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Koroidal Skleroz ve Koroidal Atrofi

Choroidal Sclerosis and Choroidal Atrophy

ÖZ
Koroidal skleroz ile sonuçlanan koroidal dejeneratif hastalıklarda temel patoloji retina pigment epitelinde başlamaktadır. 
Retina pigment epitel kaybı geliştikten sonra koryokapillaris tabakası etkilenerek atrofiye gitmektedir. Hastalığın ileri evre-
lerinde ise büyük koroidal damarlar dejenere olmakta ve sklerotik bir görünüme bürünmektedir. Bu patoloji uzun yıllardır 
bilinmektedir. Hastalık başlangıçta santral areolar, peripapiller ve diffüz form olmak üzere 3 başlık altında incelenmiştir. 
Günümüzde bu patolojinin çeşitli oküler patolojilere eşlik edebildiği bilinmektedir. Bu nedenle bu bulgu ile karşılaşıldığında 
detaylı bir inceleme yapılarak altta yatan nedene yönelik patolojiler araştırılmalıdır. 
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ABSTRACT
In case of choroidal degenerative diseases that may result in choroidal sclerosis, the basic pathology begins in the retinal 
pigment epithelium. After the loss of retinal pigment epithelium, the choriocapillaris layer is affected and atrophies develop. 
In the advanced stages of the disease, large choroidal vessels present a sclerotic appearance due to degeneration. This pat-
hology has been known for many years and the disease was analyzed under three headings as central areolar, peripapillary 
and diffuse form. Today, it is known that this pathology may accompany various ocular pathologies. For this reason, when 
a choroidal sclerosis is encountered, a detailed examination should be made and pathologies which may be the underlying 
cause should be investigated.
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Giriş

Koroid sklera ve retina arasında yer alan, fotoreseptörler, re-
tina pigment epiteli ve kan dolaşımı arasında besin sağlanması ve 
metabolik değişimlerin desteklenmesinden sorumlu kan damarla-
rı ve stromadan oluşmuş bir dokudur. Ayrıca gözde termoregülas-
yondan ve optik sinirin proksimalinin kan akımının sağlanmasın-
dan da sorumludur. Koroid yaş ile beraber fizyolojik olduğu kabul 
edilen bazı değişiklikler göstermektedir.[1,2]

Patogenez
Koroidal kalınlığın yaş ile beraber azaldığı gösterilmiştir, buna 

rağmen koroidal alan ile koroidal vasküler yapıların oranını yan-
sıtan koroidal vasküler indeksin sabit kaldığı saptanmıştır. Bu du-
rumun ilerleyen yaş ile beraber sadece koroidal kalınlığın değil 
kişinin kardiyovasküler durumuna bağlı olarak koroidal vasküler 
yapılarda kayıp olduğunu göstermiştir.[2] Ancak bu fizyolojik süreç 
dışında koroidal incelmenin çok daha belirgin olduğu koroidal sk-
leroz veya koroidal atrofi olarak tanımlanan patolojik antiteler de 
mevcuttur.[3,4]

Koroidal dejeneratif hastalıkların ortak özellikleri erken dö-
nemde RPE’yi tutar ve atrofisine neden olur, daha sonra koryo-

kapillaris ile fotoreseptör tabakasını etkileyerek koryokapillaris 
kaybına yol açar ve geç dönemlerde ise büyük koroidal damarların 
dejenere olmasına neden olarak sklerotik bir görünüme yol açar-
lar. 

Koroidal skleroz koroideremi, gyrate atrofi, PRPH2/rds ilişkili 
retina dejenerasyonu, ABACA4 hastalığı, RLBP1 ilişkili retinitis 
punktata albesens, CERKL mutasyonu ile ilişkili kon-rod distro-
fisi ve geç başlangıçlı retinal dejenerasyon gibi birçok hastalıkta 
saptanabilmektedir. Bu nedenle bu bulgu ile karşılaşıldığında te-
davi seçeneklerinin belirlenebilmesi için moleküler analiz yapıla-
rak kesin tanıya ulaşmak amaçlanmalıdır. Ayrıca bazı olgularda 
bu hastalıklardan herhangi biri ile ilişkisi olmayan olgularda ta-
nımlanmıştır.[5-12]

Klinik
Koroidal skleroz terimi ortak bir funduskopik görünüm olan 

makulanın periferine uzanmış, iyi sınırlı ve birleşik lezyonlar ile 
karakterize bir grup genetik olarak heterojen retina distrofisinin 
tanımlamak için kullanılmaktadır. Koroidal skleroz tanımı baş-
langıçta koroid damarlarının sklerotik görünmesine bağlı olarak 
kullanılmış olsa da histolojik çalışmalar sonucunda koroidal vas-
küler yapılarda değişiklik olmadığı, koryokapillaris, retina pig-
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ment epiteli (RPE) ve dış retinal tabakalarda kaybın olduğu göste-
rilmiştir.[13-15] (Resim 1)

Resim 1: Koroidal atrofisi olan bir hastada red free (A,B), fundus florosein 
anjiyografi ve OCT görüntüsü

Sınıflama 
Sorsby 1939 yılında geografik dağılımına göre santral areolar, 

peripapiller ve diffüz koroidal atrofi olmak üzere 3 başlık altında 
incelemiştir. Her ne kadar tanımlandığı dönemde genç yaşta er-
ken evrelerine ait bulgular gösterilmiş ve herediter olduğu öne sü-
rülmüş olsa da klinik tablo 6. dekat ve sonrasında oturmaktadır.[3] 

