Tekrarlayici Ataklarla Seyreden Akut Posterior
Multifokal Plakoid Pigment Epitelyopatiye Sahip Bir
Olgunun Uzun Siireli Takibi

Long-Term Follow-Up of a Case with Recurrent Acute Posterior Multifocal
Placoid Pigmentous Epitheliopathy
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oz ABSTRACT

Bu calismada géz hastaliklar poliklinigine gérme azhig
sikayeti ile bagvuran ve yapilan detayli géz muayenesi so-
nucunda akut posterior multifokal plakoid pigment epitel-
yopati (APMPPE) tanisi konulan 26 yasindaki erkek olguya
ait klinik bulgular sunulmaktadir. ilk basvuru esnasindaki
gorme keskinlikleri sagda 0.8, solda tam olarak bulunan
olgunun biomikroskopik én segment bulgulari normal si-
nirlardaydi. Hastanin fundus muayenesinde sag gézde
gecirmis oldugu eski ataklara bagli retinada pigmenter
degisiklikler mevcuttu. Sol géz fundus bulgular normal
sinirlardaydi. Olgunun yaklagik yedi yillik takibi boyunca
sol gézinde Ug, sag gdzinde bir kez olmak Gzere retina
pigment epiteli-koryokapillaris katmanina denk disen bél-
gede yer yer gri-beyaz renkte plak tarzinda yeni APMPPE
atagina baglh lezyonlar gelisti. Hastaya ataklari esnasinda
1mg/kg dozunda prednizolon tedavisi uygulanildi. Her bir
atak yaklagik U¢ hafta icinde retinada karakteristik pigment
degisimleri birakarak geriledi. Hastanin fundus floresein
anjiografisinde APMPPE ile uyumlu boyanma paterni, optik
koherens tomografi incelemesinde anormal retina pigment
epiteli-koryokapillaris bilegkesi izlenildi. Son 24 aylik takibi
boyunca yeni bir atak gelismeyen olgunun sonug gérme
keskinligi sagda 0.6, solda tam olarak korundu. APMPPE,
bu olguda da gérildigi Uzere tek tarafli sik niks etme gibi
klinik ézellikler de sergileyebilmektedir. Hastalikta niks sa-
yisi ve fovea tutulumu arttikca gérme prognozu olumsuz
olarak etkilenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Akut posterior multifokal plakoid pigment

epitelyopati, az gérme, optik koherens tomografi, fluore-
sein anjiografi.

In this study, we present the clinical findings of a 26-year
old male patient admitting to ophthalmology outpatient de-
partment with the complaint of decreased vision and was
diagnosed as acute posterior multifocal placoid pigmen-
tous epitheliopathy (APMPPE) after a detailed ophthalmo-
logical examination. At the time of first admission, visual
acuity was 0.8 on the right and 1.0 on the left. His biomi-
croscopical anterior segment findings were within normal
limits. In his fundoscopic examination, there were pigmen-
tary changes of the retina on the right due to his previous
episodes. Fundoscopic findings of the left eye were within
normal limits. During the seven year follow-up period, in
the region corresponding to the retinal pigment epitheli-
um-choriocapillaris layer, focal grayish-white placoid type
new lesions due to APMPPE episodes developed three times
on the left eye and once on the right. The patient was giv-
en prednisolone at a dose of Tmg/kg during his attacks.
Each episode resolved approximately within three weeks
by leaving characteristic pigmentary changes in the retina.
Fluorescein angiography examination performed during
the inactive phase of the patient demonstrated staining
pattern correlating with APMPPE. Abnormal retinal pigment
epitelium-choriocapillaris junction was observed in optical
coherence tomography. The patient did not develop a new
episode during last 24-month follow-up, his visual acuity
was preserved as 0.6 on the right and 1.0 on the left. As
has been observed in this case, APMPPE can exhibit clinical
features like unilateral frequent recurrences. Increases in
the number of recurrences and involvement of fovea ad-
versely affect the visual prognosis.
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GiRiS

