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Patern distrofiler retina pigment epitelinden (RPE) kaynaklanan ve makulay1 tutan herediter distrofilerdir. Genellikle orta
yaslarda tani konur. Bilateral, baglangicta simetrik olan makula ve ¢evresindeki pigment birikimleri, pigment dagilim
paternine gore alt gruplara ayrilir.

Bunlar eriskin baslangicli foveomakular vitelliform distrofi, kelebek seklinde patern distrofi, retikiiler patern distofi ve
fundus pulverulentusdur. Genellikle iyi gorme keskinligine sahip olan patern distrofili hastalarda, progresif seyir sonucu
RPE atrofisi veya koroid neovaskiilarizasyonu (KNV) gelisimi ile santral gorme azalir. Yasa bagli makula dejeneresansina
(YBMD) sekonder KNV'den makuladaki pigment paterni varligi, KNV bolgesinde kanama, retina i¢inde veya retina
altinda s1vi olmamasi ile ayirt edilir.

Giiniimiizde intravitreal anti-vaskiiler endotelial growth faktorii (anti-VEGF) ila¢ enjeksiyonlari ile tedavi edilen KNV nin
prognozu oldukga iyidir. Hastalarin en az bir goziinde yeterli gorme kalir. Bazen, 6zellikle genetik ge¢isli olmayan, izole
patern distrofili olgularda ortaya ¢ikan KNV'de spontan gerileme de olasidur.

Anahtar Kelimeler: Makula distrofileri, retina pigment epiteli, patern distrofi, koroid neovaskiilarizasyonu.

ABSTRACT

Pattern dystrophies are hereditary dystrophies that come from retinal pigment epithelium (RPE) and are located in macula.
The diagnosis is usually made around middle ages. Pigment accumulations in macula and around the macula, are seen
bilaterally and symmetrical in the beginning, are sub-divided depending on pigment scattering pattern.

These are adult-onset foveomacular vitelliform dystrophy, butterfly-like pattern dystrophy, reticular pattern dystrophy and
fundus pulverulentus. Usually in patients with pattern dystrophy have good visual acuity, after progression central visual
acuity lessens with RPE atrophy or choroidal neovascularization (CNV) development. In CNV secondary to age related
macular degeneration there is no typical pigmentation in macula. On the other hand, in CNV related to pattern dystrophy;,
intraretinal or subretinal fluid haemorrhage and do not exist.

Today CNV prognosis, which is treated with intravitreal anti-Vascular Endothelial Growth Factor (anti-VEGF) injections,
is quite good. At least, one eye of the patients have a satisfactory vision. Sometimes, in especially patients with isolated
pattern dystrophy, not hereditary, there may be spontaneous regression of choroidal neovascularization.

Keywords: Macular dystrophies, retinal pigment epithelium, pattern dystrophy, choroidal neovascularization.

sekle gore PD alt gruplari isimlendirilir.!"
Bu derlemede patern distrofilerin genel 6zellikleri, alt grup-

GIRIS

Patern distrofiler (PD) primer olarak makulay: tutan dist-
rofiler i¢cinde en sik goriilenlerinden biridir, retina pigment
epiteli (RPE) kaynaklidir. Makula distrofilerinin ortak ozelligi
olan herediter gecis, bilateral tutulum, progresif seyir ve santral
gorme kayb1 PD icin de s6z konusudur. Eriskinlerde, genellikle
orta yaslarda ortaya cikar ve yavas ilerler. Baslangic doneminde
bulgular simetriktir. Makula ve ¢evresinde sari-gri renkte pig-
ment birikimleri ile karakterizedir. Pigment birikimleri nokta-
sal, ¢izgisel, dallanma veya ag seklinde olabilir ve genellikle bu
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lar1, tan1 yontemleri, ayirici tanilarindan bahsedilecek ve ardin-
dan bu hastalarda oldukg¢a nadir goriilen koroid neovaskiilari-
zasyonlar1 hakkinda bilgi verilecektir.

