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oz

Idiyopatik retinal vaskiilit, anevrizma ve néroretinit (IRVAN) sendromu ve pigmentli paravenéz koryoretinal atrofi (PPKRA) et-
yolojisi bilinmeyen nadir goriilen klinik tablolardir. Son yillarda retina hastaliklarinda multimodal gértntilleme yontemlerinin
kullaniminin yayginlagmasiyla bu hastaliklarin patogenezi ve seyri hakkinda bilgiler artmistir. PPKRA siklikla insidental olarak
saptanmakta ve asemptomatik olmakla beraber IRVAN ise baslangicta asemptomatik olsa da ilerleyen evrelerde gormeyi tehdit
edebilmektedir. Bu sebeple bu hastaliklarin ayirici tanisi ve tedavisinin uygun sekilde yapilmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: retinal dejenerasyon, multimodal goriintiileme, PPKRA, IRVAN, arteriyel anevrizma, pigmenter retinopati

ABSTRACT

Idiopathic retinal vasculitis, aneurysm, and neuroretinitis (IRVAN) syndrome, and pigmented paravenous chorioretinal atrophy
(PPCRA) are rare clinical manifestations of unknown etiology. In recent years, with the widespread use of multimodal imaging
methods in retinal diseases, information about the pathogenesis and course of these diseases has increased. PPCRA is often detec-
ted incidentally and is asymptomatic, whereas IRVAN, although initially asymptomatic, can threaten vision in later stages. For this

reason, differential diagnosis and treatment of these diseases should be done appropriately.
Keywords: retinal degeneration, multimodal imaging, PPCRA, IRVAN, arterial aneurysm, pigmentary retinopathy.
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Giris:

Idiopatik retinal vaskiilit, anevrizma ve néroretinit (IRVAN)
sendromu ve pigmentli paravenoz koryoretinal atrofi (PPKRA)
etyolojisi bilinmeyen nadir goriilen klinik tablolardir. IRVAN
ilk kez 1983’te Kincaid ve Shatz tarafindan multipl anevrizmal
dilatasyonlarin eglik ettigi bilateral retinal arterit olarak tanim-
lanmugtir.") Chang ve arkadaslar1 ise yayinladiklar1 olgu serisin-
de, klinik bulgular1 detayl olarak tariflemis ve bu klinik tabloyu
IRVAN Sendromu olarak adlandirmistir.”’ PPKRA ise ilk olarak
1937 yilinda Brown, T.H. tarafindan retinokoroiditis radiata adiy-
la tanimlanmus ve giintimiize kadar literatiirde psodoretinitis pig-
mentosa, koryoretinitis striata, retinanin konjenital pigmentasyo-
nu, retinal melanozis, paravenoz retinal dejenerasyon gibi birgok
farkli isimle anilmigtir.” ") Giintimiizde multimodal goriintilleme
yontemlerinin yayginlagmasiyla bu klinik tablolarin patogenezi ve
seyri daha iyi anlagilabilmektedir.
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Idiyopatik retinal vaskiilit, anevrizma ve nororeti-
nit (IRVAN) sendromu

Patogenez:

IRVAN sendromu patofizyolojisinin, vaskiilit ve optik disk
6demi ile sonuglanan goz i¢i enflamasyonu ile iligkili oldugu var-
sayilmaktadir.'*) Enflamasyonun kesin nedeni bilinmemektedir.
Literatiirde tiiberkiiloz veya mantar antijenine kars1 olasi agir1 du-
yarliligin vaskiiliti tetikleyebilecegi bildirilmistir."* *'

Sistemik hastaliklarla birlikteligi olmadig: bilinse de Blau
sendromu, p-ANCA vaskiiliti ve antifosfolipid sendromu gibi sis-
temik hastaliklarla iligkili olabilecegi ve nadiren tek tarafli tutulum
gosterebildigi bildirilmisgtir.""*'

Vaskiilit

Vaskiilit, vaskiiler yapilarin inflamasyonu ve nekrozu ile ka-
rakterize klinikopatolojik bir siirectir. Vaskiilitte cogu zaman flebit
baskindir ve arteriyel tutulum genellikle nadir goriilen bir feno-
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mendir.!""’ Ancak retina ve optik sinir bagt arteriyollerinin ¢oklu
anevrizmal dilatasyonu ile iligkili olan IRVAN olgularinda arterit
yaygin goriilen bir bulgudur.'* !
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Anevrizma

