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Akut idiyopatik kor nokta genislemesi sendromu
(AIKNGS)ve Multiple gegicibeyaznoktasendromu
(MGBNS) ayni spektrum icerisinde yer alan
hastaliklardir. Geng ve orta yas grubunu etkilemesi,
cogunlukla tek tarafli olmasi, retina dis katlarinda
harabiyet olugturmasi ve gérme alaninda kor nokta
genislemesine yol ac¢masi ortak Ozellikleridir.
AIKNGS’ da lezyonlar daha sik olarak optik
diske komsu alanlarda yer alirken MGBNS’da
santral ve periferik vaskiiler arkuat cevresinde
goriilmektedir. AIKNGS’da MGBNS’dan farkli
olarak zaman icerisinde gérme alaninda iyilesme
beklenmemektedir. Tani ve takipte optik koherens
tomografi, fundus otofloresans, fundus floresein
anjiografi ve indosiyanin yesil anjiografiyi iceren
multimodal goriintiileme yontemleri onemli yer
tutmaktadir. Her iki durumda da optik sinir normal
goriilebilecegi gibi sinirlart hafif silik ve 6demli
olarak da izlenebilmektedir ve optik ndropatinin

ayrici tanisinda diigtiniilmelidir

Anahtar kelimeler: Akut idiyopatik kor nokta
genislemesi sendromu, multiple gegici beyaz nokta
sendromu, multimodal goriintiileme, optik sinir

Abstract

Acute idiopathic blind spot enlargement syndrome
(AIBSES) and Multiple evanescent white dot
syndrome (MEWDS) are diseases that fall within the
same spectrum. They share common characteristics
such as affecting young and middle-aged individuals,
being mostly unilateral, causing damage to the
outer layers of the retina, and leading to blind spot
enlargement in the visual field. In AIBSES, lesions are
more frequently located in areas adjacent to the optic
disc, whereas in MEWDS, they are observed around
the central and peripheral vascular arcades. Unlike
MEWDS, in AIBSES, visual field improvement is not
expected over time. Multimodal imaging methods,
including optical coherence tomography, fundus
autofluorescence, fundus fluorescein angiography,
and indocyanine green angiography, play an
important role in diagnosis and follow-up. In both
conditions, the optic nerve can appear normal, but it
can also be seen with slightly blurred boundaries and
edema, and it should be considered in the differential
diagnosis of optic neuropathy.

Keywords: Acute idiopathic blind spot enlargement
syndrome, multiple evanescent white dot syndrome,
multimodal screening, optic nerve
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Akut
(AIKNGS) ve Multiple gecici beyaz nokta sendromu

idiyopatik kor nokta genislemesi sendromu
(MGBNS), beyaz nokta sendromlar1 igerisinde yer alan
klinik tablolardir. Etyoloji ve patogenezleri tam olarak
Ani

skotomlar klinik semptomlarini olusturmaktadir. Her iki

bilinmemektedir. gelisen gorme bulanikligi  ve
hastaligin gen¢ ve orta yas grubunu etkilemesi, ¢ogunlukla
tek tarafli olmasi, retina dis katlarinda harabiyet olusturmasi,
gorme alaninda kor nokta geniglemesine yol agmasi ortak
dzellikleridir. Iyi prognoza sahiptirler ve cogunlukla tedavi

gereksinimi olmadan iyilesme goériilmektedir.

AIKNGS ve MGBNS’nda klinik bulgu ve semptomlar
zaman igerisinde kaybolabilmektedir Bu durum yapilan
hale
getirmektedir. Ayrica, geng yetiskinleri etkilemesi, optik

oftalmolojik muayenenin zamanlamasint &nemli
diskin normal veya hafif 6demli olmasi, tek tarafli gérme
alan1 defekti ve gorsel fenomenlerin bulunmasi optik
noropatiler ile karigtirilmasina neden olabilmekte ve
yardimc1 tant yontemlerine olan ihtiyaci artirmaktadir.
Ozellikle son yillarda optik koherens tomografi (OCT),
fundus otofloresans (FAF), fundus floresein anjiografi (FFA),
ve indosiyanin yesil anjiografi (ISYA) gibi multimodal
goriintiileme yontemlerindeki gelismeler her iki hastaliginda
anlasilmasini 6nemli 6l¢iide artirmistir.’