Beyaz nokta sendromlarinin bir Gyesi olan akut pos-
terior multifokal plakoid pigment epitelyopati (APMPPE),
akut baslayan gérsel semptomlarin eglik ettigi, karakte-
ristik fundus gérinimune sahip korioretinal bir hastalik-
tir. Kesin olarak etiopatogenezi bilinmemekle birlikte ge-
nellikle genc erigkin bireyleri iki tarafli olarak etkilemek-
tedir. Hastalik genellikle birkag hafta ya da ay icinde re-
tinal fonksiyonu pek fazla etkilemeden iyilesme géster-
mektedir. Sik niks etmemesi ve iki tarafli géz tutulumu-
nun bulunmasi hastaligin tipik klinik bulgularindandir.!#

Bu calismada tekrarlayan ataklarla seyreden bir
APMPPE olgusuna ait uzun dénemli klinik bulgularin su-
nulmasi amaglanmighr.

OLGU SUNUMU

Goz hastaliklari poliklinigine sag gdézindeki gér-
me azh@ sikayeti ile bagvuran 26 yasindaki, genel du-
rumu itibariyle saghkl erkek olgunun yapilan géz mu-
ayenesinde gorme keskinlikleri sagda 0.8, solda tam
idi. On segment bulgular her iki gézde de normal ola-
rak degerlendirilen olgunun fundus muayenesinde sag
g6z arka kutupta ekvatorun énine gecmeyen koriore-
tinal hiperpigmente-depigmente 1/2 disk capina kadar

Resim 1: APMPPE’li olgunun inaktif dénemine ait fundus resimleri

gdzde normal retina yapisi izlenmekte.

Tablo: Akut posterior multifokal plakoid pigment epitelyopatili
(APMPPE) olgunun yedi yillik takibi siresince gérilen yeni atak-
lara ait dzellikler.

Atak Tarih Tutulan

No (Ay/Yl) Goéz Sag GK* Sol GK*
1 02/2005 Sol 0.6 1.0

2 09/2005 Sol 0.7 1.0

3 12/2005 Sag+Sol 0.7 1.0

*: GK; gérme keskinligi.

ulasabilen, dairesel sekilli cesitli lezyonlar bulunmaktay-
di. Hastanin sol géz fundus muayenesi normal bulgulara
sahipti. Sistemik olarak herhangi bir rahatsizlig ve sika-
yeti bulunmayan olgunun kan tahlilleri (tam kan sayimi,
genis kan biyokimyasi, toksoplazma antikorlan) normal
sinirlardaydi. Hastanin néroloji konsiltasyonunda ek bir
soruna rastlanilmadi ve kraniel manyetik rezonans gé-
rontilemesi normal olarak degerlendirildi.

Bu bulgularla takibe alinan olgu ilk muayenesinden
yaklasik U¢ yil sonra kontrole geldi. Her iki géz bulgula-
r da ilk muayene bulgulari ile benzer olan olgunun ak-
tif retinal lezyonu bulunmamaktaydi (Resim 1). Bu kont-
rolden yaklagik 14 ay sonra muayeneye gelen olgunun
gérme keskinlikleri sagda 0.6, solda tamdi. Fundus mu-

. Sag goézde eski ataklarin yol achdr pigmenter degisiklikler ve sol

Resim 2: APMPPE'li olgunun sol gézinde gelisen ilk atagr esnasindaki her iki géze ait fundus resimleri.
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Timer 1 - BU-00.36

Timer 1 - BO202-46

Resim 4: APMPPE'li olgunun inaktif dénemindeki kontrolleri esnasinda cekilen fundus floresein anjiografi (FFA) resimleri. Ustteki
resimler FFA'nin erken dénemini, alttaki resimler FFA'nin ge¢ dénemini sergilemekte. Koroidal perfizyonun etkilendigi alanlar
hipofloresan, pencere defektlerinin bulundugu alanlar ise hiperfloresan olarak izlenmekte.