IRVAN olgularinda, éncelikle damar duvarlarindaki diiz kas
hiicre katmanlarinda inflamasyon goriildiigiinden daha yogun
olarak arteriyel ve daha az oranda venéz tutulum gézlemlenmek-
tedir.""” Diiz kas hiicrelerinin fokal kayb, arteriyel duvarin zayifla-
masina ve anevrizmal dilatasyona neden olabilmektedir. IRVANda
etkilenen arteriyel duvar segmenti, intravaskiiler hidrostatik ba-
sincin etkisi altinda genisleyerek tipik fusiform goriiniim kazana-
bilmektedir. Arter duvarinin daha da zayiflamas: ektazilerin daha
sakkiiler bir goriiniim elde etmesine neden olabilmektedir."”’ Bu
6zel vaskiiler anomaliler 75-300 um ¢apindadir ve retina arteriyol-
lerinde ana dallanma bolgelerinde veya yakininda veya optik sinir
bagt boyunca bulunmaktadir.”) Bagh diigiim benzeri ¢cok sayida
goriilen anevrizmal dilatasyonlar sirkumpapiller alanda belirgin
intraretinal lipid birikimine neden olabilmektedir."* '

Nororetinit

IRVANda goriilen bir diger klinik ozellik olan néroretinit,
akut gorme kaybi ile karakterize bir optik néropati tiiriidiir ve
karakteristik olarak optik disk 6demine fovea gevresinde yildiz
seklinde yerlesmis sert eksiidalar eglik etmektedir. Nororetinitin
patogenezi, optik sinir liflerinin enfeksiyoz veya inflamatuar sii-
reglerle dogrudan tutulumu ile iliskilidir, bu da peripapiller retina-
da hiicre i¢i 6dem ve siv1 ekstidasyonuna yol agar. Ancak Chawla
ve arkadaslarinin yiritttigii bir calismada, gercek disk 6deminde
optik diskte goriilen vaskiilarite artisinin IRVAN hastalarinda ol-
mamasi ve IRVAN hastalarinin optik disk vaskiilatiiriiniin normal
olarak gozlenmesi nedeni ile yazarlar tarafindan sendromun etyo-
patogenezi sorgulanmustir. Yazarlar, tablonun inflamasyonun bir
sonucu olmaktan ¢ok gelisimsel bir vaskiiler anomali olduguna
isaret etmekte ve gercek bir nororetinit tablosu olmadigini savun-
maktadir."* Yakin zamanda yayinlanan bir bagka makalede de IR-
VAN'da gergek bir nororetinit tablosu olmadigi konusunda goriis
bildirilmistir.!"”’

Periferik Iskemi ve Neovaskiilarizasyon

Inflamatuar siireclere sekonder olarak gelisen retina arter du-
varindaki diiz kas hiicre kaybz, arteriyel duvarin zayiflamasina ve
anevrizmal dilatasyona neden olabilirken, intimal deskuamasyon
ve proliferasyon arteriyel daralma ve sizintiya neden olabilmek-
tedir. Inflamatuar ve enfeksiy6z hastaliklar taklit edebilen bu
bozuklukta hem retinal hem de koroidal damarlar zarar gorebil-
mektedir."*! Eksudatif makiilopati ve retinal neovaskiilarizasyon,
IRVAN hastalarinda gormeyi tehdit eden komplikasyonlardir.
Vaskiiler endotelyal biiyiime faktériiniin (VEBF) olas: roli ile,
dilate damarlardan kaynaklanan sizint1 ve diger mikrovaskiiler
patolojilerde oldugu gibi periferik kapiller kapanmadan kaynakli
neovaskiilarizasyon siireci goriilebilmektedir.”” Yakin zamanda
yaymlanan bir yayinda da IRVAN sendromunda, retina anevriz-
malarinin sayisinin ve yerinin, retinal non-perfiizyon alanin bo-

yutu ve neovaskiilarizasyonun tipi ile iliskili oldugu gosterilmistir.
[21]

Tant:

Hastalik daha ¢ok geng ve saglikli kadin popiilasyonda orta-
lama 30-40 yaslarinda baglangic gostermektedir. *' Tipik olarak
her iki gozii etkilese de tek tarafli tutulum olan olgular bildiril-

