PATOLOJIK MiYOPI

Patolojik veya dejeneratif miyopi -6.00 D {izerinde kirma
glicti veya 26 mm'den biylik glob aksiyal uzunlugu olarak
tanimlanmaktadir. Patolojik miyopi siklig1 % 0.2 ile 9.6
arasinda degismektedir ve en fazla Asyalilarda goriil-
mektedir.!2

Dejeneratif miyopinin patognomonik bulgusu olan posterior
stafiloma sklera, koroid ve pigment epitelini iceren lokalize bir
ektazidir (RESIM 1). Klinikte % 10 oraninda bildirilmesine
ragmen histopatolojik calismalarda gorilme sikliginin cok
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daha ytiksek oldugu ortaya ¢ikmaktadir (% 35). Arka kutup
stafiloma erken yaslardan itibaren mevcuttur ve yas
ilerledikce artar. Floresein ve indosiyanin yesili anjiografide
koriokapillaris atrofisi ve koroid biiytik damarlarinin anormal
dagihmi goriiliir (RESIM 2,3).2

Patolojik miyoplarda retina pigment epiteli ve koroidin
optik sinirden ayrilmasi transparan ndrosensoriyel retina
altinda beyaz skleranin gorildiigi ve "temporal ayca”
olarak adlandirilan optik disk kenarinda konsantrik bir
depigmentasyon alani olusturur (RESIM 4).

RESIM 1: Renkli fundus fotografinda arka kutupta korioretinal atrofi
gdriilmekte.

RESIM 2 : FA'da biiyiik koroid damarlarinin hipofloresan atrofik alanlan
caprazladigi gortilmekte (ok).

RESIM 3: ISYA'da yine koriokapillaris atrofisi (ok) izlenmekte.

RESIM 4: Miyopik bir fundusta skleranin goriildiigii temporal ayca (ok).



Normal kisilerde yasla birlikte vitreus jeli icinde gelisen
sinerezis ve sineretik kavitelerin icindeki sivinin potansiyal
subhyaloid bosluga gecmesiyle vitreus korteksi retinadan
ayrilir. Patolojik miyoplarda arka vitreus dekolmani ¢ok
daha erken yaslarda gelisir ve insidansi miyopinin derecesi
ile artar. Akut arka vitreus dekolmani retina damarinin
yirtilmasi veya tam kalinlikta retina yirtig1 ile sonucglanabilir.*

Bruch membrani yirtiklari olan "lacquer cracks" patolojik
miyoplarin % 4.3'tinde goriilmektedir. Fundus
muayenesinde ince, sari-beyaz, farkli caplarda, genellikle
yatay planda tek veya cok sayida birbirini caprazlayan
dallanmalar seklinde gériiliir (RESIM 5). Zamanla genisler
ve komsu atrofik alanlar ile birlesir. Floresein anjiografide
tiim fazlarda hiperfloresandir. Indosiyanin yesili anjiografide
hipofloresan olan bu catlaklar floresein anjiografide
goriilenden daha fazla sayida olarak orta fazda ortaya cikar
ve gec fazda belirginlesir (RESIM 6,7).5¢

RESIM 5: Fundusta foveaya dogru ilerleyen sari-

beyaz lacquer crack (ok). lacquer cracks (ok).
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RESIM 8: FA'da hafif hiperfloresan lacquer crack RESIM 9: iISYA'da lacquer crack hipofloresan (ok), RESIM 10: FA'da erken fazda etrafi hipofloresan

(ok) tizerinde foveay1 tutan KNV'ye ait

hiperfloresans (okbasi) goriilmekte. belirmekte.

subfoveal KNV hiperfloresan (okbasi) olarak

soiom 4 YBMD DISINDAKI KNV NEDENLERI

Patolojik miyopi koroid neovaskiilarizasyonu (KNV)
olusmasinda en sik rastlanan ikinci etyolojik etkendir ve
patolojik miyoplarin % 5-10'u ilgilendirir. Fundus
muayenesinde kiictik, acik gri, yuvarlak veya oval bir lezyon
seklindedir, bazen koyu renkli bir pigment halkasi ile
cevrilidir. Koroid neovaskiilarizasyonlarinin yaklasik ticte
biri makuladan gecen bir lacquer crack lizerinde gelisir
(RESIM 8,9).>7

