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İdiyopatik Retinal Vaskülit, Anevrizma ve Nöroretinit (IRVAN) ve Pigmentli 
Paravenöz Koryoretinal Atrofi: Patogenez, Tanı ve Tedavi

Idiopathic Retinal Vasculitis, Aneurysm and Neuroretinitis (IRVAN) and Pigmented 
Paravenous Chorioretinal Atrophy: Pathogenesis, Diagnosis and Treatment

ÖZ
İdiyopatik retinal vaskülit, anevrizma ve nöroretinit (IRVAN) sendromu ve pigmentli paravenöz koryoretinal atrofi (PPKRA) et-
yolojisi bilinmeyen nadir görülen klinik tablolardır. Son yıllarda retina hastalıklarında multimodal görüntüleme yöntemlerinin 
kullanımının yaygınlaşmasıyla bu hastalıkların patogenezi ve seyri hakkında bilgiler artmıştır. PPKRA sıklıkla insidental olarak 
saptanmakta ve asemptomatik olmakla beraber IRVAN ise başlangıçta asemptomatik olsa da ilerleyen evrelerde görmeyi tehdit 
edebilmektedir. Bu sebeple bu hastalıkların ayırıcı tanısı ve tedavisinin uygun şekilde yapılması gerekmektedir.
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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.

Giriş:

İdiopatik retinal vaskülit, anevrizma ve nöroretinit (IRVAN) 
sendromu ve pigmentli paravenöz koryoretinal atrofi (PPKRA) 
etyolojisi bilinmeyen nadir görülen klinik tablolardır. IRVAN 
ilk kez 1983’te Kincaid ve Shatz tarafından multipl anevrizmal 
dilatasyonların eşlik ettiği bilateral retinal arterit olarak tanım-
lanmıştır.[1] Chang ve arkadaşları ise yayınladıkları olgu serisin-
de, klinik bulguları detaylı olarak tariflemiş ve bu klinik tabloyu 
IRVAN Sendromu olarak adlandırmıştır.[2] PPKRA ise ilk olarak 
1937 yılında Brown, T.H. tarafından retinokoroiditis radiata adıy-
la tanımlanmış ve günümüze kadar literatürde psödoretinitis pig-
mentosa, koryoretinitis striata, retinanın konjenital pigmentasyo-
nu, retinal melanozis, paravenöz retinal dejenerasyon gibi birçok 
farklı isimle anılmıştır.[3-7] Günümüzde multimodal görüntüleme 
yöntemlerinin yaygınlaşmasıyla bu klinik tabloların patogenezi ve 
seyri daha iyi anlaşılabilmektedir.

İdiyopatik retinal vaskülit, anevrizma ve nöroreti-
nit (IRVAN) sendromu

Patogenez:
IRVAN sendromu patofizyolojisinin, vaskülit ve optik disk 

ödemi ile sonuçlanan göz içi enflamasyonu ile ilişkili olduğu var-
sayılmaktadır.[1,2] Enflamasyonun kesin nedeni bilinmemektedir. 
Literatürde tüberküloz veya mantar antijenine karşı olası aşırı du-
yarlılığın vasküliti tetikleyebileceği bildirilmiştir.[8, 9] 

Sistemik hastalıklarla birlikteliği olmadığı bilinse de Blau 
sendromu, p-ANCA vasküliti ve antifosfolipid sendromu gibi sis-
temik hastalıklarla ilişkili olabileceği ve nadiren tek taraflı tutulum 
gösterebildiği bildirilmiştir.[10-13] 

Vaskülit
Vaskülit, vasküler yapıların inflamasyonu ve nekrozu ile ka-

rakterize klinikopatolojik bir süreçtir. Vaskülitte çoğu zaman flebit 
baskındır ve arteriyel tutulum genellikle nadir görülen bir feno-
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mendir.[14] Ancak retina ve optik sinir başı arteriyollerinin çoklu 
anevrizmal dilatasyonu ile ilişkili olan IRVAN olgularında arterit 
yaygın görülen bir bulgudur.[1, 2, 15] 