Resim 1: 1diopatik retinal vaskiilit, anevrizma ve néroretinit send-
romu tanili hastanin her iki goziine ait renkli (A, B) ve red free (C,
D) fundus fotograflar; sag gézdeki fundus bulgular1 dogal iken sol
gozde st temporal arterde anevrizmal dilatasyon ve gevresinde
eksudasyon, alt temporal arkad ¢evresinde intraretinal ve subreti-
nal hemoraji ve ¢cevresinde eksudasyon izlenmektedir.

migtir.'* *) Hastaligin baslangicinda gérme keskinligi etkilenmez-
ken retinal bulgularin ilerlemesi ile gérme keskinliginde azalma
gortlmektedir. Muayenede 6n kamarada ve vitreusta inflamatuar
hiicreler izlenebilmektedir. Hastaligin en karakteristik 6zelligi, op-
tik sinir baginda ve ana vaskiiler dallanma bolgelerinde ¢ok sayida
anevrizmal dilatasyonunun goriilmesidir (Resim 1). Tipik olarak
tigen veya Y seklinde bir morfolojiye sahip olan anevrizmalar,
ayn1 zamanda bir arteriyel agaca baglanmis diigtimler olarak tarif
edilen sarmal bir konfigiirasyonda da goriilebilmektedir. Makiila
bolgesindeki anevrizmalar, sizint1 yapma egilimindedir ve lipid bi-
rikimine neden olarak gérme kaybina yol acabilmektedir.!

Tim hastalarda daha ¢ok arteriyel tutulumlu retinal vaskiilit
ve ndroretinit gortilmektedir. Periferik kapiller non-perfiizyon
alanlari ve eksudatif retina dekolmani da gorme azalmasina neden
olabilmektedir. Periferik iskemik alanlardan salinan VEBE, retinal
damarlarin permeabilitesinin artmasina, kalici makiiler 6dem ve
yaygn lipid eksudasyonuna katkida bulunmaktadir. Ekstidatif re-
tinopati genellikle retinal ve/veya optik sinir bas1 anevrizmalari-
nin bitisiginde goriilmektedir."®!

IRVAN sendromu tanist ¢ogunlukla klinik olarak konulmak-
tadir; ti¢ major kriter (retinal vaskiilit, arteriyel bifurkasyonlar-
da anevrizmal dilatasyonlar ve nororetinit) ve opsiyonel ii¢ mi-
nor kriter (kapiller nonperfiizyon, retinal neovaskiilarizasyon ve
makiiler eksiidasyon) ile tanimlanmaktadir.”’ Gériintiileme ise
IRVAN tanisinin desteklenmesinde, intraokiiler inflamasyonun
takibinde, tedaviye yanitin degerlendirilmesinde ve komplikas-
yonlarin takibinde 6nemli rol oynamaktadir.

Fundus Floresein Anjiyografi (FFA)

Fundus floresein anjiyografi, IRVAN’I1 hastalarin tan: ve te-
davi takibinde ¢ok faydali bir aragtir.””’ Hem oftalmoskopik ola-
rak goriilemeyen morfolojik vaskiiler degisiklikleri hem de retinal
dolagim dinamiklerindeki degisiklikleri gostermektedir. Tutulan
alanlarda boya sizintisinin yogunlugu, inflamatuar siireg aktivitesi
ile dogru orantilidir. Vaskiiler dilatasyon, anevrizma olusumu ve
neovaskiilarizasyon gibi degisiklikler erken evreleri karakterize
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Resim 2: 1diopatik retinal vaskiilit, anevrizma ve nororetinit send-
romu tanili hastanin fundus floresein anjiyografisi erken (A) ve
gec (B) fazina ait gorintiileri; periferik avaskiiler alanlar (C, D, E)
izlenmektedir.

ederken, vaskiiler okliizyon ve kiliflanma vaskiilitin ileri evrelerini
gostermektedir.?!