ayenesinde sag géz bulgulari stabil olarak degerlendi-
rilen olgunun sol gézde makilayr da kapsayan beyaz-
gri renkli plak tarzinda derin retinal yerlesimli lezyonla-
rin gelismis oldugu gézlenildi (Resim 2), (Tablo). Has-
taya akut posterior multifokal plakoid pigment epitelyo-
pati (APMPPE) tanisi konularak (sol gézde 1. atak) oral
1mg/kg prednizolon tedavisi baslanildi. Kortikosteroit
(KS) dozu azaltilarak kesilen olgunun bir ay sonraki kont-

rolunde aktif retinal odaklarin soldugu gézlenildi. Olgu-
nun yaklasik alti ay sonraki kontrolinde gérme keskinlik-
leri sagda 0.7, solda tamdi ve hastanin sol gézinde ak-
tif yeni odaklarin gelismis oldugu gézlenildi (sol gézde 2.
atak), (Resim 3). Tmg/kg prednizolon tedavisi baglanilan
olgunun iki hafta sonraki kontrolinde yeni lezyonlarin
geriledigi goézlenilerek KS tedavisi kesildi. Olgunun fun-
dus floresein anjiografisinde (FFA) APMPPE'ye bagli reti-
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Resim 5: APMPPE’li olgunun her iki gézinU de etkileyen atak esnasindaki fundus resimleri. Sagda nazal, solda Ust temporal reti-

nada gelisen yeni odaklar izlenmekte.

Resim 6: APMPPE’li olgunun sol gézinde gelisen Ucinci atagindan ig hafta sonra izlenilen her iki géze ait fundus resimleri. Solda
Ust temporal retinada daha perifere dogru ilerlemis yeni odaklar izlenmekte.

na pigment epitelindeki pencere defektlerinin bulundugu
sahalarda hiperfloresans, koryokapiller perfizyonunun
etkilendigi bélgelerde ise hipofloresan alanlar segilmek-
teydi (Resim 4). Takibe alinan olgu yaklagik ¢ ay sonra
goérme bulanikh@r sikayeti ile yeniden bagvurdu. Her iki
gdzinde de arka kutup retinada yeni odaklarin geligmis
oldugu gérilen olgunun gérme dizeyleri sagda 0.7, sol-
da tamdi ve olguya 1mg/kg dozda oral KS tedavisi bas-
lanildi (sol gézde 3. atak, sag gdzde de yeni atak mev-
cut), (Resim 5). Bir hafta sonra odaklarin geriledigi gérul-
di ve KS dozu azaltilarak kesildi. iki hafta sonraki kont-
rolinde gérme keskinlikleri sagda 0.6, solda tam olarak
tespit edilen olgunun sol gézinde yeni odaklarin gelis-
mis oldugu gérildi (Resim 6). Olguya 1mg/kg dozunda
KS tedavisi yeniden baslanildi ve bir hafta sonraki kont-
rolinde retina odaklarinin geriledigi géroldo.

Takibe alinan olgunun yaklasik alti ay sonraki kont-
rolinde gérme keskinlikleri sagda 0.6, solda tamdi ve
aktif bir retinal odagi bulunmamaktaydi. Hastanin optik
koherens tomografi (OKT) incelemesinde eski APMPPE
odaklarinin birakmig oldugu skarlardan gecen kesitlerde
retina pigment epiteli-koryokapillaris bileskesinde yer yer
duzensizliklerin bulundugu géroldy (Resim 7).

Hastanin son iki yillik takipleri stresinde yeni bir
atak gelismedi. Olgunun takipleri esnasinda ek bir siste-
mik ya da géze ait komplikasyona rastlaniimadi.

TARTISMA

Dis retina katmanlar ve koroidde yer alan sar-
beyaz renkli enflamatuar lezyonlarla seyreden bazi has-
taliklar beyaz nokta sendromlar olarak adlandirimak-
tadir. Bu sendromlar arasinda APMPPE, kus sagmasi
retinokoroidopatisi, tek tarafli yaygin subakut néroretinit,
cok sayida ¢abuk kaybolan beyaz nokta sendromu, pa-
noveitli multifokal koroidit ve serpijinéz koroidit yer al-
maktadir. Benzer klinik izlenim verebilen bu hastaliklarin
ayirict tanisinda hastaliklarin géroldigo yas grubu, her
iki goézu etkileyebilme 6zellikleri, lezyonlarin yerlesim ve
g6ruonimd ile eslik eden diger géz bulgular géz énine
alinmaktadir.*

