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Pigmenter paravené6z korioretinal atrofi
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OZET

Amag: Bu calismada pigmenter paravenéz korioretinal atrofi tanisi alan bir olgunun klinik bulgulan, karakteristik
Gzellikleri ve tani kriterleri incelendi. Olgu: Rutin oftalmolojik muayenede pigmenter paravendz korioretinal atrofi
tarusi alan 58 yagindaki kadin hastanin gérmeleri sag gézde 20/30, sol gézde ise 20/50 idi ve tashihle artmi yordu.
Anamnezinde aile lyelerinde herhangi bir goz hastaligi mevcut dedildi. Oftalmolojik muayenesinde her iki goéz 6n
segmenti dogal, intraokuler basinglari ise normal siniriar igerisinde idi. Fundus muayenesinde ise her iki gbzde
tim kadranlarda retina pigment epitel atrofisi ve koyu renkte yogun bon-spikul pigmentasyon izlendi. Bu pa-
ravenoz pigmentasyon diginda optik diskler, makulalar ve retina damarlan normal gériniimde idi. Floressein an-
Jiografide pigment kimeleri arasina yayilan bir hiperfloresans izlendi. Retina damarlarindan herhangi bir sizinti
mevcut degildi. Tartisma: Pigmenter paravendz korioretinal atrofi, orijini ve siniflamasi net olarak yapilamamig
nadir gordlen bir hastaliktir. Bon-spikil pigmentasyon olsun veya olmasin, pigmenter paravendz korioretinal at-
rofinin tanisi tipik oftalmoskopik gérindmii olarak perivaskdler lokalizasyonlu retina pigmen epitel atrofisi ve
yogun koyu renkli pigmentasyon artis1 gérindmdi ile yapiimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Gz, pigmentasyon, bon-spiktil, atrofi.
SUMMARY
Pigmented paravenous retinochoroidal atrophy

Purpose: We evaluated clinical features, diagnosis and characteristic findings in a cases of pigmented pa-
ravenous retinochoroidal atrophy. Case: Best corrected visual acuity of a 58 year old woman who was diagnosed
on routine examination as pigmented paravenous retinochoroidal atrophy was 20/30 in the right eye and 20/50 in
the left eye. No other family members are known to have eye disease. Anterior segments and intraocular pres-
sures were normal. In all qudrants, bilaterally, there was striking paravenous pigmentary retinal pigment epithelial
atrophy with dense black bone-spicule pigmentation. The optic discs, maculas and retinal vessels outside of the
pigmentary regions appeared normal. The fluorescein angiogram revealed areas of hyperfluorescence in-
terspreaded with pigment clumps. There was no leakage from the retinal vessels. Conclusions: Pigmented pa-
ravenous retinochoroidal atrophy is a rare disorder that is not we understood or classified. The diagnosis of pig-
mented paravenous retinochoroidal atrophy is established on the opthalmoscopic appearence of a striking
disturbance of the retinal pigment epithelium in a distinctly perivascular distribution with or without bone spicule
pigmentation.
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ilk kez 1937 yilinda Brown tarafindan "retinal ko- asemptomatik olup karakteristik fundus gorinimdi ile
roiditis radiata” ismiyle tanimlanmis olan hastalik, tani konuimaktadir.
gerek etyolojisi gerekse siniflamasi tam olarak Cesitli varyasyonlar gostermekle birlikte, fun-

yapilamamis oldukga nadir gorilen bir klinik antitedir.
Gunumuzde yaygin olarak "pigmenter paravenoz ko-
rioretinal atrofi" ismiyle anilan hastalik genellikle

dusta Ozellikle paravendz lokalizasyon gosteren,
bon-spikil pigmentasyon gorinimu hastalik igin ti-
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piktir. Oldukga nadir gérilen ve buglne kadar toplam
vaka sayisinin 40''n altinda oldugu bildirilen has-
talarin  ¢ogunlugunu sporadik erkek hastalar
olusturmaktadir (1).

Calismamizda, etyopatogenezi tam olarak bi-
linmeyen ve nadir gorilen bu hastalhidin klinik bul-
gulan ve sistemik o&zellikleri bir olgu dzerinde ir-
delenmekiedir.

OLGU

Yakini gorememe sikayeti ile poliklinigimize bagvuran
58 vyasindaki kadin hastanin oftalmolojik mu-
ayenesinde gormeler sag gozde 20/30, sol gdzde ise
20/50 idi ve tashihle artmiyordu. Hastanin on seg-
ment biyomikroskopik muayenesi dogal idi ve int-
raokdler basinglari normal sinirlar igerisinde idi. Fun-
dus muayenesinde ise bilateral olarak tim
kadranlarda paravenoz lokalizasyonlu retina pigment
epitel atrofisi ile birlikte yogun siyah bon-spikul pig-
mentasyon izlendi (sekil 1a,1b). Optik diskler, ma-
kulalar, retina damar yapilan ve bu pigmentasyon
alanlan diginda kalan retina bolgeleri dogal idi.

Hastaya yapilan fundus fluoressein anjiografide,
paravendz  pigment  kiUmelerinin  bulundugu
bolgelerde hiperfloresan gorinim izlendi ve retina
damarlarindan herhangi bir sizintt mevcut dedildi
(sekil 2a,2b). Anamnezinde yakin aile fertlerinde
hernangi bir gbz hastaliginin bulunmadigini ifade
eden hastanin akciger radyografisi normal idi ve
yapilan sistemik arastirmasinda herhangi bir pa-
tolojiye rastianiimad.