Patolojik miyopideki koroid neovaskiilarizasyonu floresein
anjiografide erken fazda hiperfloresan bir odak seklinde
gOrliir ve gec fazda sizinti hafiftir. Olgularin % 58-74'tinde
foveayl tutmaktadir. Genclerde belirgin bir damar aginin
gdriilmemesi ve ge¢ fazda sizintinin az olmasi taniyi
gliclestirir. ileri yaslarda sizinti daha fazladir. Bu farklilik
bazi yazarlar tarafindan genclerde ve yaslilarda 2 farkli
neovaskiilarizasyon tipi olarak tanimlanmistir (RESIM
10,11,12). indosiyanin yesili anjiografinin erken fazinda

RESIM 6: FA'da fovea temporalinde hiperfloresan RESIM 7: ISYA'da cok sayida hipofloresan dallar

seklinde Bruch catlaklari (ok) izlenmekte.

halka ile cevrili hiperfloresan KNV (ok).



hipofloresan halka ile cevili damar ag1 gortiliir ve gec fazda
hafif hiperfloresan olarak kalir. ISYA tanida cogu kez
yardimcidir, 6zellikle hipofloresan bir lacquer crack kenarin-
daki neovaskiilarizasyon taniyi kolaylastirir (RESIM 13).89

Miyopik koroid neovaskiilarizasyonu ile ilgili olarak ileri
slirtilen selim prognoz muhtemelen baslangictaki diisiik
gbrme derecesi ve kisa takip stiresi ile iliskilidir. Ancak 10
yil takip edilenlerin % 76'sinda gorme 3 siradan fazla
azalmaktadir. Zamanla tipik Fuchs lekesi gelisir ve yuvarlak
veya oval hafifce kabarik fibrovaskuler bir skar ortaya ¢ikar.!®

Fovea merkezini tutmayan koroid neovaskiilarizasyonlarinin
laser fotokoagulasyonu ile ilgili calismalar ne yazik ki timit
kirict olmustur. Kripton laser kullanilan randomize kontrolli
bir calismada 2 yil sonunda tedavi grubunda istatistiksel
olarak anlamli bir sonug¢ alinmasina ragmen, 5 yil sonunda

RESIM 11: Gec faz FA'da hafif bir sizinti olmakta. RESIM 12: ileri yasta bir miyopik olguda ge¢ faz
FA'da oldukca fazla sizinti gdriilmekte.

ANGIOID STREAKS

Angioid streaks ilk olarak 1889 yilinda Doyne tarafindan
tarif edilmis ve 3 yil sonra Knapp tarafindan bu isimle
tanimlanmistir. Daha sonra 1917 yilinda Kofler patolojinin
retina damarlarinda degil Bruch membrani diizeyinde
oldugunu ileri stirmtstiir. Bunu dogrulayan histolojik
calismalar ise ilk olarak 1938 ve 1939'da yapilmistir.'

Angioid streaks izole olabildigi gibi Psédoksantoma
Elastikum (PXE), Osteitis Deformans ve Orak Hiicre
Hastalig1 gibi bazi sistemik hastaliklar ile birlikte de olabilir.
Bir calismada olgularin yarisinda sistemik bir hastalik ile
birliktelik tanimlanmistir. Psodoksantoma elsatikumlu
hastalarda primer bozukluk olan elastik fibrillerde

tedavi ve kontrol grubunda arasinda anlamli bir farklilik

elde edilmemistir. Niiks orani ¢ok ytiksektir ve niikslerin
cogu ilk y1l icerisinde fovea tarafinda gelismektedir.'! 12
Miyopik KNV'lerin cerrahi olarak cikartilmasi ile ilgili az
sayida calisma yapilmistir. Bir seride tedavi grubunda 1
siralik gérme azalmasi bildirilmistir."