Anevrizma
IRVAN olgularında, öncelikle damar duvarlarındaki düz kas 

hücre katmanlarında inflamasyon görüldüğünden daha yoğun 
olarak arteriyel ve daha az oranda venöz tutulum gözlemlenmek-
tedir.[16] Düz kas hücrelerinin fokal kaybı, arteriyel duvarın zayıfla-
masına ve anevrizmal dilatasyona neden olabilmektedir. IRVAN’da 
etkilenen arteriyel duvar segmenti, intravasküler hidrostatik ba-
sıncın etkisi altında genişleyerek tipik fusiform görünüm kazana-
bilmektedir. Arter duvarının daha da zayıflaması ektazilerin daha 
sakküler bir görünüm elde etmesine neden olabilmektedir.[17] Bu 
özel vasküler anomaliler 75-300 μm çapındadır ve retina arteriyol-
lerinde ana dallanma bölgelerinde veya yakınında veya optik sinir 
başı boyunca bulunmaktadır.[15] Bağlı düğüm benzeri çok sayıda 
görülen anevrizmal dilatasyonlar sirkumpapiller alanda belirgin 
intraretinal lipid birikimine neden olabilmektedir.[1, 2, 15] 

Nöroretinit
IRVAN’da görülen bir diğer klinik özellik olan nöroretinit, 

akut görme kaybı ile karakterize bir optik nöropati türüdür ve 
karakteristik olarak optik disk ödemine fovea çevresinde yıldız 
şeklinde yerleşmiş sert eksüdalar eşlik etmektedir. Nöroretinitin 
patogenezi, optik sinir liflerinin enfeksiyöz veya inflamatuar sü-
reçlerle doğrudan tutulumu ile ilişkilidir, bu da peripapiller retina-
da hücre içi ödem ve sıvı eksüdasyonuna yol açar. Ancak Chawla 
ve arkadaşlarının yürüttüğü bir çalışmada, gerçek disk ödeminde 
optik diskte görülen vaskülarite artışının IRVAN hastalarında ol-
maması ve IRVAN hastalarının optik disk vaskülatürünün normal 
olarak gözlenmesi nedeni ile yazarlar tarafından sendromun etyo-
patogenezi sorgulanmıştır. Yazarlar, tablonun inflamasyonun bir 
sonucu olmaktan çok gelişimsel bir vasküler anomali olduğuna 
işaret etmekte ve gerçek bir nöroretinit tablosu olmadığını savun-
maktadır.[18] Yakın zamanda yayınlanan bir başka makalede de IR-
VAN’da gerçek bir nöroretinit tablosu olmadığı konusunda görüş 
bildirilmiştir.[19] 

Periferik İskemi ve Neovaskülarizasyon
İnflamatuar süreçlere sekonder olarak gelişen retina arter du-

varındaki düz kas hücre kaybı, arteriyel duvarın zayıflamasına ve 
anevrizmal dilatasyona neden olabilirken, intimal deskuamasyon 
ve proliferasyon arteriyel daralma ve sızıntıya neden olabilmek-
tedir. İnflamatuar ve enfeksiyöz hastalıkları taklit edebilen bu 
bozuklukta hem retinal hem de koroidal damarlar zarar görebil-
mektedir.[16] Eksudatif makülopati ve retinal neovaskülarizasyon, 
IRVAN hastalarında görmeyi tehdit eden komplikasyonlardır. 
Vasküler endotelyal büyüme faktörünün (VEBF) olası rolü ile, 
dilate damarlardan kaynaklanan sızıntı ve diğer mikrovasküler 
patolojilerde olduğu gibi periferik kapiller kapanmadan kaynaklı 
neovaskülarizasyon süreci görülebilmektedir.[20] Yakın zamanda 
yayınlanan bir yayında da IRVAN sendromunda, retina anevriz-
malarının sayısının ve yerinin, retinal non-perfüzyon alanın bo-
yutu ve neovaskülarizasyonun tipi ile ilişkili olduğu gösterilmiştir.
[21] 

