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Asimetrik Retinitis Pigmentosa
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OZET

Otuz iki yasinda kadin hasta klinigimize sol gozde bulanik gorme sikayeti ile basvurdu. Oftalmolojik muayenesinde, gérme keskinlikleri sag
gozde 1,0, sol gozde 0,8 idi. Fundus muayenesinde sag gozde oldukga kiigiik sinirly bir alanda birkag adet kemik spikiilii benzeri hiperpigmen-
te alan goriildii. Sol gozde her kadranda, yaygin kemik spikiilii tarzi pigmentasyon saptandi. Fundus otofloresans incelemesinde sol gézde ma-
kiila etrafinda dikkat ¢eken hiperreflektif halo gériiniimii mevcuttu. Muayene ve fundus bulgular: sonucunda tek tarafli retinitis pigmentosa ola-
rak diistiniilen olguya elektrofizyolojik testler yapildi. Yapilan elektroretinografisinde sol gozde elektroretinografi yamitlar: azalmisti. Hastada
mevcut bulgular 1s1g8inda asimetrik retinitis pigmentosa diisiiniildii
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Asymmetric Retinitis Pigmentosa
ABSTRACT

Thirty-two-years-old female patient was referred to our clinic complaining of blurred vision in her left eye. Best-corrected visual acuity in
her left eye was 0.8. Dilated fundoscopic examination demonstrated a few pieces of quite small hyperpigmented areas like bone spicules in the
right eye. The left eye revealed diffuse bone spicules style pigmentation in each quadrant. Fundus autofluorescence examination of the left eye
showed remarkable hyperreflective halo appearance around the macula. The patient was considered to be unilateral retinitis pigmentosa and
electrophysiological tests were performed. At the left eye had decreased responses in electroretinography. Asymmetric retinitis pigmentosa was
considered with present findings at the patient.
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Giris muayenesinde sol gézde arka subkapsiiler katarakt baslangici tes-

pit edildi. Fundus muayenesinde sag gozde c¢ok kiiglik bir alanda

Retinitis pigmentosa (RP) progresif gece korltigii ve gérme  pirkag adet kemik spikiilii benzeri hiperpigmente alan goriildii
alan1 kaybn ile karakterize ilerleyici bir kalitimsal retinal distrofi- (Resim 1). Sol gdzde her kadranda kemik spikiilii tarz1 pigmentas-

dir.! Primer olarak retinanin fotoreseptdr tabakasi ve retina pig-
ment epiteli (RPE) etkilenmektedir. Farkli genetik orijinli retina
dejenerasyonlarindan olusan heterojen bir hastalik grubudur ve
as1l olarak rod sistemi etkilenmistir. Klasik fundus bulgular1 kemik
spikiilii tarzinda pigmentasyon, damarlarda incelme ve optik disk
soluklugudur.? Retinitis pigmentosa genetik etyolojisinde ¢ogun-
lukla bilateral ve simetrik olarak kabul edilmektedir.’ Cok az say1-
da hastada unilateral ve daha da az olmak iizere asimetrik RP go-
rildiigi baz1 ¢alismalarda belirtilmektedir.* Biz bu vakamizda asi-
metrik RP tespit ettigimiz bir hastamizi sunmay1 amagladik.

Olgu Sunumu

Otuz iki yasinda kadin hasta klinigimize sol gézde bulanik gor-
me sikayeti ile bagvurdu. Oftalmolojik muayenesinde, gorme kes-
kinlikleri sag gozde 1,0, sol gozde 0,8 idi. Okiiler motilite ve in- Resim 1 : Renkli fundus fotografi-birkag adet kemik spikiilii ben-
traokiiler basing degerlerinin normal oldugu saptandi. On segment ~ zeri hiperpigmente alan
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yon saptandi. Sol gézde ayrica vitre i¢i opasiteler saptandi. Her iki
gbzde optik sinirler normal izlenmekteydi. Fundus otofloresans
bulgular1 resim 2’de goriilmektedir.