GENETIK OZELLIKLER
Patern distrofiler genel olarak otozomal dominant gegis

gosterirler, ancak sporadik olgular da bildirilmistir. Herediter
gecisde peripherin / retinal degeneration slow (RDS) geni ile
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iligkilidir, bazi ailelerde 6p lokasyonundaki peripherin / RDS
geninde mutasyon oldugu, RDS geninin fotoreseptorlerin dis
segmentlerinin yapisinda da 6nemli rolii olan “periferin” isim-
li bir glikoproteini kodladig: bildirilmistir. Ayrica Cys250Phe
ismi verilen yeni bir degiskenin de varlig1 gosterilmistir. Ashn-
da patern distrofiler genis fenotipik ve genotipik cesitlilik gos-
terirler; cok degisik tablolar ile karsimiza ¢ikabilirler.*”

KLINiK OZELLIKLER

Patern distrofili hastalarin fundus muayenesinde her iki goz-
de ozellikle parafoveal alanda sari, kahverengi, turuncu renk-

Resim 1: Patern distrofili hastada fundus resmi. Parafoveal sari-kahverengi de-
posit ve pigment birikimi.

lerde, cesitli sekillerde depositler ve pigment birikimleri izlenir
(Resim 1).

Bu depositler RPE icinde yer alir ve yiiksek oranda lipofussin
ierirler. Patern distrofisi olan ve koroid neovaskiilarizasyonu
(KNV) gelisen bir hastada koroidin normal, ancak RPE ve foto-
reseptor tabakasinin atrofik oldugu, bu alanlarin cevresindeki
RPE hiicrelerinde yogun lipofussin birikiminin bulundugu, bu
nedenle RPE tabakasinda belirgin kalinlagma oldugu histopa-
tolojik ¢aligma ile gosterilmigtir.!"”

Hastalar c¢ogunlukla asemptomatiktir. Gorme keskinligi
(GK) atrofik evre ortaya ¢ikana dek genellikle korunur, gérme
tam veya tama yakindir. Ileri yaslarda énce metamorfopsi ve
santral skotom ortaya ¢ikar, daha sonra atrofi ve depigmentas-
yon gelismesi ile birlikte GK azalir. Ancak yine de 7. dekatta
bile en az bir gozde yeterli vizyon kalir.

Patern distrofiler myotonik distrofi, herediter spastik pa-
rapleji (Kjellin sendromu) ve mitokondriyal kalitim gdsteren
sendromlar ile birliktelik gosterirler. Bu sendromlar MIDD
(anneden gegen diyabet ve sagirlik), MELAS (miyopati-ensefa-
lopati-laktik asidoz-inme benzeri ataklar) ve MERRF (miyok-
lonik epilepsi-¢izgili kas yirtilmalar1) sendromlaridir.'")

KLINIK SINIFLAMA

Patern distrofilerin klasik formu kelebek sekilli PD olup ilk
kez Deutman 1970 yilinda tarif etmistir."” Daha sonra Gass
tarafindan pigment dagilim paternine gore klinik siniflama ya-
pilmigtir. Buna gore patern distrofiler adult vitelliform patern
distrofi, kelebek sekilli pigment distrofi, fundus flavimakulatus
benzeri multifokal patern distrofi, Sjogren’in retikiiler distrofisi
ve fundus pulverulentus olmak {izere 5 alt gruba ayrilir. Bunlar
icinde ilk ti¢ii en sik goriilen tipleridir.!"

Adult vitelliform makular distrofi psédo-Best, psodovitel-
liform, Gass Hastalig1 veya erigkin baslangicli foveomakiiler
vitelliform distrofi olarak da isimlendirilir. lk kez 1974 yilinda

Resim 2*: Eriskin baglangich foveomakular vitelliform distrofi. (A-B) Foveada yuvarlak-oval vitelliform lezyon. RPE atrofisi alaninda hipo-otofloresans, RPE hiicre-

leri iginde lipofussin birikimi nedeniyle hiper-otofloresans
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Gass tarafindan tanimlanmigstir."”’ Cogunlukla otozomal domi-
nant gegis gosterir; genetik geciste PRPH2 / RDS geni sorumlu
tutulmustur. Ayrica IMPG1 ve IMPG2 mutasyonlari ile kalitim
gosteren aileler oldugu ortaya ¢ikarilmigtir.”!

Genellikle 4.-6. dekatlarda goriiliir. Siklikla rutin muayene
sirasinda tani konur. Hastalar iyi gérme derecelerine sahiptir-
ler. Kii¢iik santral veya parasantral skotom veya hafif metamor-
fopsi mevcuttur. Takiplerde yavas ilerleyen gérme azalmasi ola-
bilir. Fundus muayenesinde bilateral, asimetrik, foveada veya
perifoveal alanda sar1 renkli, tek, yuvarlak-oval, bir disk ¢ap1
veya daha kiigiik, eleve vitelliform lezyon goriiliir; genellikle
santral pigmentasyon da eslik eder (Resim 2 a-b).

