DOI: 10.4274/tjo.galeno0s.2022.39032

Turk J Ophthalmol 2022;52:432-435 Olgu Sunumu / Case Report

Ol

Pigmente Paraventz Retinokoroidal Atrofi ile Birlikte
Kistoid Makiila Odemi Olan Cocuk Hastada Multimodal
Goriintiileme

Multimodal Imaging of Pigmented Paravenous Retinochoroidal Atrophy in
a Pediatric Patient with Cystoid Macular Edema

® Jale Mentes, ® Cumali Degirmenci
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklart Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Oz

Bu olgu sunumunda amag pigmente paravendz retinokoroidal atrofi (PPRKA) ile birlikte kistoid makiila 6demi (KMO) olan bir hastada
multimodal goriintiileme 6zelliklerinin gosterilmesidir. Yedi yaginda kiz ¢ocugu klinigimize hafif gérme bulaniklig: ve gece gormede
azalma sikayeti ile bagvurdu. En iyi diizeltilmis gorme keskinlikleri her iki gézde 10/10 idi. Fundus muayenesinde retinal damarlar
boyunca ve optik disk ¢evresinde atrofik alanlar goriildii. Mid-periferal retinada birkag tane noktasal paravendz pigmentasyon izlendi.
Fundus otofloresans PPRKA ile uyumluydu. Spektral domain optik koherens tomografide (OKT) KMO oldugu ve makiila diginda dig
retina katlarinda kayip goriildii, makiilada retinal katlarda kayip yoktu. OKT anjiyografide koryokapillaris tabakas: ve akim1 normaldi.
Hasta yaklagik olarak 6 ay takip edildi ve KMO ile klinik durumunda degisiklik olmadi. Okiiler enflamasyon olmadan KMO gériilmesi
PPRKA igin siradisi bir bulgudur ve PPRKA etiyolojisinde kronik veya latent enflamasyon olabilecegini diistindtirmektedir.
Anahtar Kelimeler: Kistoid makiila 6demi, optic koherens tomografi anjiyografi, pigmente paravendz retinokoroidal atrofi

Abstract

The aim of this case report is to present the multimodal imaging characteristics of pigmented paravenous retinochoroidal atrophy
(PPRCA) in a pediatric patient with cystoid macular edema (CME). A 7-year-old girl was admitted to our clinic with complaints of
mild blurred vision and poor night vision. Best corrected visual acuity was 10/10 in both eyes. Fundus examination showed atrophic
areas around the optic nerve and along the retinal vessels in both eyes. A few small dot-shaped paravenous pigmentations were observed
in the mid-peripheral retina. Fundus autofluorescence was consistent with PPRCA. Spectral-domain optical coherence tomography
(OCT) revealed the presence of CME and loss of the outer retinal layers outside the macula, with intact retinal layers in the macula. OCT
angiography revealed normal choriocapillaris vasculature and flow. The patient was followed up for 6 months but showed no change in
CME or clinical appearance. CME without ocular inflammation is an unusual finding of PPRCA and may suggest the involvement of
chronic or latent inflammation in the etiology of PPRCA.
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Giris

Pigmente paravenoz retinokoroidal atrofi (PPRKA), retina
damarlari ve retina pigment epiteli (RPE) boyunca pigment
birikimi ve bilateral koryokapillaris atrofisi ile karakterizedir.
Tani genellikle fundusun tipik ve karakteristik goriintimiine
dayanir. PPRKA’nin etiyolojisi bilinmemekle birlikte kalitsal
hastalik ya da tetikleyen enflamatuvar bir durum ile iligkili
oldugu diistiniilmektedir.! 34>

PPRKA progresif olmayan veya yavag ilerleyen okiiler
bir hastaliktir ve gorme prognozu genellikle iyidir. Makiila
tutulumu nadirdir, ancak makiila RPE atrofisi, koroidal incelme,
pigmenter makiila dejenerasyonu, epiretinal membran ve
lameller delikler gibi makiila degisiklikleri goriilebilir."” Bugiine
kadar sadece bir olguda aktif enflamasyon izlenen PPRKA’ya
kistoid makiila 6deminin (KMO) eslik ettigi bildirilmigtir.’
Bu olgu sunumunda, KMO olan ancak okiiler enflamasyon
bulgusu olmayan bir pediatrik hastada PPRKA’nin multimodal
goriintiileme 6zellikleri sunulmakeadir.

Olgu Sunumu

Yedi yasinda kiz ¢cocugu klinigimize hafif bulanik gérme ve
gece gormede azalma sikayeti ile bagvurdu. Ailede kalitsal retina
hastali1 dykiisii yoktu. On beg aylikken kokeni bilinmeyen
viral bir hastalik nedeniyle hastaneye yatig dykiisii mevcuttu.
Olgunun ebeveynlerinden yazili bilgilendirilmis onam alinds.

