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Best Hastalig1 Olan Bir Olguda
Fundus Otofloresan Gortuntilleme

Fundus Autofluorescence Imaging in a
Patient with Best Disease: Case Report

OZET Bu ¢alismada, Best hastas1 12 yagindaki erkek olgunun klinik 6zellikleri ve fundus otoflore-
san goriintiileme bulgular: incelenmistir. Tipik fundus muayene bulgularina gére olgunun sol go-
ziinde Evre II Best hastalig1 (vitelliform evre) teshis edilirken, fundus otofloresan goriintilleme
bulgular1 ayn1 gozdeki lezyonun Evre III Best hastaligina (viteliruptif evre) ait oldugunu goster-
mistir. Bu olgu, fundus otofloresan gériintiilemenin Best hastaliginin yalnizca teshisinde degil, ev-
relendirmesinde de 6nemini ortaya koymaktadur.

Anahtar Kelimeler: Vitelliform makiiler distrofi; fléresein anjiyografi

ABSTRACT In this case report clinical and fundus autofluorescence findings of a 12-year-old boy
with Best disease was evaluated. According to the typical fundus findings Stage II Best disease (vitel-
liform stage) was diagnosed in his left eye but fundus autofluorescence findings showed Stage III
Best disease (pseudo-hypopyon stage) in the same eye. This case showed the importance of the fun-
dus autofluorescence imaging not only for the diagnosis but also for the staging of the Best disease.
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est hastalig1 ilk kez 1905 yilinda Friedrich Best tarafindan tanimlan-

mis, otozomal dominant gecisli bir makiila distrofisidir. Hastalik 11.

kromozomun uzun kolunda yer alan VMD2Z2 (Best 1) geninin bozuk-
lugundan kaynaklanmaktadir. Bu gendeki defekt nedeni ile retina pigment
epiteli (RPE) bazolateral plazma membraninda bulunan “bestrofin” adli pro-
tein kodlanamamakta ve anormal klorid olusumu sonucu RPE siv1 trans-
port gorevini yapamamaktadir. Transport defekti zamanla RPE altina
lipofuskin birikimine yol agmaktadir."” Hastali§in evrelendirilmesinde, li-
pofuskin birikiminin derecesi ve geligen retina ve RPE’deki atrofik degisik-
likler gozoniine alinmaktadir. Best hastaliginin teshisi ve evrelendirilmesi
¢ogu hastada sadece fundus muayenesi ile yapilabilmekte iken, fundus otof-
loresan (FAF) goriintiileme teghiste ve 6zellikle de evrelendirmede son de-
rece faydali bir yontemdir. Bu ¢alismada, fundus muayenesine gore Best
hastalig1 teshisi konulan bir hastadaki FAF goriintiilemenin hastaligin ev-
relendirilmesine etkisi irdelenmigtir.
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I OLGU SUNUMU

Sol goziinde gérme azalmas: sikéyeti ile goz polikli-
nigimize miiracaat eden 12 yagindaki olgunun gérme
keskinligi sag gozde -0,50 diyoptri diizeltme ile
10/10, sol gozde -0,50 diyoptri diizeltme ile 8/10 dii-
zeyinde idi. Ailenin tek ¢ocugu olan olgunun 6n seg-
ment muayene bulgular1 normal bulundu. Géz igi
basinglar sag gozde 13 mmHg, sol gbzde 14 mmHg
olarak ol¢tildii. Her iki gozde direkt ve indirekt 151tk
reaksiyonlar1 normal olan olgunun goz dibi muaye-
nesinde sag gozde foveada belli belirsiz hipopigmente
lekeler izlenirken, sol gozde yaklagik 1,5 disk capinda
iyi sinirli, eleve, sari-turuncu renkli lezyon izlen-
mekte idi (Resim 1a, b). Renkli gérmesinde patolojik
yanita rastlanmayan olgunun her iki gozde optik
sinir, retina damarlar ve perifer retina dogal gorii-
niimde idi. Aile anamnezinde bilinen bir goz hasta-
11 olmayan olgunun sistemik bir hastalig1 da yoktu.