Lezyon giderek biiyiir, ancak zamanla lezyonun rengi solar,

dagilir, bityiikliigii azalir, sonugta lezyon alaninda RPE degisik-
likleri veya cografik atrofi ortaya cikar.! %!
Kelebek sekilli pigment distrofi veya butterfly distrofisi ilk
kez 1970 yilinda Deutman tarafindan tanimlanmigstir. Nadir
gorilir ve otozomal dominant gegis gosterir.*) RDS - perife-
rin geninde mutasyonlar saptanmigstir. Makulada RPE seviye-
sinde lipofussin birikimi bilateral, simetrik, kelebek seklinde,
3-5 adet kelebek kanadi veya koluna benzeyen sarimsi-beyaz
pigmente lezyonlar olarak goriliir. Lezyonlarin fovea ¢evresin-
den merkeze dogru gruplasarak ilerlemeleri kelebek seklinde
goriuntiilere yol agar. Siklikla pigmentin ¢evresinde pigmentsiz
bir alan bulunur (Resim 3).

Resim 3*: Kelebek desenli patern distrofi. Hipo-otofloresan zeminde hiper-otof-
loresan ¢izgisel, dendritik sekilli lezyonlar.

Yasla birlikte lezyonlar birlesir ve daha belirginlesir. Hastalar
asemptomatik olduklarindan ancak 2.-3. dekadlarda rutin fun-
dus muayenesinde makulada kelebek sekilli pigmentasyonun
varlig1 ile tan1 konur. Optik disk, yiizeyel retina katlari ve reti-
na damarlar1 normaldir. Hastalik yasla ilerleyebilir, baslangic-
ta gérme tam iken ileri evrelerde atrofi ve depigmentasyon ile
gorme azalabilir.” 101117

Multifokal patern distrofi ileri yaglarda ortaya ¢ikar, nadir
goriiliir. Muayenede makulada lipofussin birikintisi yani sira
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fundus flavimakulatusa benzer sekilde makula diginda perife-
rik fundusda da lipofussin birikintilerinin olusturdugu benek-

ler gorilir (Resim 4).'"

Resim 4*: Multifokal patern distrofide fundus resmi. Hem makulada, hem peri-
ferde diizensiz sekilli sar1 renkli, lipofussin birikintilerinin olusturdugu lezyonlar.

Resim 5*: Retikiiler distrofi ve FFA. Fovea cevresinde pigmente ait hipofloresans,
cevresinde tipik balik a1 goriiniimiindeki pigment birikiminin olusturdugu hi-
perflgresans.

Resim 6*: Fundus pulverulentusda fundus resmi. Makulada beneklenme seklin-
de pigment birikintileri.
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Sjogren’in Retikiiler distrofisi ilk olarak Sjogren tarafindan
tanimlanmustir, nadir goriliir ve genellikle otosomal resesif
gecis gosterir. Gormeyi etkilemedigi icin genellikle rutin mu-
ayene sirasinda tani konur. Baglangicta foveada olan siyah ince
pigment birikimlerinin daha sonra genisleyerek balik ag1 sek-
linde bir goriiniim almast ile karakterizedir (Resim 5).

Bazen makula digina tagacak kadar, 4-5 disk cap: biiytikli-
glinde diizensiz genisler, bu durumda makroretikiiler patern
distrofi ismini alir. flerlemis olgularda pigmentler dagilir, dii-
zensiz bir gekil ortaya ¢ikar, pigment giderek azalir ve lezyon
beyaz goriiniim alir.

Fundus pulverulentusda fundusda nonspesifik graniiler
goriiniim mevcuttur. Makulada RPE diizeyinde kaba, nokta-
sal, beneklenme tarzinda pigment birikintileri gézlenir (Resim
6)‘[1,5]

TANI YONTEMLERI

Renkli gérme normaldir, bazen hafif etkilenme olabilir.
Gorme alaninda santral duyarlikta minimal azalma saptanir.
Karanlik adaptasyonu normaldir. Elektofizyolojik testlerde
elektroretinografi (ERG) normal, elektrookiilografi (EOG)
subnormal bulunur. Bu bulgular PD olgularinda fotoresep-
torlerin ve i¢ retina tabakalarinin etkilenmemesi ile agiklanir.
Fléresein fundus anjiografisinde (FFA) santralda hipofléresan,
etrafinda hiperfléresan halkanin bulundugu tipik corona isare-
ti goriliir (Resim 7).

