal alanda goriiliir ve ¢ok biiyiik bir kismi asemptomatiktir.
1l Karagorlu ve ark.*! PPE lezyonlarinin karakteristiklerini in-
celedikleri calismalarinda PPE’li gozlerde pakikoroid 6zelliklerine
eslik eden RPE lezyonlarini mikrogatlak, RPE kalinlagmast, hiper-
reflektif sivri RPE siitunu ve kiigiik PED’ler olarak belirtmislerdir.
(Resim 1) Mikrogatlak, RPE hiicreleri arasindaki ¢ok kiigiik yarik-
lardir ve lezyon kenarlarinda RPE Bruch membranindan ayrilmis
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olabilir. Mikrogatlak saptanabilen en kii¢iik PPE lezyonudur. Mik-
rocatlaklardan diger PPE lezyonlar1 ve SSKR gelisebilir."?/ PPE’li
gozlerin %43’tinde PED mevcuttur "' ve tiim PPE lezyonlarinin
%22’sini olusturur."*’ PED olan retina bolgesinden de SSKR ge-
lisebilir. RPE kalinlagmas hiperreflektif RPE tabakasinda elipsoid
zon (EZ) ve dis limitan membranda (DLM) hasar olusturmadan
geligen kalinlasmalardir. Karagorlu ve ark.""*! RPE kalinlagmasin-
dan SSKR gelismedigini ama hiperreflektif sivri RPE siitunu geli-
sebildigini belirtmislerdir. Hiperreflektif sivri RPE stitunlar1 EZ,
DLM ve dis niikleer tabakada hasara neden olurlar. Bu hiperref-
lektif sivri stitunlar druzen gibi gerileyebilir ve dis retina tabaka-
larinda kayba yol acabilir. '**") Fakat gerileyen druzenden farkl
olarak RPE tabakasi atrofik degildir."*’ (Resim 2) Bu lezyonlar
disinda pakikoroid spektrumlu gozlerde goriilebilen druzenoid
birikintiler ise pakidruzen olarak adlandirlir.**

PPE genel olarak asemptomatik ve yavas ilerleyen bir durum-
dur."" PPEden SSKR ve PNV geligebilir.*'*'* Karacorlu ve ark.
14 {i¢ yil takipli PPE’li gozleri inceledikleri ¢alismalarinda gozlerin
%17’sinde SSKR gelistigini, %50’sinde subretinal sivi olusmadan
lezyonlarda genisleme oldugunu ve geri kalan hastalarda degisik-
lik saptanmadigini belirtmislerdir. SSKRnin bu gozlerin ¢ogunda
az siv1 ile asemptomatik olarak gelistigini raporlamiglardir. Ayrica
bu siire igerisinde higbir hastada PNV gelisimi saptamamuiglardur.
Warrow ve ark. da ) PPE’yi tanimladiklar: ¢aligmalarinda ortala-
ma 70 ay takipli 8 hastadan hi¢birinde PNV gelisimi gézlemleme-
mislerdir. SSKR tanist ile Tip 1 KNV gelisimi arasinda ortalama
gecen siire 139 ay olarak bulunmugtur. '’ PPEden PNV gelisimi
icin daha da fazla siire gerekmektedir. Warrow ve ark."”’ ve Kara-
corlu ve arknin '* calismalarinda PNV gelisimi saptanmamasi
calismalardaki takip siirelerinin koroid neovaskiilarizasyonu geli-
simi icin yeterli olmamasindan kaynaklanmaktadir.

