DERLEME REVIEW

Koroidal Skleroz ve Koroidal Atrofi

Choroidal Sclerosis and Choroidal Atrophy

Cezmi AKKIN* / ORCID No: 0000-0002-7048-9599, Cumali DEGIRMENCI** / ORCID No: 0000-0002-8268-536X \
* Prof. Dr., Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Géz Hastaliklar1 AD, Izmir
** Uzm. Dr., Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 AD, Izmir

Gelis Tarihi/Received: 04.06.2021 Kabul Tarihi/Accepted: 15.11.2021
Yazigma Adresi/Address for Correspondence: Cumali Degirmenci, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Géz Hastaliklar1 AD, 3. Kat Bornova/lzmir
Tel./Phone: +90 506 859 96 44 , E-posta/E-mail: cudegirmenci@yahoo.com J

0z A
Koroidal skleroz ile sonuglanan koroidal dejeneratif hastaliklarda temel patoloji retina pigment epitelinde baslamaktadur.
Retina pigment epitel kaybi gelistikten sonra koryokapillaris tabakasi etkilenerek atrofiye gitmektedir. Hastaligin ileri evre-
lerinde ise bityiik koroidal damarlar dejenere olmakta ve sklerotik bir goriiniime biiriinmektedir. Bu patoloji uzun yillardir
bilinmektedir. Hastalik baslangicta santral areolar, peripapiller ve diffiiz form olmak tizere 3 baslik altinda incelenmigtir.
Giiniimiizde bu patolojinin gesitli okiiler patolojilere eslik edebildigi bilinmektedir. Bu nedenle bu bulgu ile karsilagildiginda
detayl1 bir inceleme yapilarak altta yatan nedene yonelik patolojiler arastirilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Koroidal atrofi, koroid sklerozu, , retina pigment epiteli atrofisi

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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Giris

Koroid sklera ve retina arasinda yer alan, fotoreseptorler, re-
tina pigment epiteli ve kan dolagimi arasinda besin saglanmasi ve
metabolik degisimlerin desteklenmesinden sorumlu kan damarla-
r1 ve stromadan olusmus bir dokudur. Ayrica gozde termoregiilas-
yondan ve optik sinirin proksimalinin kan akiminin saglanmasin-
dan da sorumludur. Koroid yas ile beraber fizyolojik oldugu kabul
edilen bazi degisiklikler gostermektedir."

Patogenez

Koroidal kalinligin yas ile beraber azaldig1 gosterilmistir, buna
ragmen koroidal alan ile koroidal vaskiiler yapilarin oranini yan-
sitan koroidal vaskiiler indeksin sabit kaldig1 saptanmistir. Bu du-
rumun ilerleyen yas ile beraber sadece koroidal kalinligin degil
kisinin kardiyovaskiiler durumuna bagli olarak koroidal vaskiiler
yapilarda kayip oldugunu gostermistir.”’ Ancak bu fizyolojik siireg
disinda koroidal incelmenin ¢ok daha belirgin oldugu koroidal sk-
leroz veya koroidal atrofi olarak tanimlanan patolojik antiteler de
mevcuttur.*

Koroidal dejeneratif hastaliklarin ortak o6zellikleri erken do-
nemde RPEYyi tutar ve atrofisine neden olur, daha sonra koryo-
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kapillaris ile fotoreseptor tabakasini etkileyerek koryokapillaris
kaybina yol agar ve ge¢ donemlerde ise biiyiik koroidal damarlarin
dejenere olmasina neden olarak sklerotik bir goriiniime yol agar-
lar.

Koroidal skleroz koroideremi, gyrate atrofi, PRPH2/rds iligkili
retina dejenerasyonu, ABACA4 hastaligi, RLBP1 iliskili retinitis
punktata albesens, CERKL mutasyonu ile iliskili kon-rod distro-
fisi ve gec baslangich retinal dejenerasyon gibi bircok hastalikta
saptanabilmektedir. Bu nedenle bu bulgu ile karsilagildiginda te-
davi segeneklerinin belirlenebilmesi i¢cin molekiiler analiz yapila-
rak kesin taniya ulagsmak amaclanmalidir. Ayrica bazi olgularda
bu hastaliklardan herhangi biri ile iliskisi olmayan olgularda ta-
mimlanmugtir.” '

Klinik

Koroidal skleroz terimi ortak bir funduskopik goriiniim olan
makulanin periferine uzanmus, iyi sinirli ve birlesik lezyonlar ile
karakterize bir grup genetik olarak heterojen retina distrofisinin
tanimlamak i¢in kullanilmaktadir. Koroidal skleroz tanimi bag-
langigta koroid damarlarinin sklerotik gériinmesine bagli olarak
kullanilmis olsa da histolojik ¢alismalar sonucunda koroidal vas-
kiiler yapilarda degisiklik olmadigi, koryokapillaris, retina pig-




Retiiiéi

ment epiteli (RPE) ve dis retinal tabakalarda kaybin oldugu goste-
rilmistir."* ) (Resim 1)

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

anjiyografi ve OCT goriintiisii

Simiflama

Sorsby 1939 yilinda geografik dagilimina gore santral areolar,
peripapiller ve diffiiz koroidal atrofi olmak tizere 3 baslik altinda
incelemistir. Her ne kadar tanimlandig1 dénemde geng yasta er-
ken evrelerine ait bulgular gosterilmis ve herediter oldugu 6ne sii-
rillmiis olsa da klinik tablo 6. dekat ve sonrasinda oturmaktadir.”