Resim 7: Patern distrofili hasta FFAsinda corona isareti. Lezyon santrali hipoflo-
resan, etrafinda hiperfloresan halka.

Fundus otofloresans (FAF) goriintiilemede RPE atrofisi alan-
larinda hipo-otofloresans, RPE hiicreleri i¢inde artmus lipofus-
sin birikimi alanlarinda ise hiper-otofloresans gozlenir.*”!

Tanida en 6nemli kriter olan dikkatli fundus muayenesi yani
sira FAF goriintiileme, optik koherens tomografi (OKT), FFA
ve elektrofizyolojik testler de taniya yardimcidir. Ancak siip-
hede kalinan olgularda, makula distrofilerinin ¢ogu otozomal

dominant gecisli oldugundan, aile bireylerinin de muayene
edilmesi ve aile bireylerinin birinde bile benzer lezyonlarin
saptanmasi tani koymayi kolaylastirir. Aile 6ykiisiintin olma-
mas1 makula distrofisi tanisindan uzaklastirmamalidir.

Adult vitelliform makular distrofide gérme alan1 normal-
dir veya ileri evrede santral absolu skotom goriilebilir, bu do-
nemde mikroperimetrede ekzantrik fiksasyon veya degisken
fiksasyon noktalar1 saptanmigstir. FAF goriintiisti hipo-otofls-
resan lezyon ve gevresinde hiperfloresan halka ile tipiktir. Kir-
mizidan yoksun fotografta santral beyaz spot goriliir. FFAda
erken donemden itibaren santraldaki lezyonun hipofléresan
olmasi, ge¢ donemde boyanma veya sizint1 olmamas: dikkati
ceker. Lezyonu cevreleyen halkada ise ge¢ donemde yogunlugu
artan hiperfloresans gozlenir. Ancak FFA bulgular1 degiskenlik
gosterebilir. Indosiyanin yesili anjiografi (ICG) gériintiileme-
de koroid perfiizyonu normal, merkezde hipofléresan karanlik
spot, santral spotu gevreleyen yuvarlak, diizensiz hiperflore-
san halka izlenir. OKT goriintiisiinde dis limitan membranda

Resim 8*: Eriskin baglangich foveomakular vitelliform distrofi’li hastada OKT.
(A-B) Subretinal,kubbe seklinde, hiperreflektif lezyon ve dis limitan membranda
diizensizlik.

=T}

Resim 9: Patern distrofide OKT. Her iki gozde lezyon disinda seréz dekolman,
ddem olmamas: dikkat cekici.
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bozulma, hiper-reflektif kalinlasmigs RPE tabakasi ve iizerinde
kubbe seklinde heterojen, hiper-reflektif subretinal lezyon go-
riiliir (Resim 8 a-b).

RPEden daha az hiper-reflektif olan vitelliform materyelin
RPE ile fotoreseptorlerin i¢ ve dis segmentlerinin birlesme
yiizeyi (ISOS bandi) arasinda bulundugu, RPEde fokal kalin-
lagmaya yol a¢tig1, ancak bu alanda retinada lokalize incelme
oldugu OKTde saptanmistir. Higbir olguda RPE dekolmani,
retina kalinlagmas1 veya ser6z dekolman saptanmaz, subfove-
al materyel nedeniyle normal fovea depresyonu izlenmeyebilir
(Resim 9). ERG ve EOG tipik olarak normaldir, bu durum lo-
kalize retina patolojisini belirtir. Bazen EOG hafif subnormal
olabilir. Lezyonun mekanizmasi fotoreseptor dis segmentleri-
nin agir1 tiretimi, dig segmentlerin fagositozunun bozulmasi ile
aciklanmigtr.*7

