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Benign Konsantrik Aniiler Makiiler Distrofili Bir Olguda
Optik Koherens Tomografi

Serra Arf Karacgorlu (*), Hakan Ozdemir (¥*), Fevzi Sentiirk (*%), Murat Karagorlu (**%)

OZET

Benign konsantrik aniiler makiiler distrofi (BKAMD) teshisi konulan 41 yagindaki hastanin

optik koherens tomografi incelemesi yapildi. Hastanin gézdibi muayenesinde her iki gdzde pe-
rimakiiler bolgede aniiler tarzda hipopigmentasyon tespit edildi. Fundus fléresein anjiografide
Klinik bulgular destekleyecek sekilde aniiler tarzda retina pigment epiteli atrofisi gozlendi. Op-
tik koherens tomografide distrofik bolgede retina pigment epiteli sinirlan diizensizdi. Retinada
herhangi bir patolojiye rastlanmadi, Bu olguda optik koherens tomografi incelemesinin sagladi-
1 in-vivo degerlendirme distrofik blgede sadece retina pigment epitelinin etkilendigini, retina-
nin normal oldufunu gdstermistir.
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SUMMARY

Optical Coherence Tomography Findings in a patient with Benign Concentric Annu-
lar Macular Dystrophy

A 41-year old man with benign concentric annular macular dystrophy (BCAMD) was exa-
mined by optical coherence tomography. Fundus examination demonstrated bilateral annular
hypopigmented areas around each fovea with central spairing. Fluorescein angiography confir-
med the clinical findings of an annular ring of retina pigment epithelium loss. Optical coherence
tomography disclosed irregular border of retina pigment epithelium in the dystrophic area. The
retina was normal. In this case, in vivo investigation by optical coherence tomography confir-
med that only retina pigment epithelium but not the retina was affected in the dystrophic area.
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GIRIS

Benign konsantrik aniiler makiiler distrofi
{(BKAMD) 1974 yilinda Deutman tarafindan tarif edil-
mis otosomal dominant gecigli herediter bir distrofidir
(1). Perifoveal bolgede geligen retina pigment epiteli at-
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rofisine makiiler alanda pigmentasyon artist eslik etmek-
tedir, Qlgularn ¢ogunda gérme keskinligi iyi seviyede-
dir. Optik disk goriinlimii normal olmakla birlikte bazi
olgularda retina damarlarinda hafif derecede incelmeler
olabitir. Genellikle elektroretinogramda (ERG) normal
yanitlar alinmaktadir (2). Tablonun selim seyirli oldugu
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bilinse de, bazi olgularin uzun dénem takiplerinde gér-
me keskinliginde ve renkli gbrmede azalma, ERG ce-
vaplarinda bozulma tanimlanmugtir (2). Hastalifin pato-
genezi tam olarak anlagilamamakla birlikte 6 numarali
kromozomda bulunan interfotoreseptor matriks proteog-
likan-1 genindeki mutasyonun etkili oldugu gosterilmis-
tir (3).

Nadiren rastlanilan ve giiniimiize kadar
histopatolojik ¢aligmas: yapilmarmg bu tablo-
da optik koherens tomografi sagladigi in-vivo
degerlendirme olanag: sayesinde Snemli bir
gbrlintiileme y&ntemidir. Bu c¢aligmada
BKAMD teshis ettifimiz bir olguya ait optik
koherens tomografi bulgular tartigilacaktir.