Fotodinamik tedavinin (FDT) kullanima girmesiyle birlikte
patolojik miyopiye bagli koroid neovaskiilarizasyonlarindaki
FDT uygulamasi ile ilgili bircok calisma yapilmistir. Avrupa
ve Amerika'da yapilan ¢cok merkezli calismanin 2 yillik
sonuglari fotodinamik tedavinin patolojik miyopiye baglh
subfoveal koroid neovaskiilarizasyonlarinda uygulanmasini
desteklemektedir. Iki yil sonunda 1.5 siralik gérme azalmasi
tedavi grubunda % 36'da iken, plasebo grubunda bu oran
% 51 olmustur. Bir siradan fazla gérme artisi ise tedavi
grubunda % 40 placebo grubunda % 13 olarak elde edilmistir.*

RESIM 13: ISYA'da optik disk kenarindan baslayan
hipofloresan lacquer crack (ok) tizerinde belirgin
sinirli damar agi (okbasi).

dejenerasyon ile birlikte Bruch membraninin elastik taba-
kasinda sekonder olarak kalsiyum birikmekte ve elastik
fibriller sertleserek zayiflamaktadir. Benzer sekilde Paget
hastaliginda (osteitis deformans) kemikte meydana gelen
degisiklikler, elastik fibrillerde birikme egilimi fazla, buytik
miktarda kalsiyumun serbestlesmesine yol acmaktadir.
Orak hiicre hastaliginda da yine serbestlesen kalsiyum
Bruch membranda birikerek membranin kirilganligina
neden olmaktadir.'¢!718

Erken yaslarda asemptomatik olan angioid streaks genellikle
tictincli dekattan sonra catlaklarin foveaya dogru ilerlemesi
veya koroid neovaskiilarizasyonunun gelismesiyle bulgu
verir. Bunlar olmaksizin da kiiglik bir travma kirilgan ve



kalsifiye olmus Bruch membraninin catlamasina ve ani
gdrme kaybina yol acabilir. Hastaligin erken dénemlerinde
oldukca ince olan catlaklarin goriilmesi zordur, zamanla
birbirleriyle birlesen ve peripapiller bolgeden perifere
dogru radyal ilerleyen catlaklar belirginlesir, turuncu
kirmizimsi renkten koyu kahverengine déniisiir (RESIM 14).
Floresein anjiografide genellikle erken fazdan itibaren
hiperfloresandir ve gec fazda sizdirmaz. Ancak biriken
pigmentin blokaji, koriokapillaris atrofisi nedeniyle
hipofloresans ve pencere defekti seklinde koroid

floresansinin goriilmesi seklinde degisik anjiografik
gériiniimler sdz konusu olabilir (RESIM 15). Indosiyanin
yesili anjiografide catlaklar olgularin biytik bir kisminda

RESIM 14: Angioid streaks'te fundusta
kahverengi catlaklar (ok) goriilmekte.

RESIM 17: Fundus fotografinda orta periferde kahverengi peau d'orange
(ok).

RESIM 15: FA'da bu catlaklar hiperfloresan
olarak (ok) izlenmekte.
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hiperfloresan olarak goriilmekte, daha az olguda ise
hipofloresan cizgiler seklinde belirmektedir (RESIM 16).1°
Peau d'orange pigmenter degisiklikler PXE'lu hastalarda
daha cok orta periferde lokalize, yaygin sari-kahverengi,
bazen kiimeler seklinde lekelerle karakterizedir (RESIM 17).
Floresein anjiografide erken fazda floresans verirken
indosiyanin yesili anjiografide orta ve gec fazda hipofloresan
noktalar seklinde goriiliirler (RESIM 18, 19). PXE'lu hasta-
larin yaklasik yarisinda periferik fundusta okuler histop-
lazmosis sendromundakine benzer pigment epitelinin fokal
atrofik lezyonlari mevcuttur. Optik disk druseni ise yine
PXE'lu hastalarda sik olarak goriilmektedir.!%.20.2!

RESIM 16: ISYA'da hiperfloresan (ok) eski
catlaklar.

RESIM 18: FA'da papillomakuler demet iizerinde KNV'ye ait hiperfloresans
(ok), catlaklar (kalin ok) ve orta periferdeki peau d'orange (okbasi) da
hiperfloresan olarak izlenmekte.