Anevrizmal dilatasyonlarin ge¢ boyanmast ile bu dilatasyon-
lardan genis sizint1 gozlenir. Optik sinir basi, ge¢ asamada s1zint1
ve boyanma gosterir. Kan-retina bariyerinin bozulmas: ve infla-
masyon nedeniyle yaygin, segmental veya fokal vaskiiler sizint1
gortlebilir. Sizint1 esas olarak arteriollerde ve anevrizmal dilatas-
yon alanlarinda yogunlagir. Retina iskemisi, IRVAN’l1 hastalarin
bir 6zelligidir. iskemi, FFAda kapiller dropout alanlar1 seklinde
esas olarak periferde veya makiilada izlenmektedir (Resim 2).
Makiiler iskemi, inflamasyonun bagarili kontroliine ragmen daha
kotii gorsel prognozla iliskilidir. Retinal iskemi ve inflamasyon,
yeni damar proliferasyonunu uyaran VEBFnin salinmasina ne-
den olabilir. Neovaskiilarizasyon, retinada veya optik disk tize-
rinde bulunabilir. Aktif retinal vaskiiliti olan hastalarda makiila
6demi, makiilada boya sizintisi veya geg faza dogru artan yaygin
hiperfloresans olarak goriilebilir. Nororetinit, ge¢ evrelerde optik
sinir baginin boyanmasiyla iliskili olabilecek optik sinir bast hi-
perfloresansi seklinde goriilebilir.

Indosiyanin Yesil Anjiyografi (ISYA)

Indosiyanin yesili anjiyografi, FFA tarafindan gésterilemeyen
koroid diizeyinde meydana gelen degisiklikleri gostermede kulla-
nilan bir aractir (Resim 3). Ayrica, retinadaki anevrizmal dilatas-
yonlar1 ve bagli digiim benzeri anevrizmalari, etrafinda sizint1 ol-
maksizin iyi sinirlandirilmig retinal hipersiyanesan odak seklinde
gostermekte de kullanilabilir.?

Resim 3: 1diopatik retinal vaskiilit, anevrizma ve ndroretinit send-
romu tanili hastanin indosiyanin yesil anjiyografisinde etrafinda
sizint1 olmaksizin iyi sinirlandirilmis retinal hipersiyanesan odak
seklinde anevrizmal dilatasyonlar rahatlikla izlenebilmektedir.

Q&J‘“"‘ %, | n
(- R tina
& Kering

Optik Koherens Tomografi (OKT) ve Optik
Koherens Tomografi Anjiyografi (OKTA)

Optik koherens tomografi, IRVAN olgularinda makiilada
meydana gelen patolojik degisiklikleri degerlendirmek icin kul-
lanilan degerli bir goriintilleme yontemidir. Bu olgularda gérme
azligina neden olan makiiler eksiidasyon ve 6demi gostermekte
yardimcr olur. Anti-VEBF veya steroid enjeksiyonu ve/veya lazer
tedavisinin degerlendirilmesinde yardimcidir. Hastalik siirecine
sekonder gelisen vitreomakiiler traksiyon veya epiretinal memb-
ranlar igin cerrahi miidahalelerin planlanmasinda ve cerrahi so-
nucun degerlendirilmesinde yol gosterici olmaktadir.”

Optik koherens tomografi anjiyografi ise boya sizintisini gos-
termeksizin arteriyel makroanevrizmalarin ve retinal neovaskiila-
rizasyonun goriintiilenmesi i¢in FFAya ek olarak kullanilabilecek
gorintilleme yontemidir. Perfiize olmayan alanlar1 iyi sinirlar ve
retinal neovaskiilarizasyonun takibini saglar. Makroanevrizmalar
ile optik sinir baginin neovaskiilarizasyonu arasinda bir ayrim ya-
pabilmeyi saglar. Sizint1 bilgisi verememesi, sinirli gériis alanina
sahip olmasi ve arteriolar dilatasyonlarin saptanmasinda dusiik
hassasiyet gostermesi sebebi ile FFAnin yerini alamasa da IRVAN
sendromunun non-invaziv sekilde takibinde kullanilabilmektedir."”

Tedavi:

Nadir goriilen bir hastalik olmasi ve hasta sayisinin az olmasi
genis, kontrollii klinik ¢alismalar i¢in yeterli olmadigindan IRVAN
sendromunun y6netimi konusunda bir fikir birligi olusturulama-
mustir ve kanitlanmis kesin bir tedavisi yoktur. Tedavinin birincil
amacy, ilerleyici iskemi ve retinal neovaskiilarizasyon, fibrovaski-
ler proliferasyon ve neovaskiiler glokom gibi komplikasyonlardan
kaynaklanan kalic1 gorme kaybini 6nlemektir.