En iyi diizeltilmis gorme keskinligi 10/10 ve goz ici basinct
her iki gozde 12 mmHg idi. Biyomikroskobik muayenede 6n
segmentte Ozellik saptanmadi ve vitreusta hiicre ya da flare
izlenmedi. Fundus muayenesinde her iki gozde optik sinir
cevresinde ve retina damarlari boyunca atrofik RPE alanlari
goriildii. Orta periferik retinada birkag adet kiigiik, nokta
seklinde paravendz pigmentasyon izlendi.

Renkli fundus goriintiileme (Visucam 524 Fundus Camera,
Carl Zeiss Meditec AG, Jena, Almanya), fundus otofloresansi
(FOF), spektral domain optik koherens tomografi (SD-OKT),
floresein anjiyografi (FA) (Heidelberg Spectralis HRA + OCT,
Heidelberg, Almanya) ve OKT anjiyografi (OKTA) (RTVue-
XRanti AngioVue OCTA, Optovue Inc., Fremont, CA, ABD)
yapildr.

Renkli fotograflarda, retina damarlari boyunca RPE’de
degisiklik izlenen ¢ok sayida alan ve orta-periferik retinada
paraventz pigmentasyon odaklari net olarak goriildii. FOFde
hem merkezi hem periferik retinada izlenen RPE degisiklikleri
ile tutarli sekilde retinal damarlar boyunca hipootofloresans
alanlar mevcuttu. SD-OKT’de makiila diginda dig niikleer tabaka
ve dis limitan membran dahil tiim dis retina katmanlarinda
kayip ve belirgin retinal incelme oldugu izlendi. Her iki
gozde KMO mevcuttu. Ancak makiilada retinal katlarda kayip
yoktu. SD-OKT’deki artirilmig derinlikli goriintiileme modu
(“enhanced depth imaging”; EDI) ile 6lciilen subfoveal koroid
kalinligs ve koryokapillaris normaldi. FA’da hem merkezi hem
periferik retinadaki damarlar boyunca hiperfloresans alanlar
izlendi ancak hic¢bir fazda sizint1 gériilmedi. En face OKTA ile
ylizeyel ve derin retina tabakalarinin ve koryokapillariste akimin

normal oldugu izlendi (Sekil 1 ve 2). Klinik degerlendirme
PPRKA ile uyumluydu.

Hasta klinik muayene ve laboratuvar tetkikleri yapilarak
etiyolojinin aragtirilmast i¢in pediyatrik enfeksiyon hastaliklarina
yonlendirildi. Ancak, tiiberkiiloz, sifiliz, toksoplazmozis, herpes
simpleks viriis, herpes zoster viriis, sitomegaloviriis, kizamikgik
veya kizamik gibi bakteriyel, viral veya paraziter hastaliklar
icin klinik veya serolojik bulguya rastlanmadi. Hastaya topikal
non-steroid anti-enflamatuvar gz damlasi baglanarak 6 ay sonra
izlem planlandi. KMO'de veya klinik bulgularda degisiklik
saptanmadi.

Tartisma

Bu calismada, okiiler enflamasyon bulgusu olmayan KMO'lii
bir pediyatrik hastada PPRKA oldugunu gosterdik ve renkli
fundus goriintiileme, FOE, SD-OKT, FA ve OKTA dahil
olmak iizere multimodal goriintiilemede izlenen degisiklikleri
tanimladik.

PPRKA tanist genellikle paravensz pigment birikimi ve
optik disk cevresi ve damarlar boyunca RPE atrofi alanlar
gibi tipik ve karakteristik fundus bulgularina dayanir. Ancak
PPRKA’da fundus goriiniimiiniin farkliliklar gosterebilecegi ve
retina degisikliklerinin hafif, orta veya ¢ok siddetli olabilecegi

Sekil 1. Hastanin multimodal gériintiileme sonuglari. a,b) Kompozit renkli fundus
fotografinda retinal venler boyunca pigment tutulumu olmayan retinokoroidal
atrofi alanlari goriilmektedir; ¢,d) Fundus otofloresans goriintiilerinde perivensz
hipootofloresans ve kistoid makiila 6demi dikkati cekmektedir; e,f) Fundus
floresein anjiyografisinde perivendz hiperfloresans alanlar izlenmekeedir
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Sekil 2. Optik koherens tomografi (OKT) ve OKT anjiyografi goriintiileri. a,b) Makiiler OKT de kistoid makiila 6demi; c,d) OKT de perivendz atrofi alanlarinda di retina

tabakalarinda kayp, e,f) Makiilanin OKT anjiyografi goriintiileri

bildirilmigtir. FOE, SD-OKT ve FA, PPRKA tanisint dogrulamak
icin yararli yontemlerdir.” Bu olgu sunumunda bildirilen
pediyatrik hastada minimal paravensz pigment birikimi ve
optik disk ¢evresi ve damarlar boyunca genig RPE atrofi alanlari
mevcuttu. FOE, SD-OLT ve FA bulgulari da PPRKA tanisi ile
uyumluydu.

