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GİRİŞ

Patern distrofiler (PD) primer olarak makulayı tutan dist-
rofiler içinde en sık görülenlerinden biridir, retina pigment 
epiteli (RPE) kaynaklıdır. Makula distrofilerinin ortak özelliği 
olan herediter geçiş, bilateral tutulum, progresif seyir ve santral 
görme kaybı PD için de söz konusudur. Erişkinlerde, genellikle 
orta yaşlarda ortaya çıkar ve yavaş ilerler. Başlangıç döneminde 
bulgular simetriktir. Makula ve çevresinde sarı-gri renkte pig-
ment birikimleri ile karakterizedir. Pigment birikimleri nokta-
sal, çizgisel, dallanma veya ağ şeklinde olabilir ve genellikle bu 

şekle göre PD alt grupları isimlendirilir.[1-5]

Bu derlemede patern distrofilerin genel özellikleri, alt grup-
ları, tanı yöntemleri, ayırıcı tanılarından bahsedilecek ve ardın-
dan bu hastalarda oldukça nadir görülen koroid neovaskülari-
zasyonları hakkında bilgi verilecektir.

GENETİK ÖZELLİKLER

Patern distrofiler genel olarak otozomal dominant geçiş 
gösterirler, ancak sporadik olgular da bildirilmiştir. Herediter 
geçişde peripherin / retinal degeneration slow (RDS) geni ile 
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ÖZ
Patern distrofiler retina pigment epitelinden (RPE) kaynaklanan ve makulayı tutan herediter distrofilerdir. Genellikle orta 
yaşlarda tanı konur. Bilateral, başlangıçta simetrik olan makula ve çevresindeki pigment birikimleri, pigment dağılım 
paternine göre alt gruplara ayrılır. 
Bunlar erişkin başlangıçlı foveomakular vitelliform distrofi, kelebek şeklinde patern distrofi, retiküler patern distofi ve  
fundus pulverulentus’dur. Genellikle iyi görme keskinliğine sahip olan patern distrofili hastalarda, progresif seyir sonucu 
RPE atrofisi veya koroid neovaskülarizasyonu (KNV) gelişimi ile santral görme azalır. Yaşa bağlı makula dejeneresansına 
(YBMD)  sekonder KNV’den makuladaki pigment paterni varlığı, KNV bölgesinde kanama, retina içinde veya retina 
altında sıvı olmaması ile ayırt edilir. 
Günümüzde intravitreal anti-vasküler endotelial growth faktörü (anti-VEGF) ilaç enjeksiyonları ile tedavi edilen KNV’nin 
prognozu oldukça iyidir. Hastaların en az bir gözünde yeterli görme kalır. Bazen, özellikle genetik geçişli olmayan, izole 
patern distrofili olgularda ortaya çıkan KNV’de spontan gerileme de olasıdır.   
Anahtar Kelimeler: Makula distrofileri, retina pigment epiteli, patern distrofi, koroid neovaskülarizasyonu.

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.
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ilişkilidir, bazı ailelerde 6p lokasyonundaki peripherin / RDS 
geninde mutasyon olduğu, RDS geninin fotoreseptörlerin dış 
segmentlerinin yapısında da önemli rolü olan “periferin” isim-
li bir glikoproteini kodladığı bildirilmiştir. Ayrıca Cys250Phe 
ismi verilen yeni bir değişkenin de varlığı gösterilmiştir. Aslın-
da patern distrofiler geniş fenotipik ve genotipik çeşitlilik gös-
terirler; çok değişik tablolar ile karşımıza çıkabilirler.[6-9] 

KLİNİK ÖZELLİKLER

Patern distrofili hastaların fundus muayenesinde her iki göz-
de özellikle parafoveal alanda sarı, kahverengi, turuncu renk-

lerde, çeşitli şekillerde depositler ve pigment birikimleri izlenir 
(Resim 1). 