Samuel ve arkadaslari, klinisyenler tarafindan hastalik sidde-
tini 6l¢mede ve tedavi kararlarina rehberlik etmede kullanilmak
iizere fonksiyonel bir evreleme sistemi énermistir (Tablo 1).!""

Tablo 1. Samuel ve arkadaslar1 tarafindan onerilen IRVAN evre-
lemesi

Evre Bulgu

1 Makroanevrizma, eksudasyon, nororetinit, retinal
vaskiilit

2 Kapiller non-perfiizyon (Anjiyografik Kanit)

3 Arka segment neovaskiilarizasyonu ve/veya vitreus
hemorajisi

4 On segment neovaskiilarizasyonu
(Iris neovaskiilarizasyonu)

5 Neovaskiiler glokom

Kisaltmalar: IRVAN: idiyopatik retinal vaskiilit, anevrizma ve néroretinit

Hastaligin fonksiyonel evresine bagli olarak kortikosteroidler,
lazer fotokoagiilasyon, kriyoterapi, anti-VEBF enjeksiyonlari, vit-
rektomi ve immiinomodiilasyon gibi ¢esitli tedavi modaliteleri ta-
nimlanmistir. Inflamatuar agamalar (evre 1 ve 2) oral steroidler ve
immiinomodiilasyon ile tedavi edilebilir. Cogunlukla inflamatuar
bir hastalik olmasina ragmen sistemik steroid kullanmanin yararh
olmayacag bildirilse de bazi yazarlar tarafindan gorme keskinligi-
ni iyilestirdigi ya da korudugu bildirilmistir.* > ' Deksametazon
implant uygulamasi ile IRVAN olgularinda, gérme keskinliginde
belirgin bir iyilesme oldugu ve makiila kalinliginda da belirgin bir
azalma oldugu literatiirde bildirilmistir.***

Retinada iskemi izlenen olgularda ise neovaskiilarizasyonu
onlemek icin erken dénemde retinal fotokoagiilasyon uygulan-
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masi altin standart kabul edilebilir. Samuel ve arkadaglari, gorsel
prognozun esas olarak iskemik retina hastalig1 tedavisinin erken
baglatilmasina bagli oldugunu bildirimistir.""”! Ayrica gorme azal-
masindan da sorumlu olan eksiidatif makiilopatinin de grid/fokal
fotokoagiilasyon ile tedavi edilebilecegini bildirilmigtir."*!

Vaskiilarizasyon evresinde (evre 3) ise, avaskiiler periferik re-
tinaya lazer veya kriyoterapiye ek olarak makiiler 6dem ve/veya
retinal neovaskiilarizasyonun eslik ettigi olgularda anti-VEBF
ajanlar kombine edilmelidir. Vitreus kanamasi ve traksiyonel re-
tina dekolmani gibi komplikasyonlar1 yonetmek i¢in erken vitrek-
tomi gerekebilir.* >/

TNF-o’nin inflamasyona ve retinal doku yikimina aracilik
etmedeki roliine iliskin deneysel modellere dayanarak, Cheema
ve arkadaglari, tedavide infliksimab: kullanmig ve okiiler infla-
masyonda ve retinal eksiidasyonda dramatik bir azalma oldugu-
nu bildirmistir.””’ Infliksimab, optik disk sizintisin1 azaltarak ve
makiiler 6demin ¢6ziilmesini saglayarak gérme keskinliginin art-
masini saglamistir. Ancak periferik non-perfiizyon alanlar: tize-
rinde herhangi bir etkisinin olmamasi, bu hastalarda lazer tedavisi
ile kombinasyon tedavisinin 6nemini vurgulamaktadir. Bununla
birlikte, firsat¢1 enfeksiyonlarin yeniden etkinlestirilmesi ve giz-
li tiberkiilozun etkinlestirilmesi riski bulundugundan, bu tedavi
yontemi dikkatli kullanilmalidr.*”

Ozetle, IRVAN’in progresif bir retinal iskemi seyri oldugun-
dan, erken tani ve lazer fotokoagiilasyon ile erken tedavisi, hasta-
ligin ilerlemesini kontrol etmek ve neovaskiilarizasyonu 6nlemek
i¢in etkili bir yoldur. Retinal anevrizma sayisinin ve yerinin be-
lirlenmesi, hastaligin ilerlemesinin degerlendirilmesine yardimeci
olabilir. Retina neovaskiilarizasyonu meydana geldiginde ise lazer
fotokoagiilasyona ek olarak intravitreal VEBF enjeksiyonu diisii-
niilmelidir.

