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Makiila Kolobomundaki Optik Koherens Tomografi Bulgular:

Adem Tiirk (*), Cenap Mahmut Eseniilkii (*), Nurettin Akyol (%)

OZET

Bu vaka sunumunda bilateral makiila kolobomu bulunan 4 vasindaki sasihkh bir kiz ¢ocu-
guna ait optik koherens tomografi (OKT) bulgulanim sunmaktayiz. Biomikroskopik muayene-
sinde her hangi bir anomalisi bulunmayan olgunun fundus muayenesinde her iki gtz makiilasin-
da vaklasik 3-4 disk capa sahip pigmente makiila kolobomunu andiran tarzda lezyonlar bulun-
maktayd:, Her iki makiiladan gegen OKT incelemelerinde lezyon sahalannda krater tarzinda gu-
kurluk, norosensor retinada atrofi ile retina pigment epiteli ve koroidin bulunmadi@ tespit edil-
di. Bu vaka sunumuonda goriildidgii gibi OKT incelemesi kolobomda giriilen makiila bulgular-
min tespit edilmesinde faydal bulunmustur, OKT makiila kolobomunun tamsinin teyit edilme-
sinde faydal bir tam araci olabilir,
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SUMMARY

Optical Coherence Tomography Findings in Macular Coloboma

In this case presentation, we present optical coherence tomography findings of bilateral
macular coloboma in a 4-vear old girl with strabismus. In the biomicroscopical examination,
there was no any abnormal finding. In the fundoscopic examination, there were lesions of app-
roximately 3-4 disc diameter located at the both maculas resembling pigmentary macular colo-
boma. Optical coherence tomography examination encompassing bilateral macula identified the
crater-like depression, atrophic neurosensory retina, and an absence of retinal pigment epitheli-
um and choroid in the lesion locations. As observed during the presentation of this case, OCT
examination were found to be beneficial in the identification of macular findings related to co-
loboma. The OCT may be beneficial diagnostic tool to confirm the diagnosis of macular colo-
boma.
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GIRIS lobomlar ise atipik olarak simiflandinlmakiadir. Atipik
kolobomlar arasinda yer alan makila kolobomu ek ya

Embriyonik gelisim sathasinda fetal fissiirin ka- da ¢ift tarafl olarak yerlesim gosterebilen nadir giriilen
panmasindaki kismi gerilikten kaynaklanan géz dokula- bir klinik antitedir. Makiiler kolobomun karakteristik
run yokluguna okiiler kelobom denilmektedir. Embri- yerlegim sekli ve gbriiniimii bulunmasina ragmen okiiler
yonik yanktan kitken almayan gz dokularim tutan ko- toksoplazmozis ya da makiila distrofisi gibi hastahklar
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neticesinde geligen koryoretinal skarlardan ayirt edilme-
leri gerekmektedir (1),

Optik koherens tomografi (OKT) birgok koryoreti-
nal hastaligin tamsinda oldugu gibi makiiler kolobomun
teshisinde de faydah olan bir goriintiileme yontemidir
(1). Ancak konuyla ilgili literatiir verileri oldukga simrh
sayvidadir. Bu calismada makiila kolobomuna sahip bir
olgudaki optik koherens tomografi (OKT) bulgulannin
sunulmasi amaglanmusgtir.

OLGU SUNUMU

Gioz hastabklar poliklinigine her iki gbziindeki
giirme azhigi ve kayma gikayeti ile getirilen 4 yagindaki
kiz cocufuna ait klinik bulgular degerlendirildi. Aile ty-
kiisii ve ek bir sistemik hastalifi bulunmayan olgunun
giizlerinde son bir yil icinde giderek artan dzellikle uza-
fa bakis pozisyonunda belirginlesen diga dofru kayma
dvkiisii mevecutiu. Girme diizeyleri degerlendirilemeyen
olgunun yaklasik 10”lik ekzotropyas: ve sagda +0.50 -
2.75 1207, solda +1.50 -2.00 180%1ik refraksivon kusuru
bulunmaktaydi. Biyomikroskopik tin segment bulgular
normal olarak degerlendirilen olgunun fundus muayene-
sinde her iki gz makiila bilgesinde yaklagik ig-dirt
disk capr genigliginde oval sekilli, keskin siurh, altinda
acikta kalmg skleramn secildifi ve genis koroid damar-
larimin goriildiigli makiiler kolobom izlenimi mevcuttu.
Her iki giizde de ana retinal arter dallarimin lezyon saha-
larinda devamhihgi mevcutiu ve lezyon sahalannda ge-
rek skleral agiklik tzerinde beneklenme tarzinda gerekse
de lezyonu cevreleyven kenarlarda yiginlagma seklinde
pigmentasyon mevcuttu (Resim 1),

