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Tip 2 Neovaskiilarizasyonun Nadir Bir Sebebi: Unilateral
Retina Pigment Epitel Disgenezisi

A Rare Cause of Type II Neovascularization: Unilateral Retinal Pigment
Epithelium Dysgenesis

® Berrak Sekeryapan Gediz

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Ulucanlar Gz Egitim ve Arastirma Hastanesi, Goz Hastaliklari Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Oz

Unilateral retina pigment epitel disgenezisi (URPED) ilk kez 2002’de tarif edilmis ¢ok nadir rastlanan bir klinik durumdur.
Patognomonik sayilabilecek muayene ve goriintiileme bulgulari taniy: kolaylastirmaktadir. Bu yazida URPED nin komplikasyonu olarak
tip 2 neovaskiilarizasyon (NV) gelismis 32 yasinda bir olgu sunulmaktadir. Altr aylik intravitreal bevacizumab enjeksiyonu sonrasi, ilk
muayenede 20/32 olan gorme keskinliginin 20/20’ye yiikseldigi ancak optik koherens tomografi bulgularinin kismi olarak diizeldigi
izlenmistir. Burada amaglanan patogenezi ve prognozu tam olarak bilinmese de ozellikle genglerde grme kaybina sebep olan URPED
ve sekonder gelisen tip 2 NV’nin vurgulanmasidir.
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Abstract

Unilateral retinal pigment epithelium dysgenesis (URPED) is a very rare clinical condition first described in 2002. Fundus examination
and imaging findings are almost pathognomonic and can facilitate diagnosis of this uncommon disease. In this article, we present a
32-year-old patient who developed type II neovascularization (NV) as a complication of URPED. After 6 months of monthly intravitreal
bevacizumab injection, visual acuity increased from 20/32 to 20/20 but optic coherence tomography findings were partially improved.
The aim of this report is to highlight URPED and secondary type 2 NV, the pathogenesis and prognosis of which are unknown but which
cause visual loss especially in the younger population.
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Giri§ birbirleriyle ters goriintii veren floresein anjiyografi (FA) ve
fundus otofloresans (FOF) yardimiyla konmaktadir.'? Gorsel
prognoz, eslik eden neovaskiilarizasyon (NV) (tip 1: koroidal
NV (KNV), tip 2: subretinal NV, tip 3: retinal anjiyomatoz

Unilateral retina pigment epitel disgenezisi (URPED)
genglerde tek tarafli ortaya ¢ikan ¢ok nadir bir durumdur.

Tipik olarak arka kutup yerlesimli ve optik sinire uzanan, proliferasyon) varligina gore degisiklik gostermektedir. 2>

kenarlari deniz kabufunu andirir sekilde girintili ¢ikintils, Bu yazida URPED'ye sekonder tip 2 NV gelisen bir olgunun
leopar desenli tek lezyon ile karakterizedir. RPE seviyesindeki intravitreal bevacizumab (IVB) ile tedavisi sunulmaktadir.
lezyonun periferindeki fibrotik ve hiperplastik degisiklikler ve Burada amaglanan son derece nadir rastlanan ancak genclerde
santralindeki incelme ve atrofi alanlari lezyona leopar deseni gorme kaybina sebep olan URPED ve sekonder gelisen NV’nin

gortiniimii vermektedir. Tani fundoskopik muayene ile birlikte vurgulanmasidir.
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Otuz iki yaginda erkek hasta sag gozde bulanik gorme sikayeti
ile bagvurdu. Ozgegmisinde bilinen bir hastaligt ya da travma
hikayesi yoktu. En iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK)
sagda 20/32, solda 20/20 idi. Goz i¢i basinglar safda 14 mmHg,
solda 12 mmHg olup, 6n segment muayenesi dogal idi. Fundus
muayenesinde sagda peripapiller alandan baglayip iist temporal
arkuati da icine alacak sekilde makiilaya ve siiperiyora uzanan
kenarlar1 keskin ve deniz kabuguna benzer gekilde girintili
¢ikintilt lezyon izlenmekteydi. Lezyonun iist temporal arkuatin
stiperiyorunda kalan kisminda leopar deseni goriintimii izlenirken
inferiyorunda kalan kisminda siibretinal genis skar olusumu
secilmekteydi ve fovea kabarikti. Makiilada retinal katlantilar
secilmekteydi. Optik sinirin siiperiyorunda damarlar incelmisg
ve devamliligini kaybetmis olarak se¢ilmekteydi (Sekil 1). FA’da
lezyon genel olarak hiperfloresan izlenmekteydi, lezyonun iist
temporal arkuatin siiperiyorunda kalan béliimiinde hiperfloresan
kenarlar oldukga belirgindi ve koyu renkli oval alanlar tarafindan
cevrelenmekteydi (Sekil 2a). FOF goriintiilemede lezyonun
kendisi ve kenarlar1 hipootofloresan goriiniimdeydi (Sekil 2b).
Optik koherens tomografide (OKT) foveadan gegen kesitte
tip 2 NV, subretinal sivi, retina yiizey diizensizligi ve NV
tizerindeki retinada kalinlik artigt izlenmekteydi (Sekil 3a).
URPED'ye sekonder tip 2 NV tanisiyla [VB (1,25 mg/0,05
mlL) tedavisine baslandi. Hastanin 1. ay kontroliinde EIDGK
20/32 diizeyinde idi ve OKT bulgularinda degisiklik yoktu.
Alt1 doz TVB enjeksiyonu sonrasinda EIDGK 20/20’ye ¢ikarken
OKT’de subretinal sivinin geriledigi ancak intraretinal sivinin
devam ettigi izlendi (Sekil 3b). Hastanin IVB tedavisi devam
etmektedir.