Santral areolar tip ilk kez 1884 yilinda Nettleship tarafindan
tanimlanmis ve otozomal dominant ve otozomal resesif gecis
gosterdigi saptanmustir. Baglangic semptomu olan santral gérme
azligr ikinci dekadin sonlarindan dérdiincti dekadin baslarina
kadar gortlebilir. Tipik fundus lezyonu iyi sinirli, yuvarlak veya
oval sekilli bilateral makuler lezyon seklindedir. Lezyon zaman-
la diizenliligini yitirse bile peripapiller bolgeyi ve arklarin digina
¢ikmamast ile karakterizedir. Baglangicta RPEde kayip goriiliir ve
bunu koryokapillaris kaybr izler. Bityiik koroidal damarlar kolayca
goriilebilir, daha sonra ise biiylik koroidal damarlar da dejenere
olurlar. Hastaligin geg evrelerinde ise koroidal atrofi belirginlesin-
ce sklera gortiniir hale gelebilir. Stargardt hastaligi, yasa bagli ma-
kula dejenerasynonunda goriilen geografik atrofi, kon distrofisi,
North Carolina makuler distrofi ve patern distrofi benzer klinik
bulgular ile goriilebilmektedir.*’

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

sekilde baglangicta RPE kaybi goriilmekte ve zamanla koroidal
dokunun kayb: bunu izlemektedir. Santral formdan ayirt edici
ozelligi ise lokalizasyonudur. Peripapiller form optik diskin ¢evre-
sinde baslar ve biitiin yonlerde ilerleyeler biitiin arka kutbu etkiler.
Bazi olgularda peripapiller form diffiiz forma doniigebilir. Ayirict
tanusinda peripapiller pigment epitel distrofisi ile yapilmalidir. Bu
hastalikta etkilenen alanlar ile etkilenmemis bolge arasinda keskin
bir sinir vardir, ayrica bu hastalikta koryokapillaris etkilenmemis-
tir. !

Diffiiz tip koroidal skleroz ise daha ¢ok otozomal dominant
olmak tizere otozomal resesif olarak da goriilmektedir. Hastaligin
baslangi¢ bulgulari zayif santral gérme, gece gormede azalma veya
her ikisinin birlikte goriilmesidir. Fundus muayenesinde ilk bulgu
RPE kayb1 ve hipopigmentasyondur. Bu bulgular daha ¢ok arka
kutupta goriilerek diffiiz tipe doniigiir. RPE ve koryokapillariste
atrofi gortlirken, biiylik koroidal damarlar sar1 beyaz bantlar
seklinde skleroze olarak goriinmektedir. Retinal vaskiiler yapilar
genellikle saglhikli goriintirler. Hastaligin ge¢ evresinde bu patolo-
jinin tiyoridazin retina toksisitesi, patern distrofi ve Stargardt has-
taliginin ileri evreleri ve yine Kearns Sayre sendromunda goriilen
retinopatinin ileri evrelerinden ayirt edilmesi miimkiin degildir.
o

Sarks diffiiz ve lokalize koroidal sklerozu olan 2 olguda yaptig
histopatolojik ¢alismada koryokapillerlerin belirgin sekilde etki-
lendigini gostermistir. Saglikli koryokapillerlerin oldugu bolge-
lerde soluk boyanan graniiler depozitlerin oldugunu klinik olarak
gosterilebilen sar1 kolloid cisimler oldugu gosterilmigtir."”!

Tam

Koroidal sklerozun tanisinda giinimiizde koryoretinal hasta-
liklarin tanisinda siklikla kullanilan FFA, FAE, OCT ve elektro-
tizyolojik metodlar kullanilabilmektedir. Florosein anjiyografide
RPE atrofisine bagl pencere defekti, koryokapillaris kayb: ve or-
ta-biiytik koroid damarlarinin artmis gortniirligi ile karakteri-
zedir. Fundus otofloresansta RPE ve koryokapillaris kaybini gos-
teren plakoid hipofloresan lezyonlar ve bunlari ¢evreleyen lineer
hiperfloresan hat ile karakterizedir."”

OCTde koroid tabakalarinda reflektansin arttig, koryokapil-
lerise ait olan ince tiibiiler yapilarin kayboldugu ve koryoretinal
atrofi alanlarinda dis niikleer tabakada kayip oldugu gosteril-
mistir. ERGde ise yaygin rod-kon disfonksiyonunun gorildiagi
ve hatta baz1 olgularda elektronegatif yanitlar ile karsilagildig:
gosterilmigtir."”

Sonug¢

Sonug olarak koroidal skleroz tanimlandig1 dénemlerde ayri
bir antite olarak ele alinmis olmakla birlikte yapilan ¢alismalar
ile genetik gecis gosteren bir grup hastalik oldugu ve ayrica bazi
genetik gecisli hastaliklarda da bu klinik bulgunun goriilebildigi
gosterilmigtir. Literatiirde diger hastaliklar ile iliskisiz koroidal
sklerozu ele alan ¢ok fazla kaynak olmamak ile birlikte hastaliga
ait histolojik bulgular, OCT verileri ve elektrofizyolojik veriler ta-
nimlanmigtir.
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