Bu depositler RPE içinde yer alır ve yüksek oranda lipofussin 
içerirler. Patern distrofisi olan ve koroid neovaskülarizasyonu 
(KNV) gelişen bir hastada koroidin normal, ancak RPE ve foto-
reseptör tabakasının atrofik olduğu, bu alanların çevresindeki 
RPE hücrelerinde yoğun lipofussin birikiminin bulunduğu, bu 
nedenle RPE tabakasında belirgin kalınlaşma olduğu histopa-
tolojik çalışma ile gösterilmiştir.[10]

Hastalar çoğunlukla asemptomatiktir. Görme keskinliği 
(GK) atrofik evre ortaya çıkana dek genellikle korunur, görme 
tam veya tama yakındır. İleri yaşlarda önce metamorfopsi ve 
santral skotom ortaya çıkar, daha sonra atrofi ve depigmentas-
yon gelişmesi ile birlikte GK azalır. Ancak yine de 7. dekatta 
bile en az bir gözde yeterli vizyon kalır.

Patern distrofiler myotonik distrofi, herediter spastik pa-
rapleji (Kjellin sendromu) ve mitokondriyal kalıtım gösteren 
sendromlar ile birliktelik gösterirler. Bu sendromlar MIDD 
(anneden geçen diyabet ve sağırlık), MELAS (miyopati-ensefa-
lopati-laktik asidoz-inme benzeri ataklar) ve MERRF (miyok-
lonik epilepsi-çizgili kas yırtılmaları) sendromlarıdır.[2,11]

KLİNİK SINIFLAMA

Patern distrofilerin klasik formu kelebek şekilli PD olup ilk 
kez Deutman 1970 yılında tarif etmiştir.[12] Daha sonra Gass 
tarafından pigment dağılım paternine göre klinik sınıflama ya-
pılmıştır. Buna göre patern distrofiler adult vitelliform patern 
distrofi, kelebek şekilli pigment distrofi, fundus flavimakulatus 
benzeri multifokal patern distrofi, Sjögren’in retiküler distrofisi 
ve fundus pulverulentus olmak üzere 5 alt gruba ayrılır. Bunlar 
içinde ilk üçü en sık görülen tipleridir.[1-5] 

Adult vitelliform makular distrofi psödo-Best, psödovitel-
liform, Gass Hastalığı veya erişkin başlangıçlı foveomaküler 
vitelliform distrofi olarak da isimlendirilir. İlk kez 1974 yılında 
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Resim 1: Patern distrofili hastada fundus resmi. Parafoveal sarı-kahverengi de-
posit ve pigment birikimi.

Resim 2*: Erişkin başlangıçlı foveomakular vitelliform distrofi. (A-B) Foveada yuvarlak-oval vitelliform lezyon. RPE atrofisi alanında hipo-otoflöresans, RPE hücre-
leri içinde lipofussin birikimi nedeniyle hiper-otoflöresans
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Gass tarafından tanımlanmıştır.[1] Çoğunlukla otozomal domi-
nant geçiş gösterir; genetik geçişte PRPH2 / RDS geni sorumlu 
tutulmuştur. Ayrıca IMPG1 ve IMPG2 mutasyonları ile kalıtım 
gösteren aileler olduğu ortaya çıkarılmıştır.[9]                                            

Genellikle 4.-6. dekatlarda görülür. Sıklıkla rutin muayene 
sırasında tanı konur. Hastalar iyi görme derecelerine sahiptir-
ler. Küçük santral veya parasantral skotom veya hafif metamor-
fopsi mevcuttur. Takiplerde yavaş ilerleyen görme azalması ola-
bilir. Fundus muayenesinde bilateral, asimetrik, foveada veya 
perifoveal alanda sarı renkli, tek, yuvarlak-oval, bir disk çapı 
veya daha küçük, eleve vitelliform lezyon görülür; genellikle 
santral pigmentasyon da eşlik eder (Resim 2 a-b).