Pigmentli Paravenoz Koryoretinal Atrofi (PPKRA)

Pigmentli paravenoz koryoretinal atrofi siklikla asemptomatik
geng hastalarda rutin muayene sirasinda saptanan klinik bulgular-
la tan1 almaktadir. PPKRA tipik olarak bilateral ve simetrik olarak
retinal damarlar boyunca retina pigment epiteli (RPE) dejeneras-
yonu, koryokapillaris atrofisi ve pigmentasyon ile karakterizedir.
15031 Hastalik siklikla sporadik olarak izlenmektedir ancak bazi
olgularda aile dykiisii de bildirilmigtir.”’*”' PPKRA nedeni tam
anlagilamamis olmakla beraber hastaligin konjenital veya dejene-
ratif kokenli olabilecegi ileri stirtlmiistiir.

Patogenez:

PPKRA siklikla ilerleyici olmayan veya yavas ilerleyen bir
tablodur.”*) Daha geng hastalarda duragan seyrederken ileri yas-
Ii olgularda ise progresyon gosterebildigi belirtilmistir."” Hafif
olgularda yalnizca daginik alanlarda paravendz pigmentasyon
ve minimal retinokoroidal atrofi izlenirken, pigment birikimi ve
atrofik degisiklikler gittikce daha yaygin hale gelmekte ve ileri
olgularda ise genis paravendz pigment birikimi, arka kutupta pe-
ripapiller pigmenter degisiklikler ve bu alanlarin komsulugunda
diffiiz koryoretinal atrofi alanlar1 gorillmektedir."*"! Erken donem-
de makiila korunur ve bu sebeple ileri diizey hastaliga kadar has-
talarin gérme keskinlikleri etkilenmez.*"

PPKRAda temel patoloji RPE diizeyinde olup hastalarda se-
konder olarak alttaki koroidal damarlarda atrofi izlenmektedir.
1942 Hastalik siklikla bilateral ve simetrik tutulum gésterir; ancak
asimetrik ve tek tarafli olgular da literatiirde bildirilmigtir.***"

Etyoloji bilinmemektedir. Sporadik ve kalitsal olarak gelisebil-
mektedir. Otozomal dominant, resesif, Xe bagli ve Y bagli kalitim
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paternleri belirtilmis olsa da kalitim paterni kesin olarak gosteri-
lememistir. Hastaligin dejeneratif kokenli olabilecegi de ileri sii-
riilmiistiir.** ) Baz1 hastalarda eslik eden makiiler kolobom gibi
gelisimsel anomalilerin varlig1 sebebiyle hastaligin konjenital ko-
kenli olabilecegi fikri de ileri siirtilmiigtiir.”” °!) Sarkoidoz, Behget
hastaligy, sfiliz, tiiberkiiloz, rubella, rubeola gibi ¢esitli inflamatuar
ve enfeksiyoz durumlar PPKRA ile iligkilendirilmis; ancak bu du-
rumlarin psédo PPKRA olarak degerlendirilmesi gerektigi litera-
tiirde belirtilmigtir.” >>>*)

PPKRA hastalarinda temel histopatolojik degisiklik pigmen-
tasyon ve depigmentasyonun eslik ettigi RPE ve koryokapillaris
atrofisidir. Erken dénem hastalikta atrofik RPE alanlarinin altin-
daki koryokapillaris korunurken ileri evre hastalikta ise etkilenen
RPE alanlarinin altinda belirgin koroidal atrofi izlenmektedir. Li-
teratiirde benzer patoloji retinitis pigmentosa (RP) hastalarinda
da izlendiginden PPKRAnin inkomplet sinirli bir RP formu olabi-
lecegi de ileri siiriilmektedir.”* Travesi ve ark. unilateral RP mev-
cut bir annenin ¢ocuklarinda PPRKA bildirmiglerdir.”* Ancak
Noble ve Carr ise PPKRAnin RP tiirevi olmadiginy, ayri bir tablo
oldugunu ve RPden farkl olarak yavas progresyon gosterdigini ve
yalnizca venler boyunca pigmentasyon ile karakterize oldugunu
belirtmislerdir."