PPEden SSKR ve PNV’ye déniisiimde hangi mekanizmalarin
etkili oldugu tam olarak agiklanamamustir. Yapilan ¢alismalarda
PPE’li ve SSKR'li gozler arasinda koroid kalinlig1 ve koroid hiper-
permeabilitesi agisindan fark saptanmamuistir. "> ** Lee ve ark. **
SSKR’li gozlerde PPE’li gozlere gore stroma / total koroid oraninin
azaldigini ve liimen / total koroid oraninin arttigini saptamuislar-
dir. Ayrica persistan sempatik aktivasyonun koroidal venéz kan
akimini arttirarak liiminal genislemeye, venoz staz ve konjesyo-
nun ise kronik inflamasyon yaratarak stromal atrofiye yol agtigini
ve bu degisiklikler sonucunda PPEden SSKR’ye dontisiim oldu-
gunu belirtmiglerdir. Karagorlu ve ark. ''*) ise mikrogatlak ve PED
olan alanlardan SSKR gelisip RPE kalinlasmasi olan alanlardan
SSKR gelismemesinin artmis koroidal basing ve hiperpermeabilite
ile bunlara kars1 koyan RPE hiicreleri arasindaki siki baglantilarin
olusturdugu direng arasindaki dengeye bagl oldugunu 6ne siir-
miiglerdir. Eger RPE'nin direnci yeterli ise artmis koroid basinci
sonucu olugan mikrogatlaklar RPE kalinlagsmasi ile kapatilabilir.
RPE koroid basincina karsi asir1 bir cevap verirse de hiperreflektif
RPE siitunlar olusabilir. Eger RPE direnci artmis koroid basinci-
na kars1 koyacak kadar giiclii degilse de mikrogatlaklardan SSKR
gelisebilir. Mitojen-aktive protein kinaz enzim (MEK) inhibitor-
lerinin kullanimi ile RPE siki baglantilarinin hasara ugramasi ve
RPE direncinin diismesi sonucu SSKR benzeri bir tablonun olus-
mas1 da bunu desteklemektedir. */ PPEde koryokapillaris hasari
sonucu olugan iskemik ortamin uzun siire devam etmesi ise artan
VEGF diizeyine bagh olarak PNV gelismesine sebep olabilir."*
Ayrica bu iskemik ortam sonucu subretinal sivi olugsmadan 6nce
dis nukleer tabakada incelme seklinde goriilen fotoreseptor deje-
nerasyonu baglamaktadur.""
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PPE inaktif SSKR, punkat i¢ koroidopati, makula distrofileri
ve yasa bagli makula dejenerasyonu ile karisabilmektedir. PPE ta-
nust esas olarak EDI veya swept-source OKT'de RPE lezyonlarina
eslik eden pakidamarlarin ve koroid kalinlagsmasinin goriilmesiyle
koyulur. Indosiyanin yesili anjiografide koroid hiperpermeabili-
tesi ve hiperfloresan noktalari goriilmesi ve fundus otofloresans
goriintiilemede gegirilmis subretinal siv1 epizodlarina dair bulgu
olmamasi da tanida yardimcidir. Erken dénem RPE lezyonlarini
infrared reflektans goriintilleme fundus otofloresans goriintiile-
meye gore daha iyi gostermektedir. (Resim 3)

Asemptomatik SSKR atag1 gecirmis bir goz ile PPE’yi ayirmak
belirgin fundus otofloresans goériintilleme bulgulari yoksa ¢ok zor
olabilmektedir. SSKR atag1 sonrast ilk 6nce elipsoid zonda iyiles-
me gozlenir. Interdigitasyon zonundaki hasar ise yillar sonra bile
devam edebilmektedir. (Resim 4) PPE lezyonu olan alanda RPE

Resim 2. Pakikoroid pigment epitelyopatili bir gozde saptanan hiperreflektif retina pigment epiteli (RPE) siitunun 20 aylik izlemi. A. Baglan,
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lezyonundan daha genis bir alana yayilmis interdigitasyon zonu

hasarinin olmasi gecirilmis SSKR atag1 lehinedir.'"’

YAKLASIM

PPE tedavi gerektiren bir durum degildir. SSKR ile ortak risk
faktorlerini paylastiklari icin sadece PPE saptanan hastalara bile
bu risk faktorleri anlatilmalidir. Bu hastalarda SSKR gelisse de ¢o-
gunlugu sinirli ve asemptomatik ataklar seklinde seyreder. PNV
gelismesi i¢in ise ¢ok uzun yillar gerekmektedir. Cogu hasta yillik
g6z muayenesi kontrolleri ile takip edilebilir. Sadece foveaya yakin
odaklar1 bulunan hastalarin Amsler kart1 ve OKT ile daha yakin
takip edilmeleri gerekebilir.

SONUC

PPE yeni tanimlanmig bir durumdur ve pakikoroid spektrum

= Y. £ N

gicta optik koherens

tomografiyle (OKT) hiperreflektif RPE siitunun elipsoid zon ve dig limitan membrani agarak dis niikleer tabakaya da hasar verdigi goriiliiyor. B. Baslangigta

infrared reflektans goriintiilemede lezyon santralinde yogun hiperreflektans gevresinde ise hafif hiporeflektans goze garpiyor. C. Lezyonun 4. aydaki OKT goriin-

tisti. D. OKT'de lezyonun 8. ayda gerilemeye basladig: dikkat gekiyor. E. Lezyon 20. ayda elipsoid zon ve interdigitasyon zonunda hasar birakarak gerilemis fakat

RPEde atrofi izlenmiyor. F. 20. aydaki infrared reflektans goriintiisiinde de lezyonun santralindeki yogun hiperreflektans gosteren alanin kayboldugu goriiliyor.

Resim 3. Pakikoroid pigment epitelyopatili bir goziin ayn1 giin ¢ekilmis fundus otofloresans (A) ve infrared reflektans (B) goriintiileri. Foveanin temporalindeki

lezyon (ok bas1) infrared reflektans goriintiilemede daha belirgin ve daha biytik goziikiiyor. Ayrica otofloresans goriintiilemede fark edilemeyen diger iki lezyon

(oklar) infrared reflaktans gortintiileme ile goriilebiliyor.
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Resim 4. Santral seroz koryoretinopatili bir goziin optik koherens tomografi
ile iki yillik izlemi. A. Aktif hastalik dénemi. B. Subretinal siv1 ¢ekildikten tig
ay sonra elipsoid zon intakt olmasina ragmen beyaz oklar arasindaki bélgede
interdigitasyon zonu izlenmiyor. C. Subretinal siv1 gekildikten iki y1l sonra in-
terdigitasyon zonu biiyiik oranda tekrar olugsmasina ragmen hala beyaz oklar

arasindaki bolgede interdigitasyon zonu izlenmiyor.