Kelebek sekilli pigment distrofide FFA erken déneminden
itibaren makulada kelebek seklinde, merkezi hipoflresan, ¢ev-
resi hiperfloresan olan ve gizgisel sekilli lezyonlar gozlenir. An-
cak FAF goriintillemede hipo-otofloresan zeminde dendrit tar-
zinda hiper-otofloresan gizgilerin goériiniimii tipiktir. Dendritik
cizgilenme alanlar1 artmis lipofussin birikimini gostermekte-
dir; bu alanlar FFAda hipofléresan, FOFda hiperotofloresan,
OCTde kubbe seklinde, subretinal lezyonlar olarak izlenir (Re-
sim 10 ve 11).0'%)

Renkli gérme ve karanlik adaptasyon normaldir. Elektrofiz-
yolojik testlerden ERG normal olmakla birlikte EOGde Arden
oraninda diigiikliik saptanir; bu durum diger bulgularla birlikte
fotoreseptor ve retina i¢ tabakalarinin saglam, ancak RPE taba-
kasinda anormallik oldugunu gésterir.!****

ERG normal, EOG subnormaldir. FFAda tipik retikiiler de-

‘!{I

Resim 10*: Kelebek desenli patern distrofide OKT. Kubbe seklinde, heterojen sub-
retinal lezyon.

Resim 11*: Kelebek desenli patern distrofide FFA. Kelebek sekilli ¢izgisel pigment
birikiminin olusturdugu blokaj nedeniyle hipofloresans, cevresinde rpe atrofisi
nedemyle ortaya ¢tkan hiperfloresans.

‘!{I

Resim 12: Patern distrofide OKT-A. (A-B)Retina dis katlarinda vaskiiler diizensizlik, derin kapiller agda birken materyel, bu depozitlerin maskeleme etkisine baglh

koriokapillariste daha koyu saha. (C-D) Ayni hastanin OKT gériintiileri.
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sen seklinde pigment birikimi alanlar1 hipofloresan gozlenir
(Resim 5).

Optik Koherens Tomografi-Anjiografi (OCT-A) retinal
distrofilerin ozellikle patogenezini anlamada yardimci olan
gorintiileme yontemidir. Patern distrofili hastalarda yapilan
OCT-A incelemesinde genellikle yiizeyel ve derin retina katlar
normal goriiliir. Ancak koriokapillariste bazi alanlarda incelme
ve yogunlukta azalma saptanir. Fundus muayenesinde goriilen
depozitler ve benekler, biriken materyelin maskeleme etkisine
bagl olarak koriokapillaris seviyesinde daha koyu lezyonlar
olarak gozlenir (Resim 12 a-b-c-d).

Bu bulgular Best vitelliform makular distrofi olgularina
benzer goérintillerdir. Bazi olgularda yiizeyel kapiller ag nor-
mal, derin kapiller agda retina damarlarinda azalma, yer yer
perifoveal kapillerden yoksun alanlar gériliir. Bu durum zaten
patolojinin fotoreseptor-RPE seviyesinde oldugunun gosterge-
sidir. Makula bolgesinde derin kapiller agda yaygin bozukluk
goriilen hastalarin fundus muayenesinde ve FAF tetkikinde
makulada atrofik degisiklikler saptanir.”

AYIRICI TANI

Bazen PD olan hastalara yanlislikla yasa bagli makula deje-
neresanst (YBMD) tanisi konabilir; PD’yi YBMD'den ayirde-
dici unsurlar hastaligin kismen daha erken yasta baglamasi,
fundus muayenesinde drusen veya difiiz skar goriilmemesi ile
makulada degisik paternlerde (retikiiler, kafes veya ag benze-
ri) sar1-gri pigmentlerin varligidir. Bu pigmentli goriiniim FAF
tetkikinde hiper-otofléresans gosterir.”'” Ancak PD olan bir
hastada KNV gelistigi zaman YBMDden ayirimu giiglesir.
Ayrica bazi hastalarda patern distrofinin “bull’s eye” makulo-
patiye benzer gériiniime yol agabilecegi, nadir olgularda yillar
icinde bir paternden digerine gegis olabilecegi de unutulmama-
lidir.