Santral areolar tip ilk kez 1884 yılında Nettleship tarafından 
tanımlanmış ve otozomal dominant ve otozomal resesif geçiş 
gösterdiği saptanmıştır. Başlangıç semptomu olan santral görme 
azlığı ikinci dekadın sonlarından dördüncü dekadın başlarına 
kadar görülebilir. Tipik fundus lezyonu iyi sınırlı, yuvarlak veya 
oval şekilli bilateral makuler lezyon şeklindedir. Lezyon zaman-
la düzenliliğini yitirse bile peripapiller bölgeyi ve arkların dışına 
çıkmaması ile karakterizedir. Başlangıçta RPE’de kayıp görülür ve 
bunu koryokapillaris kaybı izler. Büyük koroidal damarlar kolayca 
görülebilir, daha sonra ise büyük koroidal damarlar da dejenere 
olurlar. Hastalığın geç evrelerinde ise koroidal atrofi belirginleşin-
ce sklera görünür hale gelebilir. Stargardt hastalığı, yaşa bağlı ma-
kula dejenerasynonunda görülen geografik atrofi, kon distrofisi, 
North Carolina makuler distrofi ve patern distrofi benzer klinik 
bulgular ile görülebilmektedir.[16]

 Peripapiller form ise genellikle otozomal resesif olmak üze-
re otozomal dominant da görülebilmektedir. Bu tipte yine benzer 

şekilde başlangıçta RPE kaybı görülmekte ve zamanla koroidal 
dokunun kaybı bunu izlemektedir. Santral formdan ayırt edici 
özelliği ise lokalizasyonudur. Peripapiller form optik diskin çevre-
sinde başlar ve bütün yönlerde ilerleyeler bütün arka kutbu etkiler. 
Bazı olgularda peripapiller form diffüz forma dönüşebilir. Ayırıcı 
tanısında peripapiller pigment epitel distrofisi ile yapılmalıdır. Bu 
hastalıkta etkilenen alanlar ile etkilenmemiş bölge arasında keskin 
bir sınır vardır, ayrıca bu hastalıkta koryokapillaris etkilenmemiş-
tir.[16]

Diffüz tip koroidal skleroz ise daha çok otozomal dominant 
olmak üzere otozomal resesif olarak da görülmektedir. Hastalığın 
başlangıç bulguları zayıf santral görme, gece görmede azalma veya 
her ikisinin birlikte görülmesidir. Fundus muayenesinde ilk bulgu 
RPE kaybı ve hipopigmentasyondur. Bu bulgular daha çok arka 
kutupta görülerek diffüz tipe dönüşür. RPE ve koryokapillariste 
atrofi görülürken, büyük koroidal damarlar sarı beyaz bantlar 
şeklinde skleroze olarak görünmektedir. Retinal vasküler yapılar 
genellikle sağlıklı görünürler. Hastalığın geç evresinde bu patolo-
jinin tiyoridazin retina toksisitesi, patern distrofi ve Stargardt has-
talığının ileri evreleri ve yine Kearns Sayre sendromunda görülen 
retinopatinin ileri evrelerinden ayırt edilmesi mümkün değildir.
[16]   

Sarks diffüz ve lokalize koroidal sklerozu olan 2 olguda yaptığı 
histopatolojik çalışmada koryokapillerlerin belirgin şekilde etki-
lendiğini göstermiştir. Sağlıklı koryokapillerlerin olduğu bölge-
lerde soluk boyanan granüler depozitlerin olduğunu klinik olarak 
gösterilebilen sarı kolloid cisimler olduğu gösterilmiştir.[4]

Tanı
Koroidal sklerozun tanısında günümüzde koryoretinal hasta-

lıkların tanısında sıklıkla kullanılan FFA, FAF, OCT ve elektro-
fizyolojik metodlar kullanılabilmektedir. Florosein anjiyografide 
RPE atrofisine bağlı pencere defekti, koryokapillaris kaybı ve or-
ta-büyük koroid damarlarının artmış görünürlüğü ile karakteri-
zedir. Fundus otofloresansta RPE ve koryokapillaris kaybını gös-
teren plakoid hipofloresan lezyonlar ve bunları çevreleyen lineer 
hiperfloresan hat ile karakterizedir.[17]

OCT’de koroid tabakalarında reflektansın arttığı, koryokapil-
lerise ait olan ince tübüler yapıların kaybolduğu ve koryoretinal 
atrofi alanlarında dış nükleer tabakada kayıp olduğu gösteril-
miştir. ERG’de ise yaygın rod-kon disfonksiyonunun görüldüğü 
ve hatta bazı olgularda elektronegatif yanıtlar ile karşılaşıldığı 
gösterilmiştir.[17]

Sonuç
Sonuç olarak koroidal skleroz tanımlandığı dönemlerde ayrı 

bir antite olarak ele alınmış olmakla birlikte yapılan çalışmalar 
ile genetik geçiş gösteren bir grup hastalık olduğu ve ayrıca bazı 
genetik geçişli hastalıklarda da bu klinik bulgunun görülebildiği 
gösterilmiştir. Literatürde diğer hastalıklar ile ilişkisiz koroidal 
sklerozu ele alan çok fazla kaynak olmamak ile birlikte hastalığa 
ait histolojik bulgular, OCT verileri ve elektrofizyolojik veriler ta-
nımlanmıştır.
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