GOz dibi muayene bulgularina gore sag gozde
Evre 1 (previtelliform evre), sol gozde ise Evre 11
(vitelliform evre) Best hastalig1 teshis edilen ol-
gunun ayni giin ¢ekilen FAF incelemesinde (488
nm dalga boyundaki mavi 1s1kla uyarilma yapila-
rak -kisa dalga boylu FAF) sag gozde foveal avas-
kiiler zon kenarinda diizensiz nokta seklinde
hiper ve hipo-otofloresan lekeler izlenirken, sol
gozde foveal merkezli 1,5 disk ¢apinda diizenli ve
yogun hiper-otofloresan bélge ve bunun hemen
iist temporal kenarinda yarim ay seklinde hipo-
otofloresan bolge izlendi (Resim 2a, b). Sol
gozdeki hiper-otofloresan bélge lipofuskin biri-
kimine isaret ederken, lezyonun st temporalin-
deki hipo-otofloresan alan ise RPE atrofisine isaret
etmekte ve fundus muayenesi ile Evre II olarak
saptanan lezyonun aslinda Evre III (psddohi-
popyon evresinin baglangici) oldugunu goster-

mekte idi.

RESIM 1: Olgunun sag (a) ve sol gbziine (b) ait fundus fotografi gériintleri izlenmektedir.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 2: Olgunun sag (a) ve sol goziine (b) ait fundus otofléresan gériintiileri izlenmektedir.
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Floresans, baz1 molekiillerin belli bir dalga boyun-
daki 1s1kla uyarilmas: sonucunda daha uzun bir
dalga boyunda 151k yaymasidir. Otofloresans ise
herhangi bir boya verilmeksizin gézdeki yapilar-
dan floresan 151k yayilmasi olarak tanimlanabilir.
Goz dibinde otofloresans 6zelligi olan molekiille-
rin bulunmasi nedeni ile filtreler yardimiyla boya
verilmeden fundus goriintiisii elde edilebilmekte-
dir. Bu metot FAF goriintiileme olarak adlandiril-
maktadir. FAF goriintiileme denilince, genellikle
fundusun 488 nm dalga boyundaki mavi 151k ile
uyarilmasina dayanan ve lipofuskinden kaynakla-
nan kisa dalga boylu FAF anlasilmaktadir. Bir de
kizil6tesi FAF olarak adlandirilan ve 787 nm dalga
boyundaki kizilotesi 1s1kla uyar: verilmesi ile elde
edilen FAF goriintiileme mevcuttur.®> Daha nadir
kullanilan bu teknikte, RPE ve koroiddeki melanin

otofloresan veren florofordur. Lipofuskindeki de-
gisiklikleri baz alan kisa dalga boylu FAF bir¢ok
herediter retinopatide olduk¢a 6nemli bilgiler
saglamaktadir.* Bu teknik, lipofuskin birikimi ile
karakterize Best hastaliginin tanisinda ve evrele-
mesinde de son derece faydali noninvaziv, hizh
ve kolay bir yontemdir.> FAF incelemede RPE ve
altinda lipofuskinin birikimi iyi sinirh ve parlak bir
hiper-otofloresan goriiniime neden olurken, ilerle-
yen evrelerde gelisen RPE atrofisi ise keskin sinirh
hipo-otofloresan goriiniime yol agmaktadir.® Bu
baglamda FAF, vitelliform evre ile psodohipopyon
evrenin ayrilabilmesinde olduke¢a faydalidir. Bu ol-
guda da goz dibi muayenesinde vitelliform evre
olarak teshis edilen sol gozdeki lezyonun FAF go-
riintiileme ile aslinda psédohipopyon evresinin
baslangici oldugu gorilmiistiir. Bu ¢alisma, Best
hastaliginda dogru evrelemenin yapilmasinda
FAF’1n 6nemini ortaya koymaktadir.
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