Pediatrik muayene incelemelerinde intrauterin en-
feksiyvon bulgularina rastlanilamayan ve yas itibariyle
fundus fluoresein anjiyografisi (FFA) cekilemeyen olgu-
nun makiilalarindan gecen OKT kesitlerinde ¢ukur sek-
linde giriilen kolobomlu sahalardaki ndrosensér retina
tabakasimn atrofik oldugu goriildii, Ayrica retina pig-
ment epiteli katmaninin ve koroidin kolobomlu sahalar-
da bulunmayip agikia kalan skleramin hiperreflektivite
sergiledigi de yapilan OKT incelemelerinde tespit edildi
(Resim 2).

TARTISMA

Birtakim gz ve gz disi anomalilerin de eslik ede-
bildigi makiila kolobomlar bazi olgularda herediter ge-
¢ig Ozelligi de gosierebilmektedir. Hastalifin gelisimin-
de bazi teoriler stz konusudur. Giziin normal geligimi-
nin bir yetersizlifi olarak da karginiza gikabilen bu du-
rum, baslangicta normal gelisen gtz yapilarimin intraute-

rin ya da yeni dofan dénemindeki enfeksiyon gibi pato-
lojik sorunlar neticesinde etkilenmesiyle de karsimiza
gikabilmektedir (1,2,3).

Makiila kolobomuna sahip olan olgularda altta ya-
tan nedenin gelisimsel defekt mi yoksa toksoplazma gibi
konjenital bir enfeksiyon mu oldugunun belirlenmesi
dnemlidir. Ciinkii altta yatan nedene gire genetik damis-
manhk va da hastalik agisindan gerekli tedavi ve takip
programu belirlenecektir. Makiiler kolobomlarin genis
bir kesiminde intrauterin toksoplasma infeksiyonlan rol
oynamaktadir (2). Ancak sundugumuz olgunun pediatrik
incelemesinde herhangi bir konjenital enfeksiyon bulgu-
suna rastlamlmamigtir. Aym zamanda olgunun aile bi-
reylerinde de benzer semptomlar tespit edilmemistir.

Makiila kolobomlarimin klinik goriinimleri Mann
(4) tarafindan vapilan bir simflamada ii¢ gruba aynlmis-
tir: 1) pigmentli makiiler kolobomlar, 2) pigmentsiz ma-
kiiler kolobomlar, 3) anormal damarlann eslik ettifi ma-
kiiler kolobomlar.

Makiiler kolobomlarin en sik giiriilen klinik formu-
nu pigmente makiiler kolobomlar olugturmaktadir. Bu
durumda makiiladaki daire seklindeki goriiniim diizensiz
pigment kiimeleri ile kapanmugtir ve altta koryokapille-
ris tabakasi bulunmamakitadir. Ancak agikta kalms skle-
raya ait kiigiik lekeler ve birkag koroid daman segilebil-
mektedir. Bu formda skleral ektazi bulunmamaktadir ve
normal retinal arterler lezyon iizerinden gegmektedir.
Yani bu durumda derin retina katmanlan da etkilenmek-
tedir.

ikinci tiir kolobomlar ise pigmentsiz goriilen makii-
ler kolobomtardir. Bu tiir kolobomlar makiilada yuvar-
lak va da oval sekilde karsimiza gikmaktadir. Agikta gi-
rillen beyaz renkieki sklera genellikle bir miktar ekiatik
formda olabilmektedir. Sikhikla lezyon simirlaninda pig-
ment kiimelenmesi bulunmaktadir. Retinal damarlar lez-
yon kenarlarinda sonlanmaktadir. Bu durum bu tiir kolo-
bom formasyonlarinda retinamin da tam kat olarak etki-
lendigini ortaya koymaktadir.

Ugiincii tiir makiiler kolobom formu ise en nadir
gariilen gruptur, Bu durumda makiiler koloboma anor-
mal damarlar eslik etmektedir. Bu damar anomalileri
kolobom igerisindeki anormal anostomozlar olabilecegi
gibi lezyondan vitreye dogru yonlenen damarlanma sek-
linde de olabilmektedir.