OLGU SUNUMU

iki aydan beri yakin gérmede zorlanma
sikayeti olan 41 yasindaki erkek hastanin
gdrme keskindigi her iki gdzde 10/10 (-2.00
dp ile) seviyesindeydi. Herhangi bir sistemik
hastahi@r ve ila¢ kullanma hikayesi bulunma-
yan hastamun aile anamnezinde de Ozellik
yoktu. On segment muayene bulgulari, goz
ici basinel, goz hareketleri, pupilla reaksiyon-
lann ve renkli gérmesi normal olan hastamin
oftalmoskopik muayenesinde her iki gdzde
perimakiiler bélgede aniiler tarzda pigmen-
tasyon degisiklikleri tespit edildi. Optik disk,
retina damarlari ve fovea reflesi normal olan
hastanin periferik retina muayenesinde her-
hangi bir patolojik bulguya rastlanmadi.
Elektro-okiilogram ve ERG testleri normal
olan hastanin fundus fléresein anjiografisinde
her iki gozde perimakiiler bolgede aniiler
tarzda retina pigment epiteli atrofisi gézlendi
(Resim 1). Hastanin optik koherens tomogra-
fi incelemesi QCT Model 3000 (Carl Zeiss
Ophthalmic System Inc., Humprey Division,
Dublin, CA, USA) ile yapildi. Optik kohe-
rens tomografi degerlendirmesinde "macular
thickness map" programi ile elde edilen 6
mim uvzunlugunda, 6 adet radyal foveal kesit
kullamldi. Fovea kalinliklar: sag gbzde 142
pm, sol gbzde [48 pm olarak &lgiilen hasta-
mn fovealar: normal gdriintimdeydi. Optik
koherens tomografi kesitlerinde distrofik ka-
bul edilen bolgelerde retina pigment epiteli
yansimasiu gosteren bandin sinirlanmn bo-
zuldugu, bu bolgelerde hiperpigmentasyonu
gosterecek sekilde retina igine dogru ilerle-
yen retina pigment epiteli ile bagiantili hiper-

reflektans ozellikte boncuklanma tarzinda yansmmalarin
oldugu gozlendi. Retina pigment epitelinde bahsedilen
degisikliklerin oldugu bolgelerde retina yiizeyinde ya da
retina i¢i yapilarda herhangi bir degisiklik yoktu (Resim
2).

Resim 1. Olgunun sag (A) ve sol (B) gdziine fundus fliresein
anjlografileri
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Resim 2. Olgunun sag (A) ve sol (B) gdziine ait horizontal optik koherens tomografi gériintiileri

TARTISMA

Benign konsantrik aniiler makiiler distrofi
(BKAMD) nadir goriilen herediter bir makiiler distrofi-
dir (1). Genellikle selim bir seyir gosterdigi ve gdrme
keskinligini etkilemedigi kabul edilen hastaligin ayiric
tanisina makiilada "boga gozii" goriinlimiine neden olan
bir ¢cok klinik tablo girmektedir. BKAMD'de gorme kes-
kinliginin ve renkli gérmenin iyi olmasi, elektrofizyolo-
jik testlerin genelde bozulmamis olmasi, funduskopik ve
anjiografik bulgular hastalifin teshisinde yardimci olur.
Deutman tarafindan hastaligin tammlandig1 olgunun 10
yillik takiplerinde gérmenin zamanla azaldig1, daha 6nce
normal olan elektrofizyolojik testlerin bozuldugu ve
hastanin periferik retinasinda retinitis pigmentosa benze-

ri lezyonlarin ortaya ciktifinin bildirilmesi 6nemli bir
tespittir (2). Histopatolojik ¢aligmalari heniiz yapilma-
mis nadir gériilen bu tablonun optik koherens tomografi
bulgulart Burton ve ark.(4) tarafindan 56 yasindaki bir
bayan hastada tantmlannustir. Tki bin dort yilinda yayin-
lanan bu galigmada optik koherens tomografi bulgulari
olarak retina pigment epitelinde kalinlasma, pigmentas-
yon degisiklikleri, fotoresepttr tabakada incelmeye bag-
l1 retina kalinhginda azalma bildirilmistir (4). Caligma-
mizda sundugumuz hastanin optik koherens tomografi
bulgularinda ise distrofik kabul edilen bdlgelerde retina
pigment epiteli yansimasini gdsteren bandin sinirlarinin
bozuldugu, bu bdlgelerde hiperpigmentasyonu gostere-
cek gekilde retina igine dogru ilerleyen retina pigment
epiteli ile baglantis1 olan hiperreflektans dzellikte bon-
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cuklanma tarzinda yansimalarin oldugu gézlenmistir.
Gerek foveada, gerekse fovea diginda kalan bdlgede
retina i¢i yapilarda herhangi patolojik bir bulguya rast-
lanmazken retina pigment epitelinde kalihk artis1 da
gdzlenmemistir, Iki farkli hastada, farkli optik koherens
tomografi bulgularmin elde edilmesi hastaliga ait lez-
yonlardaki gesitlilik yaninda, hastaliin seyri sirasindaki
patolojik bulgularin degisebilecegini de diigiindiirmekte-
dir.
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