Adult vitelliform makular distrofiyi fundus muayenesi ile
Best hastaligindan ayirt etmek ¢ok kolay degildir. Best hasta-
liginda makulada goriilen yuvarlak, sar1, subretinal lezyon bu
distrofide de gorilmekle beraber, hastaligin seyri boyunca
degisik sekiller gosterebilir ve yine Best hastaligindan farkl
olarak lezyon difiiz azalarak atrofiye gider. Best hastaliginda
lezyon her zaman daha biiyiiktiir, bu distrofide ise 1/3 disk
¢apindan kiigiik lezyon mevcuttur. Ayrica makuladaki lezyon
disinda periferde de lipofussin birikintileri fundusda goriilebi-
lir. Adult vitelliform makuler distrofi Best hastaligindan farkli
olarak daha ge¢ yaslarda (40-70) baslar, EOG normal veya hafif
subnormaldir. Best hastalig1 ise 30 yasindan 6nce baslar, maku-
ladaki lezyon daha biiyiiktiir, ser6z dekolman eslik edebilir ve
EOG daima patolojiktir."”!

Makuladaki pigment epitel degisiklikleri nedeniyle YBMD
ile karistirilmas1 miimkiindiir. Ancak YBMD olgularinda ko-
roidde incelme saptanirken bu hastalarda koroid kalinliginin
artmig oldugu gozlenir.”'

Kelebek sekilli pigment distrofiyi sekli nedeniyle ayirt etmek
oldukga kolaydir.

Multifokal pattern distrofi ise fundus flavimakulatusa ben-
zer, ancak farkli olarak daha ileri yaslarda ortaya ¢ikar, karanlik
koroid bulgusu yoktur, daha az siklikta goriliir. Fundusda ma-
kulada lipofussin birikintisi yani sira, fundus flavimakulatusda
oldugu gibi makula diginda periferik fundusda da lipofussin

birikintilerinin olusturdugu benekler gorilir (Resim 4).""*
Sjogren’in Retikiiler distrofisinde goriilen retikiiler desenin

YBMD' li yash hastalarda perifer ve midperiferde goriilebilece-

&1, ayrica fundus flavimakulatus, angioid streaks, ve dominant

drusenli olgularda da ortaya ¢ikabilecegi hatirda tutulmalidir.
[5,21,22]

PROGNOZ

Patern distrofilerde prognoz genellikle iyidir, zaten geg yas-
larda ortaya ¢ikan bu distrofide gorme ileri yaslara kadar koru-
nur. Ancak ilerleyen yasla birlikte RPE atrofisi nedeniyle veya
bazi olgularda KNV olusumuna bagli olarak gérme kayb: geli-
sebilir." "]

PATERN DiSTROFILERDE KOROID
NEOVASKULARIZASYONU

Patern distrofilerde nadiren ileri yaslarda koroid neovas-
kiilarizasyonu (KNV) gelisebilir, KNV gelisimi santral gérme
kaybina yol acan en 6nemli komplikasyondur. PRPH2 geni ile
iligkili patern distrofilerde yasam boyunca KNV gelisme ris-
kinin %18 oldugu bildirilmistir.*'"""*) Bir caligmada 47 patern
distrofili olgunun 9 géziinde (%19) takiplerde KNV gelistigi
gozlenmistir.Bu seride KNV gelisen olgularin ortalama yasi
62.7 yil olarak bulunmug; membranlarin ortak ozelliginin 1
disk ¢apindan kii¢iik, klasik membranlar oldugu ve tedavi son-
ras1 nitksetmedigi saptanmugtir.”” Genel olarak patern distrofi
alt tiplerinde KNV sikliginda farklilik gézlenmemekle birlikte
en fazla adult vitelliform makular distrofili olgularda KNV ge-
listigi bildirilmistir (%5-15). * Ancak Gass diger alt gruplara
kiyasla kelebek sekilli patern distrofide daha stk KNV gelisimi
gozlenebilecegini belirtmistir."’ Bu hastalarda KNV hastaligin
bir komplikasyonu olarak ortaya ¢ikar ve ani gérme azalma-
s1 saptanir. Bir seride 32 patern distrofili hastanin %50’sinde
korioretinal cografik atrofi veya KNV nedeniyle santral gérme
azalmasi ortaya ¢ikmistir. Yazarlar bu risklerin yasla arttigin
belirtmislerdir.”’ Hastalarda KNV’nin yaninda subretinal sivi
veya hemoraji olmamasi tipiktir (Resim 13).