Tanı:
Hastalık daha çok genç ve sağlıklı kadın popülasyonda orta-

lama 30-40 yaşlarında başlangıç göstermektedir.[1, 2] Tipik olarak 
her iki gözü etkilese de tek taraflı tutulum olan olgular bildiril-

miştir.[10, 22] Hastalığın başlangıcında görme keskinliği etkilenmez-
ken retinal bulguların ilerlemesi ile görme keskinliğinde azalma 
görülmektedir. Muayenede ön kamarada ve vitreusta inflamatuar 
hücreler izlenebilmektedir. Hastalığın en karakteristik özelliği, op-
tik sinir başında ve ana vasküler dallanma bölgelerinde çok sayıda 
anevrizmal dilatasyonunun görülmesidir (Resim 1). Tipik olarak 
üçgen veya Y şeklinde bir morfolojiye sahip olan anevrizmalar, 
aynı zamanda bir arteriyel ağaca bağlanmış düğümler olarak tarif 
edilen sarmal bir konfigürasyonda da görülebilmektedir. Maküla 
bölgesindeki anevrizmalar, sızıntı yapma eğilimindedir ve lipid bi-
rikimine neden olarak görme kaybına yol açabilmektedir.[16] 

Tüm hastalarda daha çok arteriyel tutulumlu retinal vaskülit 
ve nöroretinit görülmektedir. Periferik kapiller non-perfüzyon 
alanları ve eksudatif retina dekolmanı da görme azalmasına neden 
olabilmektedir. Periferik iskemik alanlardan salınan VEBF, retinal 
damarların permeabilitesinin artmasına, kalıcı maküler ödem ve 
yaygın lipid eksudasyonuna katkıda bulunmaktadır. Eksüdatif re-
tinopati genellikle retinal ve/veya optik sinir başı anevrizmaları-
nın bitişiğinde görülmektedir.[16] 

IRVAN sendromu tanısı çoğunlukla klinik olarak konulmak-
tadır; üç major kriter (retinal vaskülit, arteriyel bifurkasyonlar-
da anevrizmal dilatasyonlar ve nöroretinit) ve opsiyonel üç mi-
nor kriter (kapiller nonperfüzyon, retinal neovaskülarizasyon ve 
maküler eksüdasyon) ile tanımlanmaktadır.[2] Görüntüleme ise 
IRVAN tanısının desteklenmesinde, intraoküler inflamasyonun 
takibinde, tedaviye yanıtın değerlendirilmesinde ve komplikas-
yonların takibinde önemli rol oynamaktadır. 

Fundus Floresein Anjiyografi (FFA)
Fundus floresein anjiyografi, IRVAN’lı hastaların tanı ve te-

davi takibinde çok faydalı bir araçtır.[23] Hem oftalmoskopik ola-
rak görülemeyen morfolojik vasküler değişiklikleri hem de retinal 
dolaşım dinamiklerindeki değişiklikleri göstermektedir. Tutulan 
alanlarda boya sızıntısının yoğunluğu, inflamatuar süreç aktivitesi 
ile doğru orantılıdır. Vasküler dilatasyon, anevrizma oluşumu ve 
neovaskülarizasyon gibi değişiklikler erken evreleri karakterize 

Resim 1: İdiopatik retinal vaskülit, anevrizma ve nöroretinit send-
romu tanılı hastanın her iki gözüne ait renkli (A, B) ve red free (C, 
D) fundus fotoğrafları; sağ gözdeki fundus bulguları doğal iken sol 
gözde üst temporal arterde anevrizmal dilatasyon ve çevresinde 
eksudasyon, alt temporal arkad çevresinde intraretinal ve subreti-
nal hemoraji ve çevresinde eksudasyon izlenmektedir.
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ederken, vasküler oklüzyon ve kılıflanma vaskülitin ileri evrelerini 
göstermektedir.[16] 

Anevrizmal dilatasyonların geç boyanması ile bu dilatasyon-
lardan geniş sızıntı gözlenir. Optik sinir başı, geç aşamada sızıntı 
ve boyanma gösterir. Kan-retina bariyerinin bozulması ve infla-
masyon nedeniyle yaygın, segmental veya fokal vasküler sızıntı 
görülebilir. Sızıntı esas olarak arteriollerde ve anevrizmal dilatas-
yon alanlarında yoğunlaşır. Retina iskemisi, IRVAN’lı hastaların 
bir özelliğidir. İskemi, FFA’da kapiller dropout alanları şeklinde 
esas olarak periferde veya makülada izlenmektedir (Resim 2). 
Maküler iskemi, inflamasyonun başarılı kontrolüne rağmen daha 
kötü görsel prognozla ilişkilidir. Retinal iskemi ve inflamasyon, 
yeni damar proliferasyonunu uyaran VEBF’nin salınmasına ne-
den olabilir. Neovaskülarizasyon, retinada veya optik disk üze-
rinde bulunabilir. Aktif retinal vasküliti olan hastalarda maküla 
ödemi, makülada boya sızıntısı veya geç faza doğru artan yaygın 
hiperfloresans olarak görülebilir. Nöroretinit, geç evrelerde optik 
sinir başının boyanmasıyla ilişkili olabilecek optik sinir başı hi-
perfloresansı şeklinde görülebilir.