Bu ii¢ grup diginda makiiler kolobomlu olgular ara
form seklinde de karsimiza gikabilmektedir (3,4). Sun-
dugumuz olgunun tipik klinik bulgularina bakugimizda
makiiler kolobom simfimin pigmente grup oldufunu siy-
leyehiliriz.
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Resim 1. Oleunun her iki giziine ait fundus gortiniimleri

Resim 2. Olounun sag (A) ve sol {B) géz makiilasina ait krater tarzindaki gdkiintiiyii gdsteren optik kedrerens
tomografi kesitleri. Komsu saglam korievetingl dokularla kyvaslandiginda kolobomlu sahalardaki ndrosensar reting
tabakastimn atrofik oldugu, retina pigment epiteli katmaninin ve koroidin kolobomlu sahalarda bulunmadige ve agikta
kalmig skleranin hiperreflektivite sergiledigi gériilmekte

Konuyla ilgili literatiirde sunulmug birkag ¢aligma
mevcuttur. Bu calismalardan birinde Sharma ve ark. (5)
makiila kolobomu bulunan bir olguda yapuklan incele-
mede histolojik olarak koryokapillaris ve retina pigment
epitelinin etkilenen sahalarda bulunmadifini rapor et-
mislerdir. Yapilan bir baska ¢calismada makiila kolobom-
lu bir olgudaki OKT incelemesinde niirosensir retina ta-
bakasinda incelik, retina pigment epiteli ve koroideal
dokularda yokluk ve altinda kalan agikta kalmis skleraya
ait reflektans tespit edilmistir (1). Benzer bulgular sun-
dugumuz olgunun OKT incelemelerinde de gozlenilmis-
tir.

Makiila kolobomunun tipik goriiniimii her ne kadar
tam igin dnemli ipuglan saglasa da hastahiZin tamsinda

fundus floresein anjiografisinin (FFA) de yeri bulun
maktadir. FFA'da erken dénemde lezyon sahasinda hi-
pofloresan boyanma ve ge¢ donemde nispeten hiperflo-
resan hale ile gevrelenmis lezyon gorilmektedir (2.6).
Sundugumuz olgunun yasimin kiigiik olmasi nedeniyle
FFA incelemesi vapilamamistir. Aynca makiiladaki ya-
pisal defektleri ortaya koyan OKT kesitleri invaziv bir
islem olan FFA'va gereksinimi de ortadan Kaldirmigor.

OKT, birgok retina patolojisinin ayrt edilmesinde
fnemi bulunan degerli bir inceleme yintemidir. Difer
retina lezyonlannda oldugu gibi makiila kolobomu bulu-
nan olgularda da lezyon sahasindaki koroad ve retina ta-
bakalarina ait defektleri yitksek bir rezoliisyon esliginde
giisterebilmektedir (1), Nitekim sunduumuz olgunun
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makiila kolobomu tams1 OKT sayesinde histolojik ola-
rak teyit edilmistir.

Makiila kolobomuna makiila distrofileri de eslik
edebilmektedir. Yapilan bir calismada Best distrofisine
benzer makiila gbriiniimii olan bir olguda OKT incele-
mesi ve ERG esliginde tek tarafli makiila kolobomu ve
makiila distrofisi tams1 konulmustur (6). Sundugumuz
olguda retinada ek bir patoloji tespit edilememistir. An-
cak olgumuzda ek goz bulgusu olarak ekzotropya tespit
edilmistir. Ekzotropyanin son bir yil igerisinde belirmesi
ve ailede sasihik Gykiisiiniin bulunmayisi ekzotropyanin
makiilalardaki etkilenme neticesinde ortaya gikmug ola-
bilecegini diistindiirmektedir,

Makiila kolobomunun ayrici tamisinda benzer sekil-
de goriiniimlere yol agabilen gesitli intrauterin ve neona-
tal enfeksiyonlar yer almaktadir. Genellikle bu tiir hasta-
liklann ayiner tamsinda eslik eden sistemik ve laboratu-
ar bulgulan destek olmaktadir. Ayminer tamida diigiinil-
mesi gereken difer bazi herediter makiila hastahiklan ise
(santral areolar pigment epitel distrofisi ve progressif bi-
fokal korioretinal atrofi) skleral ektazinin bulunmayisi
ve hastaliklann progresyon gostermeleri ile makiila ko-
lobomundan aywrt edilebilmektedir (3). Aymmer tamda
ayrnica hastaliklarin klinik gériintimleri, OKT, ERG ve
FFA bulgulan da faydal olmakiadir,

Bu vaka sunumunda ekzotropya ile birliktelik sergi-
leyen bir pigmenter makiila kolobomuna ait klinik ve
OKT bulgular: sunulmustur. OKT makiila kolobomunun
ayirici tamsinda oldukca faydah bilgiler saglayan ve uy-
gulamasi kolay bir invaziv olmayan yontemdir.
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