Lezyon giderek büyür, ancak zamanla lezyonun rengi solar, 
dağılır, büyüklüğü azalır, sonuçta lezyon alanında RPE değişik-
likleri veya coğrafik atrofi ortaya çıkar.[1-3,13,14]                                                             	
Kelebek şekilli pigment distrofi veya butterfly distrofisi ilk 
kez 1970 yılında Deutman tarafından tanımlanmıştır. Nadir 
görülür ve otozomal dominant geçiş gösterir.[12] RDS - perife-
rin geninde mutasyonlar saptanmıştır. Makulada RPE seviye-
sinde lipofussin birikimi bilateral, simetrik, kelebek şeklinde, 
3-5 adet kelebek kanadı veya koluna benzeyen sarımsı-beyaz 
pigmente lezyonlar olarak görülür. Lezyonların fovea çevresin-
den merkeze doğru gruplaşarak ilerlemeleri kelebek şeklinde 
görüntülere yol açar. Sıklıkla pigmentin çevresinde pigmentsiz 
bir alan bulunur (Resim 3). 

Yaşla birlikte lezyonlar birleşir ve daha belirginleşir. Hastalar 
asemptomatik olduklarından ancak 2.-3. dekadlarda rutin fun-
dus muayenesinde makulada kelebek şekilli pigmentasyonun 
varlığı ile tanı konur. Optik disk, yüzeyel retina katları ve reti-
na damarları normaldir. Hastalık yaşla ilerleyebilir, başlangıç-
ta görme tam iken ileri evrelerde atrofi ve depigmentasyon ile 
görme azalabilir.[2-4,10,11,15] 	

Multifokal patern distrofi ileri yaşlarda ortaya çıkar, nadir 
görülür. Muayenede makulada lipofussin birikintisi yanı sıra 

fundus flavimakulatusa benzer şekilde makula dışında perife-
rik fundusda da lipofussin birikintilerinin oluşturduğu benek-
ler görülür (Resim 4).[1,3-5] 

Resim 3*:  Kelebek desenli patern distrofi. Hipo-otoflöresan zeminde hiper-otof-
löresan çizgisel, dendritik şekilli lezyonlar. 

Resim 4*: Multifokal patern distrofi’de fundus resmi. Hem makulada, hem peri-
ferde düzensiz şekilli sarı renkli, lipofussin birikintilerinin oluşturduğu lezyonlar.

Resim 5*:  Retiküler distrofi ve FFA. Fovea çevresinde pigmente ait hipoflöresans, 
çevresinde tipik balık ağı görünümündeki pigment birikiminin oluşturduğu hi-
perflçresans. 

Resim 6*: Fundus pulverulentus’da fundus resmi. Makulada beneklenme şeklin-
de pigment birikintileri.
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Sjögren’in Retiküler distrofisi ilk olarak Sjögren tarafından 
tanımlanmıştır, nadir görülür ve genellikle otosomal resesif 
geçiş gösterir. Görmeyi etkilemediği için genellikle rutin mu-
ayene sırasında tanı konur. Başlangıçta foveada olan siyah ince 
pigment birikimlerinin daha sonra genişleyerek balık ağı şek-
linde bir görünüm alması ile karakterizedir (Resim 5). 

Bazen makula dışına taşacak kadar, 4-5 disk çapı büyüklü-
ğünde düzensiz genişler, bu durumda makroretiküler patern 
distrofi ismini alır. İlerlemiş olgularda pigmentler dağılır, dü-
zensiz bir şekil ortaya çıkar, pigment giderek azalır ve lezyon 
beyaz görünüm alır. 

Fundus pulverulentus’da fundusda nonspesifik granüler 
görünüm mevcuttur. Makulada RPE düzeyinde kaba, nokta-
sal, beneklenme tarzında pigment birikintileri gözlenir (Resim 
6).[1,3] 

TANI YÖNTEMLERİ

Renkli görme normaldir, bazen hafif etkilenme olabilir. 
Görme alanında santral duyarlıkta minimal azalma saptanır. 
Karanlık adaptasyonu normaldir. Elektofizyolojik testlerde 
elektroretinografi (ERG) normal, elektrookülografi (EOG) 
subnormal bulunur. Bu bulgular PD olgularında fotoresep-
törlerin ve iç retina tabakalarının etkilenmemesi ile açıklanır. 
Flöresein fundus anjiografisinde (FFA) santralda hipoflöresan, 
etrafında hiperflöresan halkanın bulunduğu tipik corona işare-
ti görülür (Resim 7). 