AIKNGS ve MGBNS’nun klinik
ozellikleri, multimodal goriintiilemeyi igeren tani yontemleri

Bu derlemede

ve ay1rici tani tartisilacaktir.

Akut idiyopatik Kor Nokta Genislemesi
Sendromu

Akut idiyopatik kor nokta genislemesi ilk defa 1988
yilinda Fletcher ve ark.a tarafindan akut baslangigh
ve tek tarafli fotopsi, temporal skotom, gorme alani
testinde kor nokta genislemesi, optik sinir ve retinada
normal veya hafif degisikliklerle karakterize bir sendrom
olarak tanimlanmistir.’ ATKNGS etyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte viral hastaliklar ve asilar potansiyel
tetikleyiciler olarak suglanmaktadir.”® Patogenezinde ise
inflamasyonun peripapiller koryokapiller tikanmaya neden
oldugu varsayilmaktadir.

Watzke ve ark.’1” AIKNGS igin iyi bilinen tan1 kriterleri
onermislerdir. Bu kriterlere gore klinik muayene ve FFA
sonuglart normal veya hafif optik disk 6demi ve FFA’da
peripapiller vaskiiler boya sizintis1 goriilmektedir. flave
olarak optik disk cevresi ve temporal alanda iki hafta

igerisinde ortaya ¢ikan skotomlar izlenmektedir. Hastalarda
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klinik muayene zamanlamasi olduk¢a dnemlidir. Hastaligin
erken donemlerinde peripapiller dis retinit ve spesifik
bulgular FFA ve ISYA ile ortaya konulabilmektedir. Tki
ile dort hafta sonra bulgular kaybolabilir ve sadece kor
nokta genislemesi goriilebilmektedir. Klinik verilere gore,
ATKNGS’nin patogenezi dért asamaya ayrilmaktadir:

Akut faz (2 hafta): Peripapiller koryokapillarisin hafif
inflamasyonu, optik disk demi ve retinada hafif degisiklikler
goriilmektedir.

Kapsamlr inflamasyon fazi: Inflamasyon azalir, OCT’de
retina dis katmaninda yirtilma veya defekt izlenmektedir.

Kronik faz: OCT’de retina dis
katmaninda incelme veya kayip goriilmektedir.

Lezyonlar ilerler,

Iyilesme fazi (3-4 ay): Retina dis katmani onarilir, gorme
fonksiyonu iyilesir.’

AIKNGS

¢ogunlugunu geng ve orta yas kadinlar olusturmaktadir.”’

olarak rapor edilen wvakalarin Dbiyiik
Tek tarafli gorme alani defekti ve gorsel fenomenler ayni
zamanda optik norit atag1 geciren geng yetiskin hastalarda da
goriilebildigi i¢in tan1 atlanabilmekte ve iki hastalik birbiri
ile karigtirilabilmektedir. Bu durum hastalara gereksiz ve
invazif ndrolojik girisim ve tedavilerin yapilmasina neden
olabilmektedir." Optik noérit tedavi c¢aligmasinda tipik
optik ndritin klinik 6zellikleri detayli olarak belirtilmistir.
Hastalarin biiyiik ¢ogunlugunu kadinlar olusturmaktadir ve
ortalama yas 31.8 yil olarak saptanmigtir. Goz hareketleri
ile agr1 sik goriilen bir bulgu olarak tespit edilmistir. Gorme
kayb1 ve gorme alani defekti siddetli olarak goriilmiistiir.
Rolatifafferent pupiller defekt (RAPD) ve VEP incelemesinde
latansda gecikme hastalarin ¢ogunda izlenmistir. Optik disk
ve fundus %64.7 olguda normal olarak degerlendirilmistir.”
ATKNGS olan hastalarda ise goz hareketleri ile agr1 yoktur.
Gorme keskinligi ve VEP incelemesi normal ve RAPD
izlenmemistir. Bunun yerine OCT incelemesinde peripapiller
alanda genislemis kor nokta olan gorme alani kusuruna karsilik

gelen dis retinal katlarda anormalliklerin oldugu bulunmustur.