Tanu:

PPKRA tanis: klinik olarak tipik fundus goriiniimiyle konul-
makta olup multimodal goriintilleme yontemleri taniy: kesinles-
tirmede yardimcidir.””! Fundus otofloresans (FOF) goriintiileme,
FFA, ISYA, gorme alani testi, OKT, OKTA ve elektrofizyolojik
testler tan1 ve ayiric1 tanida yardimer olarak kullanilmaktadir.*”
*°1 Ayirici tanida RP, helikoid peripapiller koryoretinal atrofi, ser-
pijinoz koroidopati, anjioid streak, kon distrofi, Stickler-Wagner
sendromu, gyrate atrofi, koroideremi, sarkoidoz, sfiliz, sitomega-
lovirus, toksoplazmozis, tiiberkiiloz koroiditi ve diger ps6do-RP
nedenleri degerlendirilmelidir. Sekonder PPKRA ayiric tanisi
i¢in akciger grafisi, tam kan sayimi, serum elektroforezi, eritrosit
sedimentasyon hizi, ANA, CRP, VDRL, PPD ve serolojik testler
kullanilabilir.

Hastalar siklikla asemptomatik olup insidental olarak PPK-
RA saptanmaktadir. Bazi olgularda ise hafif gorme bulanikligi,
periferal gorme bozukluklari, fotopsi, bagagrisi, 1g1iklar etrafinda
halo goriilmesi gibi nonspesifik sikayetler olabilmektedir."*"' Pig-
mentasyon ve atrofi alanlarinin yerlesimine gore hastalarda ring
skotom, geografik skotom, kadran defekti, parasantral skotom,
konsantrik daralma, kor noktada genisleme gibi ¢ok ¢esitli gorme

Resim 4: Pigmentli paravenoz koryoretinal atrofi tanili hastaya ait
fundus fotograflarinda sag (A) ve sol (B) gozde retinal venler bo-
yunca dagilim gosteren bilateral ve simetrik pigment degisiklikleri
ve bu degisikliklere komsu retinokoroidal atrofi alanlar1 izlenmek-

tedir.



alani defektleri izlenebilmektedir.”* ** ****) Renkli gérme siklikla
korunmustur.

On segment ve vitreus muayenesi primer PPKRA olgularinda
normal olmakla beraber sekonder PPKRA olgularinda altta yatan
patolojiye yonelik bulgular izlenebilmektedir." Tipik fundus go-
rintimi optik disk ¢evresinde belli bir mesafeden baglayan ve re-
tinal venler boyunca dagilim gosteren, siklikla bilateral ve simet-
rik, kemik korpiiskiilleri, kitmelenme, ince pigment degisiklikleri
seklinde goriilebilen pigment birikimi ve bu degisikliklere komsu
retinokoroidal atrofidir (Resim 4). Retinokoroidal atrofi alanlari,
periveniiler ve peripapiller pigmentasyon degisikliklerine komsu,
kiigtik yuvarlak benekler veya bitisik sinirli yamalar olarak kendi-
ni gosteren subretinal sar1 lezyonlar olarak goriilmektedir. Hasta-
ligin hafif formunda, minimal retinokoroidal atrofi ve paravenoz
pigmentasyon izlenen birkag¢ daginik alan vardir. Takip eden do-
nemde, venlerin ¢ogunlugu ¢evresinde kemik spikiilleri tarzinda

Resim 5: Pigmentli paravenoz koryoretinal atrofi tanili hastaya ait
fundus otofloresans goriintiilemede sag (A) ve sol (B) gozde retina
pigment epiteli (RPE) atrofi alanlarinda hipofloresan gériiniim ve
bu alanlara komsu disfonksiyonel RPE alanlarinda hiperfloresan
gortiniim izlenmektedir (beyaz ok).

pigment birikir ve minimal miktarda bélgesel retinokoroidal at-
rofi gozlenir. Daha ileri olgularda ise genis ve yogun paravenoz
pigment birikimine komsu yaygin retinokoroidal atrofi alanlari ile
peripapiller ve arka kutup pigmenter parlaklig1 izlenmektedir.""’
Etkilenmemis retina alanlar1 dogaldir. Eslik eden retinal arterlerde
attenuasyon ve kiliflanma izlenebilir."”!