Anjioid streaks'in gérme prognozunu etkileyen en 6nemli
komplikasyonu serdz retina dekolmani ve subretinal
hemoraji ile bulgu verebilen koroid neovaskiilarizasyonudur.
Daha cok papillomakuler demet tizerinde fovea nazalinde
gelisir (RESIM 20). Koroid neovaskiilarizasyonu gelisen
angioid streaks olgulari agir gorme kaybi ile sonuclanmak-
tadir. Bir calismada laser fotokoagulasyonu uygulanan ve
ortalama 3.4 yil takip edilen olgularda gérme keskinliginin
korunmasi acisindan dogal seyrine gore daha basarili
sonuclar alindigi bildirilmektedir. Subfoveal koroid neovas-
kiilarizasyonlu olgularin cerrahi tedavisi ile ilgili bir calis-
mada ise gorme keskinligi tiim gdzlerde 1/10'un altinda
kalmistir.'?222

Anjioid streaks'e bagli subfoveal koroid neovaskiilarizas-
yonlarinin fotodinamik tedavisi ile ilgili birkac pilot calis-
madan ilkinde 8 hastanin 8 gbzii ortalama 9 ay siiresince
takip edilmis ve hicbirinde gérme azalmasi olmadig1 sonu-
cuna varilmistir. Daha sonra yapilan bir baska calismada
ise fotodinamik tedavinin bu olgulardaki dogal seyri pek
fazla degistirmedigi sonucu elde edilmis, ancak daha erken
ve agresif miidahaleler ile daha farkli sonuclar alinabilecegi
de belirtilmistir.24?

IDYOPATIK KOROID NEOVASKULARIZASYONU

Gortindr bir retina patolojisine bagli olmaksizin gelisen
koroid neovaskiilarizasyonlari idyopatik olarak tanim-
lanmaktadir (RESIM 21, 22). Bu olgularda gérme prognozu
yasa bagli makula dejeneresansi veya diger nedenlerle
iliskili koroid neovaskiilarizasyonlarina gore bir miktar daha
iyl goriinmektedir. Ortalama 7 yil kadar takip edilen 19
gdziin yanlizca % 5'inde ileri derecede gbrme kaybi gelis-
mistir. Dogal seyrin nispeten iyi karakterine tedavi karari
alirken dikkat etmek gerekir. Bu nedenle idyopatik subfoveal
koroid neovaskiilarizasyonlarinin laser fotokoa-gulasyon
tedavisi uygun bir secim degildir.?¢ Yasa bagli makula
dejeneresansi veya histoplazmozis disindaki nedenlerle
iliskili koroid neovaskiilarizasyonlarinin cerrahi tedavisi ile
ilgili 17 olguluk bir calismada idyopatik olarak tanimlanmis
4 olgunun ikisinde gérme keskinligi 2 siradan fazla artmis,
ikisinde ise ayn1 kalmistir.?

[dyopatik koroid neovaskiiler membranlarinin fotodinamik
tedavi sonuglari ile ilgili bir calismada 8 olgunun 8 gozi
ortalama 13.5 ay takip edilmis ve % 65'inde gorme keskinligi
artmistir. Bir baska calismada ise 17 olgunun 17 gdzii 1 yil
boyunca takip edilmis ve gdrme keskinligi stabilizasyonu
% 94 olarak elde edilmistir.?8

RESIM 19: ISYA'da makulada neovaskiiler membrana ait hiper ve
hipofloresans (ok), hiperfloresan catlaklar (kalin ok) ve hipofloresan
retikiiler pigmenter degisiklikler (okbasi) goriilmekte.

RESIM 20: FA'da makula alt nazalinde sinirlari belirgin koroid
neovaskiilarizasyonu (ok).
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RESIM 21: Fundus fotografinda idyopatik KNV'ye ait subfoveal kabariklik
ve hemorajiler (ok) gdriilmekte.

OKULER HISTOPLAZMOZiS SENDROMU

Okuler histoplazmosis sendromu (OHS), histoplasma
capsulatum mantarinin endemik oldugu bolgelerde daha

stk goriilen ve saglikli geng eriskinlerde agir gbrme kaybina
yol acabilen bir hastaliktir. Hastalarin % 90'inda pozitif deri
testi s6z konusu olmasina ragmen sessiz korioretinal
lezyonlari aktive edebilmesi nedeniyle klinik tanida
kullanilmamaktadir. Arka kutup veya orta periferde kiiciik

RESIM 23: Subfoveal neovaskiiler membran hiperfloresan (ok), atrofik
spotlar hipo ve hiperfloresan (okbasi) olarak goriilmekte.