İndosiyanin Yeşil Anjiyografi (İSYA)
İndosiyanin yeşili anjiyografi, FFA tarafından gösterilemeyen 

koroid düzeyinde meydana gelen değişiklikleri göstermede kulla-
nılan bir araçtır (Resim 3). Ayrıca, retinadaki anevrizmal dilatas-
yonları ve bağlı düğüm benzeri anevrizmaları, etrafında sızıntı ol-
maksızın iyi sınırlandırılmış retinal hipersiyanesan odak şeklinde 
göstermekte de kullanılabilir.[22] 

Resim 2: İdiopatik retinal vaskülit, anevrizma ve nöroretinit send-
romu tanılı hastanın fundus floresein anjiyografisi erken (A) ve 
geç (B) fazına ait görüntüleri; periferik avasküler alanlar (C, D, E) 
izlenmektedir.

Resim 3: İdiopatik retinal vaskülit, anevrizma ve nöroretinit send-
romu tanılı hastanın indosiyanin yeşil anjiyografisinde etrafında 
sızıntı olmaksızın iyi sınırlandırılmış retinal hipersiyanesan odak 
şeklinde anevrizmal dilatasyonlar rahatlıkla izlenebilmektedir.

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

Optik koherens tomografi, IRVAN olgularında makülada 
meydana gelen patolojik değişiklikleri değerlendirmek için kul-
lanılan değerli bir görüntüleme yöntemidir. Bu olgularda görme 
azlığına neden olan maküler eksüdasyon ve ödemi göstermekte 
yardımcı olur. Anti-VEBF veya steroid enjeksiyonu ve/veya lazer 
tedavisinin değerlendirilmesinde yardımcıdır. Hastalık sürecine 
sekonder gelişen vitreomaküler traksiyon veya epiretinal memb-
ranlar için cerrahi müdahalelerin planlanmasında ve cerrahi so-
nucun değerlendirilmesinde yol gösterici olmaktadır.[24] 

Optik koherens tomografi anjiyografi ise boya sızıntısını gös-
termeksizin arteriyel makroanevrizmaların ve retinal neovasküla-
rizasyonun görüntülenmesi için FFA’ya ek olarak kullanılabilecek 
görüntüleme yöntemidir. Perfüze olmayan alanları iyi sınırlar ve 
retinal neovaskülarizasyonun takibini sağlar. Makroanevrizmalar 
ile optik sinir başının neovaskülarizasyonu arasında bir ayrım ya-
pabilmeyi sağlar. Sızıntı bilgisi verememesi, sınırlı görüş alanına 
sahip olması ve arteriolar dilatasyonların saptanmasında düşük 
hassasiyet göstermesi sebebi ile FFA’nın yerini alamasa da IRVAN 
sendromunun non-invaziv şekilde takibinde kullanılabilmektedir.[19] 

Tedavi:
Nadir görülen bir hastalık olması ve hasta sayısının az olması 

geniş, kontrollü klinik çalışmalar için yeterli olmadığından IRVAN 
sendromunun yönetimi konusunda bir fikir birliği oluşturulama-
mıştır ve kanıtlanmış kesin bir tedavisi yoktur. Tedavinin birincil 
amacı, ilerleyici iskemi ve retinal neovaskülarizasyon, fibrovaskü-
ler proliferasyon ve neovasküler glokom gibi komplikasyonlardan 
kaynaklanan kalıcı görme kaybını önlemektir. 