ilk kez 1968 yilinda Gass® tarafindan tanimlanan
APMPPE, cinsiyet fark etmeksizin tipik olarak geng yetis-
kinlerde gérilen, her iki gézde de gérsel sikayetlere yol
acabilen bir korioretinal hastaliktir. Hastaligin klinik sey-
ri genellikle haftalar ya da aylar icinde geri dénen gor-
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Resim 7: APMPPE’li olgunun inaktif dénemindeki kontrolleri esnasinda gekilen optik koherens tomografi kesitleri. Eski odaklarin
gelistigi sahalarda retina pigment epiteli-koryokapillaris bilegskesinde yer yer dizensizliklerin bulundugu gérilmekte.

me sikayetlerindeki dizelmeler seklindedir.>4¢ Sundugu-
muz olgunun geng erigkin olmasi, sikayetlerinin 2-3 haf-
ta iginde iyilesme géstermesi bu bulgular desteklemistir.

Haostaligin kesin olarak etiolojisi bilinmemektedir.
Ancak baslangig dénemlerinde hastalarda grip benzeri
sikayetlerin gérulebilmesi hastalikta viral ya da para-
infeksiydz bir patolojinin etkili olabilecegi fikrini ortaya
ctkartmighr. Ayrica APMPPE ile birkag enfeksiyéz ve oto-
immUn hastalik da birliktelik gésterebilmigtir. 2478

Hastaliktaki primer lezyonun retina pigment epiteli
katmaninda ortaya ¢ikhigr sanilmaktadir. Ancak hastali-
gin primer pigment epitelyopatiden ziyade koriokapiller
dUsuk perfizyon sonucu gelismis olabilecegini belirten
yayinlar da mevcuttur.”'® Patogenezden sorumlu tutulan
bir bagka etken ise koroidi tutan vaskulitlerdir.'"'2

APMPPE’deki retinal lezyonlar genellikle her iki géz-
de de ayni anda baglamaktadir. Ancak bazen her iki gé-
zUn tutulumu ayni anda gerceklesmemekte ve ikinci go-
zUn tutulumu kisa bir sire sonra ortaya cikabilmektedir.*
Sundugumuz olgunun sol gézi diger gézinden yillar
sonra tutulum gdstermis ve takip esnasinda gérilen
Ugincy atak haricinde hep tek gézde aktif tutulum go-
rolmuostor.

APMPPE’li  olgularin fundus muayenesinde tipik
olarak retina pigment epiteli dizeyinde bircok sayida
olabilen yuvarlak, gri-beyaz renkte lezyonlar gérilmek-
tedir. Lezyonlar baglica arka kutup retinayr tutmakta ve
ekvatorun énine gegmemektedir. Akut lezyonlar birkag
gin iginde belirip iki-U¢ hafta icinde yerini kismen pig-
mentsiz yer yer dizensiz pigment kimelenmelerine terk
etmektedir.2413

APMPPE'li olgularin 6n kamara8 ve vitresinde4 hafif
dizeyli bir enflamasyon gelisebilmektedir. Ancak sundu-
gumuz olgunun higbir kontrolinde 6n kamara ve vitrede
enflamasyon bulgular tespit edilmemigtir.

Hastaligin klinik tani ve takibinde tipik fundus lez-
yonlarinin gérinimU kadar FFA bulgulari da fayda sag-
lamaktadir.*'3 APMPPE’deki aktif lezyonlar FFA'nin erken
safhasinda hipofloresan, geg¢ safthasinda ise hiperflore-
san boyanma karakteri sergilemektedir. Bu durumun ko-

rioretinal plaklarin yanisira koroidal perfizyon bozuklu-
guna bagh oldugu disintlmektedir. APMPPE'nin sakin
dénemlerinde ise retina pigment epiteli ve koroidin et-
kilenme dizeyine gére FFA'da hipo ya da hiperfloresan
boyanma alanlari secilebilmektedir.* Sundugumuz olgu-
nun FFA incelemesinde APMPPE’ye baglh retina pigment
epitelindeki pencere defekitlerinin bulundugu sahalarda
hiperfloresan, koryokapiller perfizyonunun etkilendigi
bélgelerde ise hipofloresan alanlar tespit edilmigtir.