RESIM 22: FA'da neovaskiiler membran hiperfloresan (ok).

atrofik korioretinal skarlar (histo spotlari), peripapiller
korioretinal skar ve makulada aktif koroid
neovaskiilarizasyonu (RESIM 23) veya diskiform skar ile
karakterizedir. Olgularin % 5'inde atrofik skarlar ekvatorda
kavisli cizgiler olusturur (RESIM 24). Okiiler histoplazmosisli
olgularin uzun siireli takibinde hem eski lezyonlarda
degisiklik hem de yeni atrofik skarlarin gelismesi
gbzlemlenmistir 3!

RESIM 24: Ekvatorda birbiri ile birlesmis histo spotlari (ok).



GOrme kaybi1 makuladaki koroid neovaskiilarizasyonuna
bagli olarak gelisir. Tipik gri-yesil neovaskiiler lezyon
genellikle subfoveal olarak belirir, birlikte hemoraji veya
lipid sizintilart oldugunda tani daha kolaylasir. Floresein
anjiografide keskin sinirli klasik dantela tarzinda erken
hiperfloresans gortiliir, gec fazda sizinti gelisir.>?

Bir gozde makuler skar gelistikten sonra diger gdziin
tululumu arasindaki siire ortalama 4 yildir. Makuler ve
peripapiller skarlarin mevcudiyeti koroid neovaskii-
larizasyonu acisindan risk faktortidiir. Bu nedenle bu tip
gozlerin Amsler testi ile siki takibi gerektirir.?>** OHS'lu
olgulardaki koroid neovaskiilarizasyonu ile ilgili tedavi
secenekleri lezyonun yerlesimi ile iliskilidir. Makuler
fotokoagulasyon calisma grubu bircok calismada ekstra-
foveal, jukstafoveal ve peripapiller yerlesimli belirgin sinirli
membranlarin laser fotokoagulasyonu ile ilgili basarili
sonuclar bildirmistir. Subfoveal lezyonlarin laser tedavisi
ise yararli sonuclar vermemistir. Okuler histoplasmozisli
olgularda koroid neovaskiilarizasyonu Bruch membranindaki
fokal bir defekten girerek retina pigment epitelinin 6niinde
gelismektedir. Bu nedenle cerrahi olarak cikarildiklarinda
alttaki retina pigment epiteli ve koriokapillaris saglam

olarak kalacagindan gérme biyiik dl¢tide korunmus olur.
34,35,36,37

OHS'a bagli subfoveal neovaskiilarizasyonlarinin foto-
dinamik tedavisi ise oldukca timit vericidir. Bununla ilgili
retrospektif bir bir calismada tedavi edilen 32 gdziin %
69'unda gborme ayni1 kalmis veya artmistir. Yirmialt1 olguluk
bir diger calismada ise 2 yil sonunda % 45'inde gdrme artisi
oldugu bildirilmistir.83°

SANTRAL SEROZ KORIORETINOPATI

Santral seroz korioretinopati (SSKR) makulanin idyopatik
serdz dekolmani ile karakterizedir. Tipik olarak tek tarafli
gdrme azalmasi veya santral skotom seklinde bulgu verir,
hastalar metamorfopsi ve mikropsiden sikayet edebilirler.
Herhangi bir sistemik hastalik ile iliskisi yoktur ve psikolojik
faktorlerin rol oynadigi ileri stirtilmektedir.4°