Samuel ve arkadaşları, klinisyenler tarafından hastalık şidde-
tini ölçmede ve tedavi kararlarına rehberlik etmede kullanılmak 
üzere fonksiyonel bir evreleme sistemi önermiştir (Tablo 1).[15] 

Tablo 1. Samuel ve arkadaşları tarafından önerilen IRVAN evre-
lemesi

Evre Bulgu
1 Makroanevrizma, eksudasyon, nöroretinit, retinal 

vaskülit
2 Kapiller non-perfüzyon (Anjiyografik Kanıt)
3 Arka segment neovaskülarizasyonu ve/veya vitreus 

hemorajisi
4 Ön segment neovaskülarizasyonu

(İris neovaskülarizasyonu)
5 Neovasküler glokom

Kısaltmalar: IRVAN: idiyopatik retinal vaskülit, anevrizma ve nöroretinit

Hastalığın fonksiyonel evresine bağlı olarak kortikosteroidler, 
lazer fotokoagülasyon, kriyoterapi, anti-VEBF enjeksiyonları, vit-
rektomi ve immünomodülasyon gibi çeşitli tedavi modaliteleri ta-
nımlanmıştır. İnflamatuar aşamalar (evre 1 ve 2) oral steroidler ve 
immünomodülasyon ile tedavi edilebilir. Çoğunlukla inflamatuar 
bir hastalık olmasına rağmen sistemik steroid kullanmanın yararlı 
olmayacağı bildirilse de bazı yazarlar tarafından görme keskinliği-
ni iyileştirdiği ya da koruduğu bildirilmiştir.[8, 15, 25] Deksametazon 
implant uygulaması ile IRVAN olgularında, görme keskinliğinde 
belirgin bir iyileşme olduğu ve maküla kalınlığında da belirgin bir 
azalma olduğu literatürde bildirilmiştir.[26-28] 

Retinada iskemi izlenen olgularda ise neovaskülarizasyonu 
önlemek için erken dönemde retinal fotokoagülasyon uygulan-
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ması altın standart kabul edilebilir. Samuel ve arkadaşları, görsel 
prognozun esas olarak iskemik retina hastalığı tedavisinin erken 
başlatılmasına bağlı olduğunu bildirimiştir.[15] Ayrıca görme azal-
masından da sorumlu olan eksüdatif makülopatinin de grid/fokal 
fotokoagülasyon ile tedavi edilebileceğini bildirilmiştir.[15] 

Vaskülarizasyon evresinde (evre 3) ise, avasküler periferik re-
tinaya lazer veya kriyoterapiye ek olarak maküler ödem ve/veya 
retinal neovaskülarizasyonun eşlik ettiği olgularda anti-VEBF 
ajanlar kombine edilmelidir. Vitreus kanaması ve traksiyonel re-
tina dekolmanı gibi komplikasyonları yönetmek için erken vitrek-
tomi gerekebilir.[15, 25] 

TNF-α’nın inflamasyona ve retinal doku yıkımına aracılık 
etmedeki rolüne ilişkin deneysel modellere dayanarak, Cheema 
ve arkadaşları, tedavide infliksimabı kullanmış ve oküler infla-
masyonda ve retinal eksüdasyonda dramatik bir azalma olduğu-
nu bildirmiştir.[29] İnfliksimab, optik disk sızıntısını azaltarak ve 
maküler ödemin çözülmesini sağlayarak görme keskinliğinin art-
masını sağlamıştır. Ancak periferik non-perfüzyon alanları üze-
rinde herhangi bir etkisinin olmaması, bu hastalarda lazer tedavisi 
ile kombinasyon tedavisinin önemini vurgulamaktadır. Bununla 
birlikte, fırsatçı enfeksiyonların yeniden etkinleştirilmesi ve giz-
li tüberkülozun etkinleştirilmesi riski bulunduğundan, bu tedavi 
yöntemi dikkatli kullanılmalıdır.[29] 

Özetle, IRVAN’ın progresif bir retinal iskemi seyri olduğun-
dan, erken tanı ve lazer fotokoagülasyon ile erken tedavisi, hasta-
lığın ilerlemesini kontrol etmek ve neovaskülarizasyonu önlemek 
için etkili bir yoldur. Retinal anevrizma sayısının ve yerinin be-
lirlenmesi, hastalığın ilerlemesinin değerlendirilmesine yardımcı 
olabilir. Retina neovaskülarizasyonu meydana geldiğinde ise lazer 
fotokoagülasyona ek olarak intravitreal VEBF enjeksiyonu düşü-
nülmelidir.