ATKNGS olgularinda kér nokta genislemesi optik sinir
6demi veya optik sinir hastaliklarindan kaynaklanmamakta,
muhtemelen peripapiller alanda yer alan koryokapiller
lezyonlarin retina dig tabakasinda olusturdugu fonksiyonel
bariyerden kaynaklandigi diisiniilmektedir.” Kor nokta
genislemesinin eslik ettigi ve dig retina katlarinda hasar ile
seyreden MGBNS ile benzer 6zellikler tagimaktadir.

ATKNGS’nun tanisinda FFA, OCT, gorme alani ve
elektrofizyolojik testler dnemli yer tutmaktadir. OCT ile
dis retina katlar1 detayli olarak degerlendirilebildigi icin
tanida altin standart haline gelmistir. OCT’ de en sik goriilen
bulgular mikroyapisal diizensizlikler, elipsoid zon ve dis

niikleer tabakada goriilen kayip olarak tespit edilmistir.'""!
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Kor nokta genislemesi disinda diger klinik ve tanisal bulgular
daha az belirgindir. OCT’nin yaygin olarak kullaniimadig:
donemlerde ise fotoreseptorlerdeki anormallikleri tespit etmek
icin tanida daha ¢ok elektroretinografi (ERG) kullanilmis ve
akut donemde a-dalga amplitiidii azalmis olarak bulunmustur.

AIKNGS’nun giiniimiizde tam anlamiyla kabul edilmis

tedavi rejimi bulunmamaktadir. Yaklasimlar olgularin
biiyiik cogunlugunda gbzlem iken az sayida olguda sistemik
kortikosteroidlerin kullanimini igermektedir. Literatiire gore

tedaviye yanitin iyi olmadigi bildirilmistir."”

Multiple Gegici Beyaz Nokta Sendromu

MGBNS ilk defa 1984 yilinda Jampol ve ark.lari”
tarafindan tek tarafli ve kendi kendini sinirlayan bir
koryoretinopati olarak tanimlanmistir. Yillik insidansinin
0.22/100000 oldugu tahmin edilmektedir.” Ozellikle 20-50
yas aras1 ve kadin hastalarda daha sik olarak goriilmektedir.
Hastalarin bir kisminda grip benzeri viral prodrom hikayesi

ve orta derecede miyopi bulunmaktadir.

Hastalar gérme azalmasi, fotopsi, diskromotopsi ve gdrme
alanlarinda skotom sikayeti ile kliniklere basvurmaktadir.
Gorme keskinligi  genellikle 20/400 ile 20/20 diizeyi
arasindadir. Bazi hastalarda rolatif afferent pupiller defekt
saptanmaktadir. Oftalmolojik muayenede On segment
inflamasyon bulgusuna nadiren rastlanirken, vitreusta hiicre
ve optik disk 6demi diger klinik bulgular1 olugturmaktadir.
Arka kutup ve midperiferde yer alan, iyi sinirli, birbirinden
ayr1, retina pigment epiteli ve dis retina katlarini etkileyen,
100-200 mikron biiytikliigiinde ve ¢cok sayida beyaz nokta en

tipik bulgusudur (Sekil a, b).

MGBNS’nun tanist ve diger non-enfeksiydz posterior
ve paniiveit nedenlerinden ayirimini yapabilmek i¢in
SUN calisma grubu tarafindan 2021 yilinda tani kriterleri
gelistirilmistir.” Bu kriterlerde lezyonlar zaman igerisinde
kayboldugu i¢in akut donemdeki bulgular degerlendirmeye
alinmig ve Tablo 1’de belirtilmistir. Hastaligin tani ve
takibinde multimodal goriintiileme olduk¢a faydalidir.'”®
FFA’da multifokal beyaz noktalara uyan alanlarda erken
%80’inde ¢elenk
benzeri patognomik goriiniim izlenmektedir (Sekil c). ISYA

hiperfloresan ve olgularin yaklasik

incelemesinde ise lezyonlar koryokapillariste inflamasyonun
neden oldugu diistiniilen perfiizyon bozuklugu nedeni ile
hiposiyanesan olarak goriilmektedir.’ OCT incelemesinde
elipsoid zonda bozulma, retina pigment epiteli iizerinde
hiperreflektivite yer almaktadir.” OCT-anjiografi ¢aligmalari
hastaliginhemakuthem de subakut fazlarindakoroid veretinal
perfiizyonun normal oldugunu dogrulamistir. Bu yeni teknoloji,
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diger goriintiileme teknikleriyle birlikte, akut vakalarda
koryokapillarisin etkilenmemis oldugunu gostermektedir.”"
Koroid kalinlign MGBNSnun akut doneminde artmakta,
iyilesme fazinda ise normale donmektedir. Koroid tutulumunun
kapsami ve patogenezi hakkinda tartismalar olmakla birlikte
dis retinal katlarda goriilen degisiklikler MGBNS’nu diger
FAFda ise
Klinik muayene ile