hastaliklarinin en basit formudur. PPE ile ilgili ¢alismalar hala
¢ok smurlidir. PPE lezyonlarinin kendi iglerindeki degisimlerin ve
PPEden diger pakikoroid spektrum hastaliklarinin gelisim meka-
nizmalarinin aydinlatilmasi bu hastaliklarin ileri komplikasyonlar
gelismeden durdurulmasina olanak saglayabilir.
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neovascularization in central serous chorioretinopathy masquerading as

Prof. Dr. Murat KARACORLU

Tip Fakiiltesi ve G6z Hastaliklart Uzmanlik egitimlerini I.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesin-

de ald1. Bogazici Universitesinde Biyomedikal Miihendisligi yiiksek lisans programini

tamamladi. Retina Vitreus Hastaliklar1 ve Cerrahisi konusundaki fellowshipligini Loui-

siana Devlet Universitesinde yapt1. 1990 yilinda Dogent ve 1997 yilinda Géz Hastaliklari

Profesorii oldu.

Dr. Karagorlu 1.U. Lepra Arastirma Merkezinde Lepra Goz Hastaliklar1 Aragtirma La-

boratuvarini 1986 da, tilkenin ilk diizenli prematiire retinopatisi poliklinigini 1989 y1-

linda kurmugtur. Prematiire bebeklerin retina problemlerinde lazer tedavisini Tiirki-

yede ilk uygulayan kisidir. Bunun disinda makul delik cerrahisi, submakiiler cerrahi,

radyal optik nérotomi, open sky vitreus cerrahisi, keratoprotezle kombine 6n arka segment cerrahisi, retina titanyum ¢ivileri,
submakiiler pigment epiteli nakli, endoskopik vitrektomi, retina anjiyom eksizyonlari, suprakoroidal seton cerrahisi, radyal
retinotomiler, rotatuar otolog keratoplastiler, kornea limbal hiicre nakli, SLO ile simultane anjiyografiler, tam kat retina bi-
yopsisi ve fotodinamik tedavinin iilkemizdeki ilk uygulayicisidir. 1.U. Géz Hastaliklar1 Arastirma Merkezinin kurucularindan
olan Prof. Karagorlu 12 yil bu merkezin miidiir yardimciligini yapmistir. TOD MYK Uyeligi, TOD Cerrahi Retina Birimi Bas-
kanlig1 gorevlerini yapan Dr. Karagorlu Oftalmoloji Derneginin web sayfasinin kurucusu, Tiirk Oftalmoloji Yeterlilik Kurulu
TOYK’un kurucu iiyesidir. TOD Istanbul Sube Sekreteri iken, 1997 yilinda TOD Ulusal Kongresini diizenlemis ve kongrenin
bugiinkii formatini baglatmus, profesyonel sirketler arasinda kongre sirketinin secilmesi, kongre biitcelerinin kesinlestirilmesi,
kongre merkezlerinde toplantilarin yapilmasi, oftalmoloji kurslari, uydu aracilig: ile canli cerrahilerin yapilmas: aktivitelerini
baslatmustir. Ulusal ve Uluslararasi ¢ok sayida kongre diizenleyicileri arasinda yer almus, yine ¢ok sayida davetli konferans ver-
mistir. Ulkemizde fotodinamik tedaviyi baglatmasinin yaninda yakin dogu ve Balkanlarda binin iizerinde hekime FDT yi 6gre-
ten ekibin baginda yer almis ve sertifikasyonunu saglamistir. Bulgaristan Oftalmoloji Dernegi Onur Uyesi, Israil Prof. Richard
Stein Konferanscist ve EBO sinav komitesi tiyesidir. 2001 yilinda Avrupa Oftalmoloji Kongresi (SOE 2001) nin Bilimsel Komite
Bagkanligini yapmustir. Dr. Karagorlu, Dr. Ethem Utku Odiilii, Panhellenic Oftalmoloji Dernegi Hizmet Odiillii, Goztepe Lions
Dernegi yilin bilim insani 6diillerini almistir. 2017 yilinda Bilim Akademisine segilmistir.

AJO, BJO, Investigative Ophthalmology-IOVS, Ophthalmology, Retina, Eye basta olmak tizere 20 derginin hakemligini yap-
maktadir. Acta Ophthalmologica dergisinin asosiye editérlerindendir. 2009 yilinda Dr. Serra Arf ve Dr. Hakan Ozdemir ile
birlikte OCT Kuliibiinti kurmusgtur. Cok sayida kitap yazarligi ve geviri editorligii bulunmaktadir. Sitasyon sayist 2700 tin
tizerindedir, h-indeksi 30dur.

Istanbul Universitesinden 2001 yilinda istifa eden Karagorlu ayni yil “Istanbul Retina Enstitiisiinii” kurmus ve retina-vitreus
hastaliklar1 ve cerrahisi konusunda doktora sonras: egitim programin: (fellowshiplik) baslatmistir. Halen bu kurumda calis-
makta ve yoneticiligini yapmaktadir.
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