Pigmentli Paravenöz Koryoretinal Atrofi (PPKRA)
Pigmentli paravenöz koryoretinal atrofi sıklıkla asemptomatik 

genç hastalarda rutin muayene sırasında saptanan klinik bulgular-
la tanı almaktadır. PPKRA tipik olarak bilateral ve simetrik olarak 
retinal damarlar boyunca retina pigment epiteli (RPE) dejeneras-
yonu, koryokapillaris atrofisi ve pigmentasyon ile karakterizedir.
[30, 31] Hastalık sıklıkla sporadik olarak izlenmektedir ancak bazı 
olgularda aile öyküsü de bildirilmiştir.[31-37] PPKRA nedeni tam 
anlaşılamamış olmakla beraber hastalığın konjenital veya dejene-
ratif kökenli olabileceği ileri sürülmüştür. 

Patogenez:
PPKRA sıklıkla ilerleyici olmayan veya yavaş ilerleyen bir 

tablodur.[38] Daha genç hastalarda durağan seyrederken ileri yaş-
lı olgularda ise progresyon gösterebildiği belirtilmiştir.[39] Hafif 
olgularda yalnızca dağınık alanlarda paravenöz pigmentasyon 
ve minimal retinokoroidal atrofi izlenirken, pigment birikimi ve 
atrofik değişiklikler gittikçe daha yaygın hale gelmekte ve ileri 
olgularda ise geniş paravenöz pigment birikimi, arka kutupta pe-
ripapiller pigmenter değişiklikler ve bu alanların komşuluğunda 
diffüz koryoretinal atrofi alanları görülmektedir.[40] Erken dönem-
de maküla korunur ve bu sebeple ileri düzey hastalığa kadar has-
taların görme keskinlikleri etkilenmez.[41] 

PPKRA’da temel patoloji RPE düzeyinde olup hastalarda se-
konder olarak alttaki koroidal damarlarda atrofi izlenmektedir.
[39,42] Hastalık sıklıkla bilateral ve simetrik tutulum gösterir; ancak 
asimetrik ve tek taraflı olgular da literatürde bildirilmiştir.[43-47]

Etyoloji bilinmemektedir. Sporadik ve kalıtsal olarak gelişebil-
mektedir. Otozomal dominant, resesif, X’e bağlı ve Y bağlı kalıtım 

paternleri belirtilmiş olsa da kalıtım paterni kesin olarak gösteri-
lememiştir.  Hastalığın dejeneratif kökenli olabileceği de ileri sü-
rülmüştür.[48, 49] Bazı hastalarda eşlik eden maküler kolobom gibi 
gelişimsel anomalilerin varlığı sebebiyle hastalığın konjenital kö-
kenli olabileceği fikri de ileri sürülmüştür.[50, 51] Sarkoidoz, Behçet 
hastalığı, sfiliz, tüberküloz, rubella, rubeola gibi çeşitli inflamatuar 
ve enfeksiyöz durumlar PPKRA ile ilişkilendirilmiş; ancak bu du-
rumların psödo PPKRA olarak değerlendirilmesi gerektiği litera-
türde belirtilmiştir.[7, 52-54]

PPKRA hastalarında temel histopatolojik değişiklik pigmen-
tasyon ve depigmentasyonun eşlik ettiği RPE ve koryokapillaris 
atrofisidir.  Erken dönem hastalıkta atrofik RPE alanlarının altın-
daki koryokapillaris korunurken ileri evre hastalıkta ise etkilenen 
RPE alanlarının altında belirgin koroidal atrofi izlenmektedir. Li-
teratürde benzer patoloji retinitis pigmentosa (RP) hastalarında 
da izlendiğinden PPKRA’nın inkomplet sınırlı bir RP formu olabi-
leceği de ileri sürülmektedir.[34] Travesi ve ark. unilateral RP mev-
cut bir annenin çocuklarında PPRKA bildirmişlerdir.[34] Ancak 
Noble ve Carr ise PPKRA’nın RP türevi olmadığını, ayrı bir tablo 
olduğunu ve RP’den farklı olarak yavaş progresyon gösterdiğini ve 
yalnızca venler boyunca pigmentasyon ile karakterize olduğunu 
belirtmişlerdir.[30] 

