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ANULER PIGMENTER RETINA DISTROFISI
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Simetelk Wipinade: her Gk g6z arka bethuaa tatan
plgmenter atrefi ve b alanda inivaretingl pigment
gigdt il barekierize olun aniifer pigmenter reting

digtrofisi tanixe plon nadiv bir olye tarigdnigiie.

Apahtar xdzeitkler: Reting distrofise, Gecd

kavligi

SUMMARY

W terehy discnss the cftnical ferures of o rare case

with  ammulary  prigmentary eetinal  dvsiroplny
charavtherized hy bilatecal, svmmelrie ving of
Plgmentasvon aivoply willh intrareting] pigmentaey
soreration n the ringlike zone sueronading Hie

posterior pole.
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Andiler promenter retina disteofisi, her ki arka
kutbu simetrik olarak ring geklinde qevreleyen
pigmenter atrofivle karakterize olan. kural
olmamakla beraber atrofik sahada intrarcling]
pigment gigiiniin de ixlenchileccgs, subnormal
veya tamamen kaybolmuog elektroretinografik
bubgu ite tamm L nadie bicantitedird 1T

OLGU SUNUMU

Altrs yasindaki erkek hasta, addlesan yaglarda
haslnyun ve cok yavag ilerleyven gece kirligi
yvakmmasiyla klinidimize bagvardu, Hastann
{izgegmig ve soygecmisi Ozenle sorpulands ve bir
drellik saptanmads,

Oftalmolojik moavenesinde, her ki giiziin
gigrmesman 1D oldugu ve On segmenl
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bulgukirmin dogal oldudu wlendi. Aplanagyon ile
her (ki gdzin wnsivonlar 19mm Heg olarak
bulundu. Arka seoment muayvencsinde, arka poli
gevreleven, ver yor infraretinal pigment
spikiillerinin dzlendigi atrelik saha dikkad
cekiyardu, Arrofik alan, hem anteriorunda hem de
posteriorunda keskin sinrlarla komsu retinadan
ayrilabilivordu. Ayrica. sag papillomakiiler
bilgede  loveolayr utmayan reting pigmend

epitel atrolisi mevoutiu.

Hastamn fundus Ooresein anjiogralisindeyse
oftalmoskopik olarak atrofik olarak izlenen
sahada, reting pigment epite] mrofisi ve goreceli
olarak mkoryaid arafisi ileoivordu, Perifovenl
ring geklinde hiperfloresans goriiliivordu (Sekil 1

v ).
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Goldman perimetrisi ile yvapilan gieme alianlan,
her 1ki gizde penferik konstriksivon oldufunu
ortaya koyuyardy, Elekiroretinoeralik ingelemede
ge, retinitis pigmentoza ile uyumlo olan
skotopik covapta azalma sapeanch;

Hastada, uzun sireli ve yavag ilerleyen gece
korligh vakimmasi, normal degegmis  ve
sovaegmigin virhift ve vukanda belirtilen
bulgularin birlestinlmesiyle, aniiler prgmenter
reting distrofisi tans distinoldii,

TARTISMA

Gass'in (1) aniler pigmenter reting distrofisi
olarak tammiadi®s ancak perisanteal eetinilis
pigmentosa olarak da isimlendirilen 1ablo,

karakteristik olarak iy korunmug santral gorme,
stahil veya yvavay progresyon gosteren pece
Sekil 1. Sag poe Poapillomakitler biilge ve arka
Kuthu gevreleyen retina pigment epitel
ve kismi koryod atrofisi ve ring Hastamuz, lileratirdeki bulpulards uyumlu olirik
seklinde perifoveal hiperfloresans gocuklok gagimda gece karliifi vakinmasi
baslnmasina ragmen sanral girmesimi koru-
musgtur (2.3,

karligii ile karakicoredir (2-3),

Tartismiyn agik en dnemli viim, korvokapillarisin
de hastamazda cireceli de olsa  tutalum
gostermesidir.  Ancak  birincil  koryoid
atrofilerinde, hastumezda oldugiu gibi crken
vaglarda bagliyvan gece korligi gorilmez (23,
Ayniea erken dinemlerde gizlenmeven koryoid
ttulumunun ikineil olarak dao gelisebileceg
hilinmektedie. Noble ve Carr'im {4) tanimlacin
dirt hastadan birinde olgumuzda oldugu gihi
perifoveal hiperforesan nokialar izlenmistic.

Aniler pigmenter retina distrobist de diger atipik
retinitis pigmentosa olgulare gibi ivi hir
progroe sahip birantitedic (47,

Aniler pigmenter retina distrofisi tansmem

Sekil 2. Sol poz Arka kutbu cevreléyen relina

pagment epitel ve kismi koryoid atrafise konulubilmesi igin, gece kdrliigiinin erken
ve rinz scklinde perifovesl yaglarda baglamasing karsin vavas ilerlemesi ve
hiperfloresans tral gormenin korunmus olmas csastr,
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