Etyolojiyi arastirmaya yonelik laboratuar test-
lerinde, FTA-ABS testi ve PPD cilt testi negatif idi.

Bu bulgularla pigmenter paravendz korioretinal
atrofi tanisi konan hasta, rutin takibe alindi. 3 ay
sonra yapilan kontrolinde hastaliginda herhangi bir
klinik farkliidin olmadigr géraldu.

TARTISMA

Pigmenter paravendz retinokoroidal atrofi, dejeneratif
bir retina hastaligi olup, paravendz Iokalizasyon
gosteren retina pigment epitelinin atrofisi ve be-
raberinde bon-spikul pigmentasyon ile karakterizedir

(2).

Pigmenter paravendz retinokoroidal atrofili has-
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talarin bldyiuk c¢odunlugu asemptomatik olup, ol-
gumuzda oldugu gibi genellikle rutin oftalmolojik mu-
ayene sirasinda tespit edilmektedir. Hastaligin hafif
formunda normale yakin santral vizyon, minimal pig-
ment anomalileri ve elektroretinogramda minimal re-
duksiyon gorulmekte, siddetli formlarda ise i1sik per-
sepsiyonunun dahi olmadigi diffiz korioretinal atrofi
ile karsilagilabiimektedir (3).

Hastalik genellikle makulayr tutmamakla birlikte
Nucci ve arkadaslari makuler displazi, Chen ve ar-
kadaglan ise bilateral kolobom ile bir-
likteligini gosteren olgular bildirmiglerdir (4,5). Has-
tamizin ise makulalarinda herhangi bir tutulum
mevcut degil idi ve bon-spikll pigmentasyon alanlar
periferal lokalizasyon gostermekteydi. Olgumuzda
oldugu gibi bilateral seyretme &zelligi gosteren has-
tahkta, fundus gorUnUmleri asimetrik olsa da, ge-
nellikie benzerdir ve lezyonlarin optik sinire
uzakliklart hemen hemen esittir (2).

makuler

Hastalara yapilan elektrofizyolojik testlerde, ka-
ranlik adaptasyonu genellikle normal olup, ERG'de
hafif veya orta dizeyde bozulma, EOG'de ise hemen
her zaman bozulma ortaya c¢ikmaktadir (6). Has-
tanemizde elektrofizyolojik aragtirma olanadi mevcut
olmadigindan hastamiza bu testleri uygulayamadik.

Genel kani olarak stabil bir hastalik oldugu
dasunulmekle birlikte, hastaligin prognozu tam olarak
bilinmemektedir. Bildirilen vakalar igerisinde prog-
resyon gosterenler oldugu gibi stabil kalanlarda mev-
cuttur. Noble ve Carr (7) bildirmis olduklarn 6 has-
tadan birinde progresyon belirlemiglerdir. Hastamizin
3 ay sonraki kisa sireli takibinde herhangi bir prog-
resyon saptamamakla birlikte, uzun sureli takibin ge-
rekli olacagini diisunduk.

Tipik fundus géranumu ile tani konulan pigmenter
paravendz korioretinal atrofi'nin dzellikle retinitis pig-
mentoza, peripapiller pigmenter dejenerasyon, sek-
tor retinitis pigmentoza, serpijindz Kkoroidopati ve
anjioid streak gibi hastaliklarla ayirici tanisinin
yapiimasi 6nemlidir (8).

Pigmenter paravendz korioretinal atrofinin pa-
togenezi tam olarak anlagilamamig olmakla birlikte,
genetik bir retinal distrofiden ziyade herhangi bir sis-
temik, infeksiyoz veya inflamatuar hastaliga karsi bir



Citt :15 Pigmenter paravendz korioretinal atrofi
Sayr :1

Sekil 1a, 1b. Renkli fundus fotografisinde yaygin olarak izlenen paravenéz retina pigment epitel atrofisi ve
yogun bon-spikul pigmentasyon izlenmektedir (Nikon Fundus Camera NSG 50 AF).

Sekil 2a,2b. Fundus floresein anjiografik olarak paravenéz pigment kimelerine uyan sahalarda hi-
perfloresan gérinim izlenmektedir. (Nikon Fundus Camera NSG 50 AE).
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yanit oldugu disunudlmektedir. Pekcok arastirmaci
tuberkiloz, meningoensefalit, sfiliz gibi sistemik in-
feksiyonlarla iligkili oldugunu dugtinmis ve Foxman
(9) ise, yayinladigi vakasinda rubeola retinopati ile
iliskisine dikkat c¢ekmistir. Olgumuzda etyolojiyi
arastirmaya yonelik olarak yaptidimiz laboratuar test-
leri normal idi ve bu tir hastaliklar ile herhangi bir
iliski saptayamadik.

Olgumuzun 58 vyasindaki bir bayan olmasina
karsin, vakalann cogunlugunu sporadik erkek has-
talar olusturmaktadir. Pigmenter paravendz ko-
rioretinal atrofi de, bildiriimis familial olgularda mev-
cuttur. Small ve arkadaslan (10) bir anne ile
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