Fundus bulgulari olarak ser¢z sensoryel retina dekolmant
veya pigment epiteli dekolmanlari goriilebilir. Retina
pigment epiteli diizeyinde protein (sar1), fibrin (gri-beyaz)
veya ksantofil (foveada yuvarlak sari renkli) birikintileri
olabilir. Daha 6nce gecirilmis ataklara ait atrofik retina
pigment epiteli degisiklikleri veya ekstramakuler atrofik
bant seklinde lezyonlar izlenebilir. Bazen arka kutup veya
midperiferde cok sayida biilloz ser6z retina ve retina pigment
epiteli dekolmanlari ortaya cikar. Floresein anjiografide
tipik olarak retina pigment epiteli diizeyinde bir veya birden
fazla kacak bodlgesi mevcuttur. Olgularin cogunda boya
simetrik olarak yayilarak subretinal dekolman sahasini
doldurur (RESIM 25, 26). Yaklasik % 10'unda sigara dumani
seklinde baslayan sizinti semsiye tarzinda dagilir.
indosiyanin yesili anjiografide koroidin hiperpermeabilitesi
tipik olarak yama tarzinda hiperfloresan odaklara yol
acmaktadir (RESIM 27). Bu hiperfloresan alanlar yalnizca
kacagin oldugu yerlerde degil, klinik olarak normal gdriinen
bolgelerde veya saglam olan diger gdzde de olabilir 414243

Santral serdz koroioretinopati genellikle tedavisiz
kendili§inden gerileyen ve olgularin hemen tamaminda
daha &nceki gorme keskinligine ulasilan bir hastaliktir.

RESIM 25: Erken faz FA'da SSKR'ye ait
hiperfloresan odak (ok) gortilmekte.
(ok).

RESIM 26: Geg fazda buradan yayilan boya
sensoryel retina dekolmanini ortaya cikarmakta

RESIM 27: ISYA'da kacak bolgesi hiperfloresan
(okbast), tist kisminda daha hafif hiperfloresans
alan (ok) koroid hiperpermeabilitesine isaret
etmekte, etrafindaki sensoryel retina dekolmani
da hafif bir hipofloresansa yol agmakta (kalin ok).



Ancak niikslerle seyreder ve klinik calismalarda niiks orani
% 45-49 arasinda verilmektedir ve niiksler olgularin yarisinda
ilk ataktan sonraki ilk yil icerisinde gelisir.>#*

Olgularin buiyiik kisminda gérme keskinligi eski diizeyine
donmesine ragmen, bir kisminda kistoid makula 6demi,
diftiz pigment epiteli bozukluklari ve koroid neovas-
kiilarizasyonu gelismesine bagli olarak gérme kayiplari
ortaya cikabilir. Bir calismada ileri yaslarda gelisen santral
serdz korioretinopatili olgularda, 6zellikle anjiografide
birden fazla floresein kacagi sdz konusuysa koroid
neovaskiilarizasyonu gelisme riskinin yiiksek oldugu ileri
stirlilmektedir (RESIM 28, 29, 30).44

Etkili tibbi tedavisi yoktur, kortikosteroidler hastaligi
agirlastirmaktadir. Kullanimi tavsiye edilen sedatifler, -

RESIM 28: FA'da pencere defekti seklinde eski
sekeller (ok) ve jukstafoveal KNV (okbasi).
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RESIM 29: Geg faz FA'da KNV'den sizint1 olmakta.
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blokerler ve asetozolamidin yararli etkisi gdsterilememistir.
Laser fotokoagulasyon tedavisi tartismalidir, ancak sizinti
odaginin laser fotokoagulasyonu daha hizli bir rezorpsiyon
ile sonuclanmaktadir. Laser tedavisinin koroid
neovaskiilarizasyonu olusturma riski de gdz dniine
alindiginda bu tedavi ancak pilotlar veya cerrahlar gibi
binokuler vizyona acil gereksinimi olanlarda veya sivi
rezorpsiyonunun 6 aydan daha uzun stirdiigti olgularda
uygulanmaktadir. Uzun siireli seréz makula dekolmanli bir
olguda fotodinamik tedavi uygulanmis ve 2 haftada
dekolman gerileyerek gérme keskinligi tama yiikselmistir.
Santral sertz korioretinopatiye sekonder olarak gelisen
subfoveal koroid neovaskiilarizasyonlarinin fotodinamik
tedavisi ile ilgili bir calismada ise tedavi uygulanan 24
hastanin 26 gdziinde 2 yil sonunda ortalama 2.2 siralik
gdrme keskinligi artisi elde edilmistir.#>4047

RESIM 30: ISYA'da KNV (ok) ve FA'da inaktif
odaklar (okbast).
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