koroidopatilerden  ayirmaktadir. lezyonlar

hiperotofloresan  gostermektedir.
saptanamayan lezyonlar FAF ile tespit edilebilmektedir. Gorme
alanindaki en karakteristik bulgu kor nokta genislemesi iken
daha az siklikta parasantral skotomlar izlenmektedir. ERG ve
elektrookiilografi incelemeleri akut donemde anormal olarak
tespit edilebilmektedir. ERG a-dalga amplitiidinde azalma

gosterebilmektedir.”

SUN ¢alisma grubu MGBNS tan: kriterleri

Tam kriterleri

1. Foveal graniilarite ile birlikte multifokal koryoretinal gri-beyaz

noktalar
2. Karakteristik FFA ve OCT bulgular1

a.FFA’da gelenk benzeri hiperfloresan lezyon

b.OCT*de retina pigment epitelinden elipsoid zona veya o
bolgeyi gecerek dis niikleer tabakaya uzanan hiperreflektif
lezyonlar

3. On kamara ve vitreus inflamasyonu hafif veya yok

Dislama Kriterleri

1. Sifiliz i¢in pozitif serolojik test

2. Sarkoidoz ile igili kanitlar (radyolojik goriintiilemede bilateral

hiler lenfadenopati, doku biypsisinde non-kazeifiye graniilom

3. Baslangicta bilateral tutulum

©

Sekil: Multiple ge¢ici beyaz nokta sendromu tanisi konulan olgunun sag
gozde optik disk stmirlar silik ve kabarik, makulada graniiler goriiniim,
arka kutuba yayilmig gri-beyaz ¢ok sayida lezyon izlenmektedir (a). Sol
g0z fundus muayenesi ise dogal olarak degerlendirilmistir (b). Sag goz
FFA’sinda lezyonlara uyan alanlarda hiperfloresan ve optik diskte
hafif boyanma izlenmektedir (c).

MGBNS iyi prognoza sahiptir ve ¢ogunlukla tedaviye
gerek kalmadan iyilesmektedir. Gorme keskinligi 7-10 hafta
icerisinde geri kazanilir ve hastalik genellikle tekrarlamaz.
Bosello ve ark.’lar1’ yaptiklar1 ¢aligmalarinda hastalarinin
%80°den fazlasinin gérme keskinliginin eski seviyesine
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ulagtigini bildirmiglerdir. Baslangic gérme keskinliginin
diisik olmasi ve geng yasin eksik gorme keskinligi
iyilesmesi ile iliskili oldugunu, foveal graniilaritenin ise
gorsel fonksiyonun kotii iyilesmesinden sorumlu olmadigini
tespit etmislerdir. Ayrica bagvuru sirasinda ¢ekilen FFA’da
optik disk hiperfloresan1 gorsel iyilesmenin tam olmadigi
hastalarda daha sik olarak izlenmistir.® Fokal koroidal
ekskavasyon ve koroidal neovaskiilarizasyon MGBNS nun
nadir goriilen komplikasyonlaridir ve beyaz noktalarin

iyilesmesinden aylar sonrasinda goriilebilmektedir.”*

£

AIKNGS ve MGBNS kér nokta genislemesi ve retina dig
katlarinda harabiyet ile seyreden ayni spektrum igerisinde
yer alan hastaliklardir. Her iki durumda da optik sinir normal
goriilebilecegi gibi sinirlart hafif silik ve 6demli olarak
da izlenebilmektedir. Klinik ve multimodal goriintiileme
sonuglari da goz 6niine alindiginda mutlaka optik ndropatinin
ayrict tanisinda disiiniilmelidir. Ayrica goz hekimlerinin
yanlis tan1 koymamak veya taniy1 atlamamak icin ATKNGS
ve MGBNS’nun temel klinik o6zelliklerini anlamalar1 ve
hastaliklarin seyrini dikkate almalar: gerekmektedir.
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