Sekil 1. Sag goziin renkli fundus fotografinda kenarlari keskin ve deniz kabuguna
benzer sekilde girintili ¢ikintili retina pigment epitel lezyonu izlenmektedir.
Lezyonun iist temporal arkuatin siiperiyorunda kalan kisminda leopar deseni
goriiniimii, inferiyorunda kalan kisminda subretinal genis skar olusumu dikkat
cekmekredir. Makiilada retinal katlantilar ve foveada kabariklik géze carpmaketadir
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Disgenezisbir organinanormal veyadefektif geligimianlamina
gelmektedir. URPED literatiirde bugiine kadar 20 olguda
bildirilmis ¢ok nadir rastlanan, etiyopatogenezi bilinmeyen
bir klinik durumdur. ilk olarak Cohen ve ark.! 2002 yilinda 4
olguda RPE’nin unilateral, idiyopatik, leopar desenli lezyonunu
tanimlamig ve olgularin 2’sinde KNV izlendigini bildirmiglerdir.
2009 yilinda ise lezyona URPED ismini vermisler ve nceki 4
olguyu da ekleyerek toplam 9 olgunun klinik 6zelliklerini
sunmuslardir.” URPED'ye eslik eden diZer retina bulgular
arasinda epiretinal membran, retina damar kivrimlanmasinda
artig ve retina katlantilart bulunmaktadir. Shimoyama ve ark.’
2014 yilinda URPED'ye sekonder bir KNV olgusu yayinlamis,
lezyonun 2 doz subtenon triamsinolon asetonid ve 1 doz VB
enjeksiyonuna yanit vermedigini bildirmiglerdir. 2019 yilinda
ise Preziosa ve ark.’ 2 doz IVB sonrasi hem fonksiyonel hem
de anatomik bagar1 sagladiklari bir URPED'’ye sekonder KNV
olgusu yayinlamiglardir. Bizim olgumuzdaki tip 2 NV lezyonu

Sekil 2. a) Floresein anjiyografide hiperfloresan izlenen lezyonun iist temporal
arkuatin stiperiyorunda kalan béliimiinde belirgin hiperfloresan kenarlar ve
kenarlart gevreleyen koyu renkli oval alanlar gériilmekeedir. b) Fundus otofloresans
gortintiilemede lezyonun kendisi ve kenarlari hipootofloresan goriiniimde olup
floresein anjiyografi ile ters goriintii vermektedir

Sekil 3. a) Sag goz tedavi 6ncesi foveadan gecen optik koherens tomografi (OKT)
kesitinde tip 2 neovaskiilarizasyon (NV), subretinal sivi, retina yiizey diizensizligi
ve NV iizerindeki retinada kalinlik artigt izlenmektedir. b) Ayni goziin tedaviden
6 ay sonraki OKT goriintiisiinde subretinal stvinin geriledigi ancak intraretinal
stvinin devam ettigi goriilmekeedir
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IVB tedavisine yavas yanit vermistir ve 6 ay boyunca yapilan
aylik enjeksiyonlar sonucunda gorme keskinligi tama ¢ikarken
lezyon tamamen inaktiflesmemistir.

Klinik goriiniimii tipik olsa da URPED’nin en sik karigtig1
lezyon retina ve RPE’nin kombine hamartomudur. Retina ve
RPE’nin kombine hamartomu nadir rastlanan bir klinik durum
olup retinada kalinlagma, epiretinal membran ve damarlarda
kivrilmayla karakterizedir.’

URPED'nin retina ve RPE’nin kombine hamartomunun
atipik formu olabilecegini bildiren bir yayin bulunmaktadir.®
Bununla birlikte  URPED i¢in patognomonik olan FA
ve FOF goriintiileri ve klinik bulgular 1g1Zinda ayrimlar
yapilabilmektedir.

Travmatik retinopatide URPED’nin ayirict tanisinda akla
gelen bir klinik durumdur.

Kommosyo retina olarak da adlandirilan RPE’nin akut
kontiizyon nekrozu ve hemorajik retina dekolmaninin
rezoliisyonu benzer bir goriintiiye sebep olabilir.”

URPED'nin gorsel prognozu net olarak bilinmemekle
birlikte yillar i¢inde foveaya dogru yavag biiyiime gostererek ciddi
gorme kaybina sebep oldugu gosterilmistir.® Bunun yaninda
komplikasyon olarak gelisen NV'de URPED hastalarinda gorsel
prognozu etkilemektedir.

Literatiirdeki bilgiler kesin sonuca varmada yetersiz kalsa
da bizim olgumuzdan yola ¢ikarak NV lezyonlarinin VB
tedavisine yavag yanit verdigi akilda bulundurulmalidir.
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