Resim 2: Fundus otofloresans

Sol gozde dikkat ¢eken hiperreflektif bir halo goriillmektedir.
Yapilan optik koherans tomografisinde (OKT) sag goz normal,
sol gozde kistoid makiiler 6dem ve glial hiicre hiperplazisini dii-
stindiren bir hiperreflektif proliferasyon mevcuttu (Resim 3).
Muayene ve fundus bulgulari tek tarafli RP olarak diisiiniilen ol-
guya elektrofizyolojik testler yapildi. Yapilan elektroretinografi
sinde (ERG) sol gdzde ERG yanitlar1 azalmisti. Sag g6z karanlik
adaptometrede a ve b dalgalar hafif de olsa olusmasina ragmen
solda a ve b dalgalar saptanamadi (Grafik 1). Hastada mevcut bul-
gular 151¢1nda asimetrik RP diistiniildii.
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Tartisma

Retinitis pigmentosa fotoreseptor ve RPE fonksiyonunu etkile-
yen progresif gérme alani kaybina ve anormal ERG’ye neden olan
herediter bir hastaliktir.’ Herediter fundus distrofilerinin en sik kar-
stlasilanidir ve prevalansi 1:4000 olup, diinya genelinde 1.5 mil-
yon kisiyi etkilemektedir.>” Asil olarak rod sistemi etkilenmistir.
Ancak zamanla kon sistemi de tutulabildiginden bu hastalik rod-
kon distrofisi olarak isimlendirilmektedir.? Retinitis pigmentosali
olgularinda izlenen tipik fundus otofloresans bulgusu perifoveal,
halka seklinde bir hiperotofloresan sahadir.®

Retinitis pigmentosa i¢in bilateral tutulum dnemli bir tani kri-
teridir ancak literatlirde az da olsa unilateral ve asimetrik vakalar
da bildirilmektedir. Ger¢ek unilateral RP vakalarinda ilgili gozde
klinik goriintii ve bulgular tipik RP bulgularina benzer olup diger
g0z ise tamamen normaldir. Unilateral RP vakalar1 nadir olup, in-
celenen RP popiilasyonuna bagli olarak tiim RP olgularinin %0,02
ve %5' arasindadir.’ Francois and Veriest? kriterlerine gore unila-
teral retinitis pigmentosa tanisint dogrulamak icin hasta en az 5 y1l
takip edilmelidir. Bu takip siiresi normal gézde gecikmis RP bas-
langicint diglamak agisindan gereklidir. Gauvin ve ark.’ unilateral
RP olarak takip edilen bir hastada 30 yil sonra diger gézde RP bul-
gularinin ortaya ¢iktigini belirtmislerdir. Unilateral pigmenter reti-
nal dejenerasyonlarin biiylik ¢cogunlugu muhtemelen edinsel ko-
kenlidir; 6nceden gecirilmis vaskiiler tikaniklik, eski retina dekol-
mani, travima, iiveit, enfeksiyon veya kalici intraokiiler metalik ya-
banci cisim gibi. Genetik zemini nedeniyle retinal distrofilerin ge-
nellikle bilateral goriilmesi nedeniyle unilateral bir manifestasyon
bir agiklama gerektirir. Bu durum genelikle genetik mosaizm ve
somatik mutasyonlar ile agiklanabilir.*

Asimetrik RP ¢ok nadir bir durumdur. Farrell inceledigi vaka
serilerinde 2 adet asimetrik RP olgusu oldugundan bahsetmistir an-
cak bu iki olgu ile ilgili muayene bulgulari, olgularin klinik dzel-
likleri ve fotograflari herhangi bir bilimsel ¢aligmada sunulmamis-
tir.'® Biz bu vakamizda asimetrik RP olarak diisiindiiglimiiz bir
hastamizi klinik 6zellikleri ve fundus fotograflari ile sunmay1
amagladik. Hastamizdaki mevcut fundus degisikliklerine sebep
olabilecek enfeksiydz, enflamatuvar, travmatik ve vaskiiler neden-
ler ¢esitli serolojik testler ve travma hikayesi olmamasi ile dislan-
di. Hastamizin ERG, OKT, fundus fotografi ve karanlik adapto-
metre tetkikleri asimetrik RP ile uyumlu idi.

Caligmalarda bazi olgularin asimetrik veya unilateral baslan-

Resim 3: Optik koherans tomografi
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gicli olabildigi takiplerde klasik hastalik tablosunun gelisebildigi
belirtilmistir. Tanisal duyarlilig1 artirmak ve unilateral vakalar1 da-

ha hizli bir sekilde ekarte etmek i¢in, 6zgiin tan1 yontemlerini kul-
lanarak vakalarin uzun donem takipleri gereklidir.
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