Fundus otoflöresans (FAF) görüntülemede RPE atrofisi alan-
larında hipo-otoflöresans, RPE hücreleri içinde artmış lipofus-
sin birikimi alanlarında ise hiper-otoflöresans gözlenir.[2-5]      

Tanıda en önemli kriter olan dikkatli fundus muayenesi yanı 
sıra FAF görüntüleme, optik koherens tomografi (OKT), FFA 
ve elektrofizyolojik testler de tanıya yardımcıdır. Ancak şüp-
hede kalınan olgularda, makula distrofilerinin çoğu otozomal 

dominant geçişli olduğundan, aile bireylerinin de muayene 
edilmesi ve aile bireylerinin birinde bile benzer lezyonların 
saptanması tanı koymayı kolaylaştırır. Aile öyküsünün olma-
ması makula distrofisi tanısından uzaklaştırmamalıdır.

Adult vitelliform makular distrofide görme alanı normal-
dir veya ileri evrede santral absolu skotom görülebilir, bu dö-
nemde mikroperimetrede ekzantrik fiksasyon veya değişken 
fiksasyon noktaları saptanmıştır. FAF görüntüsü hipo-otoflö-
resan lezyon ve çevresinde hiperflöresan halka ile tipiktir. Kır-
mızıdan yoksun fotoğrafta santral beyaz spot görülür. FFA’da 
erken dönemden itibaren santraldaki lezyonun hipoflöresan 
olması, geç dönemde boyanma veya sızıntı olmaması dikkati 
çeker. Lezyonu çevreleyen halkada ise geç dönemde yoğunluğu 
artan hiperflöresans gözlenir. Ancak FFA bulguları değişkenlik 
gösterebilir. İndosiyanin yeşili anjiografi (ICG) görüntüleme-
de koroid perfüzyonu normal, merkezde hipoflöresan karanlık 
spot, santral spotu çevreleyen yuvarlak, düzensiz hiperflöre-
san halka izlenir. OKT görüntüsünde dış limitan membranda 

Resim 7: Patern distrofili hasta FFA’sında corona işareti. Lezyon santrali hipoflö-
resan, etrafında hiperflöresan halka.

Resim 8*: Erişkin başlangıçlı foveomakular vitelliform distrofi’li hastada OKT. 
(A-B) Subretinal,kubbe şeklinde, hiperreflektif lezyon ve dış limitan membranda 
düzensizlik. 

Resim 9: Patern distrofide OKT. Her iki gözde lezyon dışında seröz dekolman, 
ödem olmaması dikkat çekici.
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bozulma, hiper-reflektif kalınlaşmış RPE tabakası ve üzerinde 
kubbe şeklinde heterojen, hiper-reflektif subretinal lezyon gö-
rülür (Resim 8 a-b). 

RPE’den daha az hiper-reflektif olan vitelliform materyelin 
RPE ile fotoreseptörlerin iç ve dış segmentlerinin birleşme 
yüzeyi (ISOS bandı) arasında bulunduğu, RPE’de fokal kalın-
laşmaya yol açtığı, ancak bu alanda retinada lokalize incelme 
olduğu OKT’de saptanmıştır. Hiçbir olguda RPE dekolmanı, 
retina kalınlaşması veya seröz 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 mekanizması fotoreseptör dış segmentleri-
nin aşırı üretimi, dış segmentlerin fagositozunun bozulması ile 
açıklanmıştır.[13-17]

Kelebek şekilli pigment distrofide FFA erken döneminden 
itibaren makulada kelebek şeklinde, merkezi hipoflöresan, çev-
resi hiperflöresan olan ve çizgisel şekilli lezyonlar gözlenir. An-
cak FAF görüntülemede hipo-otoflöresan zeminde dendrit tar-
zında hiper-otoflöresan çizgilerin görünümü tipiktir. Dendritik 
çizgilenme alanları artmış lipofussin birikimini göstermekte-
dir; bu alanlar FFA’da hipoflöresan, FOF’da hiperotoflöresan, 
OCT’de kubbe şeklinde, subretinal lezyonlar olarak izlenir (Re-
sim 10 ve 11).[18] 