Resim 13*: Ekstrafoveal KNV'si olan fundus pulverulentuslu bir gézde FFA.
Makulada ve gevresinde pigment birikimlerine ait hipofloresans ve KNV'ye ait
hiperfloresans.
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Patern distrofilerde FFA sekonder koroid neovaskiilarizasyo-
nu (KNV) disiiniildiigli zaman endikedir; FFA ile hem KNV
hem de oftalmoskopi ile farkedilmeyen makula degisiklikleri
ortaya ¢ikarilir.”

Patern distrofilerdeki KNV tedavisinde 6nceki yillarda la-
ser fotokoagiilasyon, fotodinamik tedavi (PDT) ve intravitre-
al steroid tedavileri kullanilmaktayd: ve bu tedavilerle sadece
gorme stabilizasyonunu saglanmakta idi."”””) Retikiiler patern
distrofisi olup subfoveal KNV gelisen 13 goziin yedisinde or-
talama 2 seans fotodinamik tedaviye ragmen 3 yillik izlemde
en az 3 sira gorme keskinliginde azalma saptanmigtir. Yazarlar
bu hastalarda PDT nin uzun vadede gérmeyi koruyamadigini
bildirmislerdir."*

Son yillarda kullanilmakta olan giincel tedavi ise intravitreal
anti-VEGF enjeksiyonlaridir ve tedavi plani yas tip YBMD olgu-
larindan farkli degildir. Tekrarlayan anti-VEGF enjeksiyonlar1
ile yeterli cevap alinmakta, gorme artis: elde edilebilmektedir.
Bu konuda hem intravitreal bevacizumab (IVB) ve hem de int-
ravitreal ranibizumab (IVR) enjeksiyonlari ile bagarili sonug-
larin alindig1 olgular bildirilmistir.””*" Hatta bir olguda laser
tedavisinden sonra uygulanan IVR ile sinerjik etki elde edildigi
ve gormenin artt1g1 iddia edilmis; bu etkiyi dogrulamak i¢in
olgu serilerine ihtiya¢ oldugu belirtilmistir.””’ Bir bagka ¢alig-
mada subfoveal KNV komplikasyonu gelisen patern distrofili
12 hastada 6nce 1 ay ara ile ardisik 3 IVB enjeksiyonu yapilmis,
takiplerde gerektikce enjeksiyon tekrarlanmis ve 2 yillik izlem
sonunda hastalarda 15 harften daha az gorme kaybi sadece 1
hastada saptanmigtir. Diger 11 hastada gérme korunmus veya
artmis, santral makula kalinligi anlaml azalmistir. Yazarlar
hicbir hastada yan etki veya komplikasyon ortaya ¢ikmadigi-
ni1, subfoveal KN'V’si olan patern distrofili hastalarda IVBnin
yararli bir tedavi oldugunu bildirmislerdir."”!' Multifokal patern
distrofisi olan ve subfoveal KNV gelisen bir bagka olguda ise 4
IVR enjeksiyonu sonrasi gorme 0.8den 1.0’a ¢ikmus, OKTde
tam anatomik restorasyon saglanmistir. Bu hastanin ailesinden
3 kiside daha patern distrofi saptanmis olup peripherin - RDS
geninde Y141C mutasyonu ortaya ¢ikarilmustir.*

Patern distrofili KNV gelismis olgularda her zaman anti-VE-
GF tedavi gerekmeyebilir, bazen spontan gerileme ortaya ¢ika-
bilir; subretinal sivi tamamen kaybolup foveal yapi tekrar res-
tore olabilir.”” Ozellikle gérme keskinlikleri iyi olan hastalarda
sadece gozlem yapmak, spontan rezoliisyon olmazsa ve gorme
diizeyi azalirsa anti-VEGF tedaviye baslamak yararli olabilir.

Sonug olarak patern distrofili olgularda KNV gelisiminin
nadir de olsa ortaya ¢ikabilen bir komplikasyon oldugu unu-
tulmamalidir. Gérme azalmasi ve metamorfopsiden yakinan
patern distrofili hastalarda KNV gelisiminden siiphe edilmeli,
fundus muayenesi ile birlikte FFA, FAF ve OCT ile tan1 kesin-
lestirilmelidir. Bu olgularda gelisen KNV prognozu olduk¢a
iyidir.

Tesekkiir:

Uzerinde * isareti olan resimler Prof.Dr.Sengiil OzdeK'in ar-
sivinden, izniyle alinmistir. Kendisine tegekkiir ederim.
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