APMPPE’deki korioretinal lezyonlarin tani ve taki-
binde indosiyanin yesili anjiografisi de faydali bilgiler
saglamaktadir.34'2 Bu anjiografi yénteminde APMPPE’ye
ait eski ya da yeni lezyonlardaki koryokapillarisin dolum
gecikmeleri ve koroiddeki hipoperfize sahalar ortaya
cikartilabilmektedir.*® indosiyanin yesili anjiografisi kul-
lanilarak yapilan bir calismada APMPPE’deki eski lezyon-
larin boyutca daha kiicik ve diuzensiz sinirli, yeni lezyon-
larin ise nispeten daha biyUk birlesme egilimi sergileyen
dizenli sinirl hipofloresan boyanma karakteri sergiledigi
belirtilmigtir.3

Hastaligin prognozu genellikle iyi seyirlidir. NUks-
ler sik olmamakla birlikte genellikle ilk alti ay icinde
g6rulmektedir.?2 Nadiren ilerleme gésterebilen bu hastalik
ciddi gérme kaybina da yol acabilmektedir. Hastaliktaki
kotl prognozla iligkili bazi faktérler olarak hastaligin geg
yasta, tek gézde ve foveal tutulumla birlikte baglamasi
ile sik nUks géstermesi sayilabilmektedir. Sundugumuz
olgunun klinik tablosu bu bulgulari desteklese de, olgu-
da ¢ogunlukla tek tarafli ve bir yil icinde sik tekrarlayan
ataklar izlenilmistir.

Hastalikta nadiren bazi ciddi géz komplikasyon-
lar da gelisebilmekiedir. Bunlar arasinda neovaskiler
membrana eslik edebilen hemorajik makila dekolmani, ™
retinal vaskilit ve papillit,'? koroideal atrofi,® ya da fo-
veal retina pigment atrofisine'® eslik eden gérme kaybi
sayilabilir. Ayrica sistemik olarak APMPPE ile birlikte felg,
aseptik meneniit? ve ensefalit'® gibi nérolojik komplikas-
yonlar da gelisebilmektedir.

APMPPE’nin akut fazinda optik koherens tomogra-
fi incelemesinde (OKT) dis retina katmanlarinda yUksek
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reflektans gézlenilmektedir. Souka AA ve ark.' tarafin-
dan yapilan bir calismada bu bulgularin hastaligin iyiles-
mesi ile tamamen ortadan kalkhgr ifade edilmigtir. Ancak
sundugumuz olgunun OKT incelemelerinde her iki gézde
de dis retina katmanlarina ait dizensizliklerin hastahgin
klinik olarak iyilestigi dénemde dahi mevcut bulundugu
gorolmustir. Sundugumuz olgudaki OKT bulgularinin
varhigi hastaligin dig retina katmanlarinda neden oldugu
histolojik tahribati ortaya koymustur.

APMPPE, genellikle spontan olarak dizelen bir has-
talik oldugundan, tedavi gerekmemektedir.* Ancak seréz
dekolman gibi atipik bulgulara sahip olgularda,'” foveal
tutulumlu ve merkezi sinir sistemindeki vaskulitlerle ilig-
kili APMPPE olgularinda sistemik kortikosteroid tedavisi
dnerilmektedir.* Sundugumuz olguda daha &nce belirgin
bir bicimde sag géz foveasinda etkilenme mevcut bulun-
dugundan ve sol gdzdeki yeni gelisen ataklar da maki-
la bélgesini tehdit ettiginden ataklar esnasinda sistemik
kortikosteroit tedavisini kullanmayi uygun bulduk.

APMPPE, tek tarafli sik niks gdésterme gibi klinik
dzellikler de sergileyebilmektedir. Hastalikta niks sayisi
ve fovea tutulumu arttikca gérsel prognoz olumsuz ola-
rak etkilenmektedir.
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