Makiila siklikla korunmugtur. Literatiirde kistoid makiiler
O6dem, epiretinal membran, lamellar hol, makiiler RPE atrofisi,
makiiler kolobom gibi degisiklikler de bildirilmistir; ancak bu du-
rumlarin PPKRA ile iligkisi net olarak kanitlanamamustir. Optik
disk ¢ogu olguda normal gortinimdedir. Bazi olgularda optik disk
druzeni eslik eder.""

Fundus otofloresans goriintiilemede RPE atrofi alanlarinda
hipofloresan goriiniim mevcuttur (Resim 5). Bu alanlara komsu
hiperfloresan alanlar ise lipofuskin birikimi mevcut disfonksiyo-
nel RPE alanlarini gostermektedir.”"** OKT'de dis retinal tabaka-
larin kaybina bagl retinal incelme, pigment birikimi alanlarinda
intraretinal hiperreflektif spotlar izlenebilmektedir. Enhanced
depth imaging-OKT goriintiilerinde ise atentie koryokapillaris
tabakasi ve dis koroid alanlarinda genislemis damarlar goriilebi-
lir. **) FOF ile etkilendigi belirlenen alanlardan gecen OKT ke-
sitlerinde ise komplet elipsoid zon ve eksternal limitan membran
yoklugu, ganglion hiicre kompleksinde, dis niikleer ve pleksiform
tabakalarda incelme oldugu gosterilmistir.””' FFAda, RPE dejene-
rasyonu ve koryoretinal atrofi alanlarinda pencere defekti ve hi-
perfloresans, paravendz pigment birikimi alanlarinda ise floresan-
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sin blokaji ile hipofloresans izlenir. Floresein sizintisi izlenmez.””)

[SYAda atrofik alanlarda hiposiyanesan goriiniim mevcuttur.* >
Non-invaziv bir yontem olmasi nedeniyle son yillarda siklikla kul-
lanilan OKTA ile yapilan degerlendirmelerde ise normal retinal
damarlanma ile birlikte etkilenen alanlarda koryokapillariste azal-
mis perfiizyon oldugu gosterilmigtir.* > **/ 12 hastanin 24 gozii
tizerinde yapilan yeni bir ¢alismada ise FOF ile etkilendigi goriilen
alanlardan alinan OKTA kesitlerinde yiizeyel kapiller pleksus da-
mar yogunlugu normal olarak izlenirken derin kapiller pleksus ve
koryokapillariste belirgin azalmig damar yogunlugu gosterilmis-
tir.”?! Elektrofizyolojik testler ile PPKRA hastalarinda ¢ok gesitli
ve nonspesifik sonuglar mevcut olup tani ve hastalik ciddiyeti ile
ilgili net bilgi saglamamaktadur."*"’

Tedavi:

PPKRA vyavas seyirli bir hastalik olup sekonder olgularda alt-
ta yatan hastaligin tedavisi hari¢ kanitlanmis spesifik bir tedavisi
yoktur.*"!

Sonug¢

PPKRA heniiz tam olarak siniflandirilamamis, nadir goriilen
bir hastaliktir. Tipik karakterize fundus goértintiimiiyle genellikle
asemptomatik gen¢ hastalarda rutin muayenede karsimiza ¢ik-
maktadir. Primer PPKRA yavas ve selim seyirli olmasina karsin
sekonder nedenlere bagl psédo PPKRA nedenlerinin ayirici tani
ve tedavisinin yapilmasi 6nemlidir. IRVAN ise yine nadir goril-
mekle beraber progresif seyirli, gormeyi tehdit edebilen bir klinik
tablodur. Bu sebeple hastalarin ilerleyici iskemi ve retinal neo-
vaskiilarizasyon, fibrovaskiiler proliferasyon ve neovaskiiler glo-
kom gibi komplikasyonlardan kaynaklanan kalict gorme kaybini
onleme amaciyla uygun tani, takip ve tedavisi dikkatle yapilmali-

dir.
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