Makiila tutulumu olmayan PPRKA hastalarinda gorme
keskinligi genellikle iyidir ve minimal diizeyde etkilenir.
Literatiirde az sayida makiiler tutulumlu PPRKA olgusu
bildirilmistir.”> Shona ve ark." 23 olgudan olusan bir seride
hastalarin ticte ikisinin asemptomatik oldugunu ve en sik goriilen
makiiler degisikliklerin dis retina ve hafif veya siddetli RPE
tutulumu ve/veya koroidal incelme oldugunu bildirmiglerdir.
Yaygin PPRKA olan sadece bir hastada hafif makiiler
intraretinal kistler oldugunu gozlemlemigslerdir. Batioglu ve
ark’ PPRKA'nin tipik fundus goriiniimiiniin izlendigi 54
yasinda bir kadin olguda tabloya KMO ile aktif enflamasyonun
eslik ettigini bildirmislerdir. Bildigimiz kadariyla, olgumuz
PPRKA ile birlikte KMO izlenen ancak okiiler enflamasyon
bulgular: goriilmeyen ilk olgudur.

PPRKA,
veya yavas ilerleyen bir hastalik olarak tanimlanmakeadir.
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etiyolojisi  bilinmeyen, progresif olmayan

Tiiberkiiloz, sarkoidoz, sifiliz, kizamik, kizamik¢ik ve Behget
hastalig1 da dahil olmak iizere enflamasyona neden olan bir¢ok
enfeksiyoz hastalik PPRKA ile iligskilendirilmigtir. Ancak,
PPRKA’nin etiyolojisinde heniiz herhangi bir sistemik hastalik
tanimlanmamistir.” Olgumuzda etiyolojiyi arastirirken herhangi
bir klinik veya serolojik hastalik bulgusuna rastlamadik. Bununla
birlikte, KMO varligi ve 15 aylikken gecirilmis viral hastalik
oykiisii, PPRKA etiyolojisinde kronik veya gizli enflamasyonun
katkisini destekleyebilir.

Shen ve ark.® OKTA ile koryokapillariste hipoperfiizyon
alanlari oldugunu gostermigler ve bunun RPE/dig retina
kaybindan da kaynaklanabilecegini ileri siirmiiglerdir. Yakin
zamanda, Ranjan ve ark.? swept source OKTA ile koryokapillaris
yapisinin nispeten normal goriilebildigini, bunun da bildirdikleri
geng olguda hastaligin hafif seyretmesine bagli olabilecegini
belirtmislerdir. Calismamizda EDI SD-OKT’de subfoveal koroid
kalinlig1 ve koryokapillaris normal olmasina ragmen hastada tiim
dis retina katlarinda kayip nedeniyle retinanin 6nemli derecede
inceldigini gosterdik. OKTA'da 6x6 mm?® santral makiiler
alanda yiizeyel ve derin retina tabakalar: ile koryokapillariste
akim normaldi.
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PPKRA, kalitsal bir retina bozuklugundan ziyade edinsel
ve genellikle progresif olmayan bir hastalik gibi goriinmektedir.
PPKRA’nin etiyolojisi tartigmali olmakla beraber genetik ve
postenflamatuvar nedenlerin etkili oldugu diisiiniilmektedir.
Literatiirde, PPKRA’'nin, dominant kalitim paterni izlenen bir
ailede tanimlanan, aile iiyelerinde degisik diizeylerde eksprese
edilen ve ne kadar onemli oldufu kesin olarak bilinmeyen
heterozigot bir CRB1 varyant ile iligkili oldugu bildirilmigtir.
Literatiirde farkli caligmalarda dejeneratif, gelisimsel, vaskiiler
veya konjenital etiyolojiler 6nerilmistir. Ayirict tanida retinitis
pigmentoza (perisantral, sektorel, and tipik), helikoid peripapiller
koryoretinal atrofi, serpijindz koroidopati, anjiyoid ¢izgiler, koni
distrofisi veya dejenerasyonu, Stickler sendromu, girat atrofi
koroideremi ve Wagner'in dominant vitreoretinal dejenerasyonu
gibi koryoretinal atrofiye neden olan enflamatuvar hastaliklarin
yanu sira korioretinal dejenerasyon yer alir ve bunlar hastanin aile
oykiisti goz oniinde bulundurularak tartigilmalidir."#%10

Sonug olarak, bu olgu sunumunda KMO'lii bir ¢cocuk hastada
PPRKA’nin erken/hafif bir formunun multimodal goriintiileme
ozellikleri tanimlanmis, hastaligin evreleri ve etiyolojisini
anlamada yararls olabilecek veriler sunulmustur.
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