Tanı: 
PPKRA tanısı klinik olarak tipik fundus görünümüyle konul-

makta olup multimodal görüntüleme yöntemleri tanıyı kesinleş-
tirmede yardımcıdır.[55] Fundus otofloresans (FOF) görüntüleme, 
FFA, İSYA, görme alanı testi, OKT, OKTA ve elektrofizyolojik 
testler tanı ve ayırıcı tanıda yardımcı olarak kullanılmaktadır.[40, 

56]  Ayırıcı tanıda RP, helikoid peripapiller koryoretinal atrofi, ser-
pijinöz koroidopati, anjioid streak, kon distrofi, Stickler-Wagner 
sendromu, gyrate atrofi, koroideremi, sarkoidoz, sfiliz, sitomega-
lovirus, toksoplazmozis, tüberküloz koroiditi ve diğer psödo-RP 
nedenleri değerlendirilmelidir. Sekonder PPKRA ayırıcı tanısı 
için akciğer grafisi, tam kan sayımı, serum elektroforezi, eritrosit 
sedimentasyon hızı, ANA, CRP, VDRL, PPD ve serolojik testler 
kullanılabilir.

Hastalar sıklıkla asemptomatik olup insidental olarak PPK-
RA saptanmaktadır. Bazı olgularda ise hafif görme bulanıklığı, 
periferal görme bozuklukları, fotopsi, başağrısı, ışıklar etrafında 
halo görülmesi gibi nonspesifik şikayetler olabilmektedir.[40] Pig-
mentasyon ve atrofi alanlarının yerleşimine göre hastalarda ring 
skotom, geografik skotom, kadran defekti, parasantral skotom, 
konsantrik daralma, kör noktada genişleme gibi çok çeşitli görme 

Resim 4: Pigmentli paravenöz koryoretinal atrofi tanılı hastaya ait 
fundus fotoğraflarında sağ (A) ve sol (B) gözde retinal venler bo-
yunca dağılım gösteren bilateral ve simetrik pigment değişiklikleri 
ve bu değişikliklere komşu retinokoroidal atrofi alanları izlenmek-
tedir.
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alanı defektleri izlenebilmektedir.[36, 39, 40, 54] Renkli görme sıklıkla 
korunmuştur. 

Ön segment ve vitreus muayenesi primer PPKRA olgularında 
normal olmakla beraber sekonder PPKRA olgularında altta yatan 
patolojiye yönelik bulgular izlenebilmektedir.[53] Tipik fundus gö-
rünümü optik disk çevresinde belli bir mesafeden başlayan ve re-
tinal venler boyunca dağılım gösteren, sıklıkla bilateral ve simet-
rik, kemik korpüskülleri, kümelenme, ince pigment değişiklikleri 
şeklinde görülebilen pigment birikimi ve bu değişikliklere komşu 
retinokoroidal atrofidir (Resim 4). Retinokoroidal atrofi alanları, 
perivenüler ve peripapiller pigmentasyon değişikliklerine komşu, 
küçük yuvarlak benekler veya bitişik sınırlı yamalar olarak kendi-
ni gösteren subretinal sarı lezyonlar olarak görülmektedir. Hasta-
lığın hafif formunda, minimal retinokoroidal atrofi ve paravenöz 
pigmentasyon izlenen birkaç dağınık alan vardır. Takip eden dö-
nemde, venlerin çoğunluğu çevresinde kemik spikülleri tarzında 

Resim 5: Pigmentli paravenöz koryoretinal atrofi tanılı hastaya ait 
fundus otofloresans görüntülemede sağ (A) ve sol (B) gözde retina 
pigment epiteli (RPE) atrofi alanlarında hipofloresan görünüm ve 
bu alanlara komşu disfonksiyonel RPE alanlarında hiperfloresan 
görünüm izlenmektedir (beyaz ok).

pigment birikir ve minimal miktarda bölgesel retinokoroidal at-
rofi gözlenir. Daha ileri olgularda ise geniş ve yoğun paravenöz 
pigment birikimine komşu yaygın retinokoroidal atrofi alanları ile 
peripapiller ve arka kutup pigmenter parlaklığı izlenmektedir.[30] 