Renkli görme ve karanlık adaptasyon normaldir. Elektrofiz-
yolojik testlerden ERG normal olmakla birlikte EOG’de Arden 
oranında düşüklük saptanır; bu durum diğer bulgularla birlikte 
fotoreseptör ve retina iç tabakalarının sağlam, ancak RPE taba-
kasında anormallik olduğunu gösterir.[15,18,19]

ERG normal, EOG subnormaldir. FFA’da tipik retiküler de-

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

Resim 11*:  Kelebek desenli patern distrofide FFA. Kelebek şekilli çizgisel pigment 
birikiminin oluşturduğu blokaj nedeniyle hipoflöresans, çevresinde rpe atrofisi 
nedeniyle ortaya çıkan hiperflöresans.

Resim 12: Patern distrofide OKT-A. (A-B)Retina dış katlarında vasküler düzensizlik, derin kapiller ağda birken materyel, bu depozitlerin maskeleme etkisine bağlı 
koriokapillariste daha koyu saha. (C-D) Aynı hastanın OKT görüntüleri.
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sen şeklinde pigment birikimi alanları hipoflöresan gözlenir 
(Resim 5).

Optik Koherens Tomografi-Anjiografi (OCT-A) retinal 
distrofilerin özellikle patogenezini anlamada yardımcı olan 
görüntüleme yöntemidir. Patern distrofili hastalarda yapılan 
OCT-A incelemesinde genellikle yüzeyel ve derin retina katları 
normal görülür. Ancak koriokapillariste bazı alanlarda incelme 
ve yoğunlukta azalma saptanır. Fundus muayenesinde görülen 
depozitler ve benekler, biriken materyelin maskeleme etkisine 
bağlı olarak koriokapillaris seviyesinde daha koyu lezyonlar 
olarak gözlenir (Resim 12 a-b-c-d). 

Bu bulgular Best vitelliform makular distrofi olgularına 
benzer görüntülerdir. Bazı olgularda yüzeyel kapiller ağ nor-
mal, derin kapiller ağda retina damarlarında azalma, yer yer 
perifoveal kapillerden yoksun alanlar görülür. Bu durum zaten 
patolojinin fotoreseptör-RPE seviyesinde olduğunun gösterge-
sidir. Makula bölgesinde derin kapiller ağda yaygın bozukluk 
görülen hastaların fundus muayenesinde ve FAF tetkikinde 
makulada atrofik değişiklikler saptanır.[20]

AYIRICI TANI

Bazen PD olan hastalara yanlışlıkla yaşa bağlı makula deje-
neresansı (YBMD) tanısı konabilir; PD’yi YBMD’den ayırde-
dici unsurlar hastalığın kısmen daha erken yaşta başlaması, 
fundus muayenesinde drusen veya difüz skar görülmemesi ile 
makulada değişik paternlerde (retiküler, kafes veya ağ benze-
ri) sarı-gri pigmentlerin varlığıdır. Bu pigmentli görünüm FAF 
tetkikinde hiper-otoflöresans gösterir.[3,12] Ancak PD olan bir 
hastada KNV geliştiği zaman YBMD’den ayırımı güçleşir.                                                 	
Ayrıca bazı hastalarda patern distrofinin “bull’s eye” makulo-
patiye benzer görünüme yol açabileceği, nadir olgularda yıllar 
içinde bir paternden diğerine geçiş olabileceği de unutulmama-
lıdır.

Adult vitelliform makular distrofiyi fundus muayenesi ile 
Best hastalığından ayırt etmek çok kolay değildir. Best hasta-
lığında makulada görülen yuvarlak, sarı, subretinal lezyon bu 
distrofide de görülmekle beraber, hastalığın seyri boyunca 
değişik şekiller gösterebilir ve yine Best hastalığından farklı 
olarak lezyon difüz azalarak atrofiye gider. Best hastalığında 
lezyon her zaman daha büyüktür, bu distrofide ise 1/3 disk 
çapından küçük lezyon mevcuttur. Ayrıca makuladaki lezyon 
dışında periferde de lipofussin birikintileri fundusda görülebi-
lir. Adult vitelliform makuler distrofi Best hastalığından farklı 
olarak daha geç yaşlarda (40-70) başlar, EOG normal veya hafif 
subnormaldir. Best hastalığı ise 30 yaşından önce başlar, maku-
ladaki lezyon daha büyüktür, seröz dekolman eşlik edebilir ve 
EOG daima patolojiktir.[3]