Etkilenmemiş retina alanları doğaldır. Eşlik eden retinal arterlerde 
attenuasyon ve kılıflanma izlenebilir.[57]

Maküla sıklıkla korunmuştur. Literatürde kistoid maküler 
ödem, epiretinal membran, lamellar hol, maküler RPE atrofisi, 
maküler kolobom gibi değişiklikler de bildirilmiştir; ancak bu du-
rumların PPKRA ile ilişkisi net olarak kanıtlanamamıştır. Optik 
disk çoğu olguda normal görünümdedir. Bazı olgularda optik disk 
druzeni eşlik eder.[58] 

Fundus otofloresans görüntülemede RPE atrofi alanlarında 
hipofloresan görünüm mevcuttur (Resim 5). Bu alanlara komşu 
hiperfloresan alanlar ise lipofuskin birikimi mevcut disfonksiyo-
nel RPE alanlarını göstermektedir.[41,56] OKT’de dış retinal tabaka-
ların kaybına bağlı retinal incelme, pigment birikimi alanlarında 
intraretinal hiperreflektif spotlar izlenebilmektedir. Enhanced 
depth imaging-OKT görüntülerinde ise atenüe koryokapillaris 
tabakası ve dış koroid alanlarında genişlemiş damarlar görülebi-
lir.[55, 56] FOF ile etkilendiği belirlenen alanlardan geçen OKT ke-
sitlerinde ise komplet elipsoid zon ve eksternal limitan membran 
yokluğu, ganglion hücre kompleksinde, dış nükleer ve pleksiform 
tabakalarda incelme olduğu gösterilmiştir.[59] FFA’da, RPE dejene-
rasyonu ve koryoretinal atrofi alanlarında pencere defekti ve hi-
perfloresans, paravenöz pigment birikimi alanlarında ise floresan-

sın blokajı ile hipofloresans izlenir. Floresein sızıntısı izlenmez.[39] 

İSYA’da atrofik alanlarda hiposiyanesan görünüm mevcuttur.[40, 55] 
Non-invaziv bir yöntem olması nedeniyle son yıllarda sıklıkla kul-
lanılan OKTA ile yapılan değerlendirmelerde ise normal retinal 
damarlanma ile birlikte etkilenen alanlarda koryokapillariste azal-
mış perfüzyon olduğu gösterilmiştir.[41, 55, 60] 12 hastanın 24 gözü 
üzerinde yapılan yeni bir çalışmada ise FOF ile etkilendiği görülen 
alanlardan alınan OKTA kesitlerinde yüzeyel kapiller pleksus da-
mar yoğunluğu normal olarak izlenirken derin kapiller pleksus ve 
koryokapillariste belirgin azalmış damar yoğunluğu gösterilmiş-
tir.[59] Elektrofizyolojik testler ile PPKRA hastalarında çok çeşitli 
ve nonspesifik sonuçlar mevcut olup tanı ve hastalık ciddiyeti ile 
ilgili net bilgi sağlamamaktadır.[40]

Tedavi:
PPKRA yavaş seyirli bir hastalık olup sekonder olgularda alt-

ta yatan hastalığın tedavisi hariç kanıtlanmış spesifik bir tedavisi 
yoktur.[40] 

Sonuç
PPKRA henüz tam olarak sınıflandırılamamış, nadir görülen 

bir hastalıktır. Tipik karakterize fundus görünümüyle genellikle 
asemptomatik genç hastalarda rutin muayenede karşımıza çık-
maktadır. Primer PPKRA yavaş ve selim seyirli olmasına karşın 
sekonder nedenlere bağlı psödo PPKRA nedenlerinin ayırıcı tanı 
ve tedavisinin yapılması önemlidir.  IRVAN ise yine nadir görül-
mekle beraber progresif seyirli, görmeyi tehdit edebilen bir klinik 
tablodur. Bu sebeple hastaların ilerleyici iskemi ve retinal neo-
vaskülarizasyon, fibrovasküler proliferasyon ve neovasküler glo-
kom gibi komplikasyonlardan kaynaklanan kalıcı görme kaybını 
önleme amacıyla uygun tanı, takip ve tedavisi dikkatle yapılmalı-
dır.	                                                 
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