Makuladaki pigment epitel değişiklikleri nedeniyle YBMD 
ile karıştırılması mümkündür. Ancak YBMD olgularında ko-
roidde incelme saptanırken bu hastalarda koroid kalınlığının 
artmış olduğu gözlenir.[3,16]

Kelebek şekilli pigment distrofiyi şekli nedeniyle ayırt etmek 
oldukça kolaydır. 

Multifokal pattern distrofi ise fundus flavimakulatusa ben-
zer, ancak farklı olarak daha ileri yaşlarda ortaya çıkar, karanlık 
koroid bulgusu yoktur, daha az sıklıkta görülür. Fundusda ma-
kulada lipofussin birikintisi yanı sıra, fundus flavimakulatusda 
olduğu gibi makula dışında periferik fundusda da lipofussin 

birikintilerinin oluşturduğu benekler görülür (Resim 4).[1,3-5] 
Sjögren’in Retiküler distrofisinde görülen retiküler desenin 

YBMD’ li yaşlı hastalarda perifer ve midperiferde görülebilece-
ği, ayrıca fundus flavimakulatus, angioid streaks, ve dominant 
drusenli olgularda da ortaya çıkabileceği hatırda tutulmalıdır.
[5,21,22]

PROGNOZ

Patern distrofilerde prognoz genellikle iyidir, zaten geç yaş-
larda ortaya çıkan bu distrofide görme ileri yaşlara kadar koru-
nur. Ancak ilerleyen yaşla birlikte RPE atrofisi nedeniyle veya 
bazı olgularda KNV oluşumuna bağlı olarak görme kaybı geli-
şebilir.[1,4,13]

PATERN DİSTROFİLERDE KOROİD 
NEOVASKÜLARİZASYONU 

Patern distrofilerde nadiren ileri yaşlarda koroid neovas-
külarizasyonu (KNV) gelişebilir, KNV gelişimi santral görme 
kaybına yol açan en önemli komplikasyondur. PRPH2 geni ile 
ilişkili patern distrofilerde yaşam boyunca KNV gelişme ris-
kinin %18 olduğu bildirilmiştir.[3,11-13] Bir çalışmada 47 patern 
distrofili olgunun 9 gözünde (%19) takiplerde KNV geliştiği 
gözlenmiştir.Bu seride KNV gelişen olguların ortalama yaşı 
62.7 yıl olarak bulunmuş; membranların ortak özelliğinin 1 
disk çapından küçük, klasik membranlar olduğu ve tedavi son-
rası nüksetmediği saptanmıştır.[23] Genel olarak patern distrofi 
alt tiplerinde KNV sıklığında farklılık gözlenmemekle birlikte 
en fazla adult vitelliform makular distrofili olgularda KNV ge-
liştiği bildirilmiştir (%5-15). [24] Ancak Gass diğer alt gruplara 
kıyasla kelebek şekilli patern distrofide daha sık KNV gelişimi 
gözlenebileceğini belirtmiştir.[1] Bu hastalarda KNV hastalığın 
bir komplikasyonu olarak ortaya çıkar ve ani görme azalma-
sı saptanır. Bir seride 32 patern distrofili hastanın %50’sinde 
korioretinal coğrafik atrofi veya KNV nedeniyle santral görme 
azalması ortaya çıkmıştır. Yazarlar bu risklerin yaşla arttığını 
belirtmişlerdir.[7] Hastalarda KNV’nin yanında subretinal sıvı 
veya hemoraji olmaması tipiktir (Resim 13).

Resim 13*: Ekstrafoveal KNV’si olan fundus pulverulentus’lu bir gözde FFA. 
Makulada ve çevresinde pigment birikimlerine ait hipoflöresans ve KNV’ye ait 
hiperflöresans.
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Patern distrofilerde FFA sekonder koroid neovaskülarizasyo-
nu (KNV) düşünüldüğü zaman endikedir; FFA ile hem KNV 
hem de oftalmoskopi ile farkedilmeyen makula değişiklikleri 
ortaya çıkarılır.[3-5]

Patern distrofilerdeki KNV tedavisinde önceki yıllarda la-
ser fotokoagülasyon, fotodinamik tedavi (PDT) ve intravitre-
al steroid tedavileri kullanılmaktaydı ve bu tedavilerle sadece 
görme stabilizasyonunu sağlanmakta idi.[3,25] Retiküler patern 
distrofisi olup subfoveal KNV gelişen 13 gözün yedisinde or-
talama 2 seans fotodinamik tedaviye rağmen 3 yıllık izlemde 
en az 3 sıra görme keskinliğinde azalma saptanmıştır. Yazarlar 
bu hastalarda PDT’nin uzun vadede görmeyi koruyamadığını 
bildirmişlerdir.[26]

Son yıllarda kullanılmakta olan güncel tedavi ise intravitreal 
anti-VEGF enjeksiyonlarıdır ve tedavi planı yaş tip YBMD olgu-
larından farklı değildir. Tekrarlayan anti-VEGF enjeksiyonları 
ile yeterli cevap alınmakta, görme artışı elde edilebilmektedir. 
Bu konuda hem intravitreal bevacizumab (IVB) ve hem de int-
ravitreal ranibizumab (IVR) enjeksiyonları ile başarılı sonuç-
ların alındığı olgular bildirilmiştir.[27-31] Hatta bir olguda laser 
tedavisinden sonra uygulanan IVR ile sinerjik etki elde edildiği 
ve görmenin arttığı iddia edilmiş; bu etkiyi doğrulamak için 
olgu serilerine ihtiyaç olduğu belirtilmiştir.[29] Bir başka çalış-
mada subfoveal KNV komplikasyonu gelişen patern distrofili 
12 hastada önce 1 ay ara ile ardışık 3 IVB enjeksiyonu yapılmış, 
takiplerde gerektikçe enjeksiyon tekrarlanmış ve 2 yıllık izlem 
sonunda hastalarda 15 harften daha az görme kaybı sadece 1 
hastada saptanmıştır. Diğer 11 hastada görme korunmuş veya 
artmış, santral makula kalınlığı anlamlı azalmıştır. Yazarlar 
hiçbir hastada yan etki veya komplikasyon ortaya çıkmadığı-
nı, subfoveal KNV’si olan patern distrofili hastalarda IVB’nin 
yararlı bir tedavi olduğunu bildirmişlerdir.[31] Multifokal patern 
distrofisi olan ve subfoveal KNV gelişen bir başka olguda ise 4 
IVR enjeksiyonu sonrası görme 0.8’den 1.0’a çıkmış, OKT’de 
tam anatomik restorasyon sağlanmıştır. Bu hastanın ailesinden 
3 kişide daha patern distrofi saptanmış olup peripherin - RDS 
geninde Y141C mutasyonu ortaya çıkarılmıştır.[28]

Patern distrofili KNV gelişmiş olgularda her zaman anti-VE-
GF tedavi gerekmeyebilir, bazen spontan gerileme ortaya çıka-
bilir; subretinal sıvı tamamen kaybolup foveal yapı tekrar res-
tore olabilir.[32] Özellikle görme keskinlikleri iyi olan hastalarda 
sadece gözlem yapmak, spontan rezolüsyon olmazsa ve görme 
düzeyi azalırsa anti-VEGF tedaviye başlamak yararlı olabilir.

Sonuç olarak patern distrofili olgularda KNV gelişiminin 
nadir de olsa ortaya çıkabilen bir komplikasyon olduğu unu-
tulmamalıdır. Görme azalması ve metamorfopsiden yakınan 
patern distrofili hastalarda KNV gelişiminden şüphe edilmeli, 
fundus muayenesi ile birlikte FFA, FAF ve OCT ile tanı kesin-
leştirilmelidir. Bu olgularda gelişen KNV prognozu oldukça 
iyidir.
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