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oz

Retinal telenjiektazi, tek ya da her iki gézde jukstafoveal bolgeye sinirli kapiller yatakta telenjiektazi ve fokal retinal gliozisle
seyreden ndrodejeneratif makiiler bir hastaliktir. Koroidal neovaskiilarizasyon (KNV), retinal telenjiektazilerle birlikte
goriilen gorme kaybina da neden olabilen bir komplikasyondur. Hastalarda KNV gelisirse, subretinal hemoraji, kistoid
makiila 6demi, sert eksudalar, diskiform skar ve retinokoroidal anastamozlarla seyreden hizli bir gorme kaybi olusabilir.
Derlememizde retinal telenjiektazilerde KNV ve giincel tedavi yaklagimlari tartisilmistir.

Anahtar Kelimeler: Telenjiektazi, KNV, gorme kaybi.

ABSTRACT

Retinal telangiectasia is neuro-degenerative macular disease that is limited to juxtafoveal region in one or both eyes with
capillary telangiectasia and focal retinal gliosis. Choroidal neovascularization (CNV) is one of the main complication that
causes visual deterioration in retinal telangiectasia. When patients develop CNV, rapid visual deterioration with subretinal
hemorrhage, cystoid macular edema, hard exudates, disciform scar, and retinocoroidal anastomosis may occur. In our

review article we discussed CNV in retinal telangiectasia and current treatment approaches.

Keywords: Telangiectasia, CNV, visual deterioration.

GIRIS

Idyopatik jukstafoveal retinal telenjiektazi (IJRT), tek ya da
her iki gozde jukstafoveal bolgeye sinirli kapiller yatakta telen-
jiektazi ve fokal retinal gliozisle seyreder. Kapiller biitiinligiin
bozulmasi ve eksudasyon, gorme kaybina neden olabilir. His-
tolojik olarak diyabetik mikroanjiopati gibi retinal kapillerlerin
bazal membraninda birikimler gosteren bir yapisal anomalidir.

SINIFLAMA

Gass Siniflamasi:

Gass ve Oyakawa klinik ve floresein anjiografik bulgularia
gore degerlendirdikleri 27 IJRT li hastay1 4 gruba ayirmustir."’

Grup 1: Genellikle erkeklerde goriilen tek tarafl lipid ve ser6z
retinal eksudasyonla seyreden parafoveal retinal telenjiektazi.
Coats hastaliginin agir olmayan bir tipi olarak degerlendirilir.

Grup 2: Jukstafoveal bélgenin temporal yarisimi etkileyen,
minimal retinal eksudasyonla seyreden, genellikle erkeklerde
goriilen bilateral asimetrik jukstafoveal telenjiektazi.

Grup 3: Kadin ve erkek hastalarda goriilebilen minimal int-
raretinal eksudasyonla seyreden bilateral parafoveolar telen-
jiektazi.

Grup 4: Ailevi optik sinirde solukluk ve perifoveolar retinal
kapiller okliizyon

Gass ve Blodi 140 hasta taradiklar1 daha genis bir seride bu
siniflamay1 modifiye ederek IJRT’yi 3 gruba ayirmuslardir. Her
grupta kendi icinde 2 alt guba ayrilmistr.”

Grup 1A: Goriilebilen ve eksudatif IJRT. Konjenital, unilate-
ral ve genellikle erkekleri etkiler.

Grup 1B: Goriilebilen eksudatif ve fokal IJRT. Grup 1Adan
farki daha iyi bir gorsel prognoza sahip olmalaridur.

Grup 2A: Gizli ve eksudatif olmayan IJRT. En sik goriilen
tiptir.

Grup 2B: Juvenil, gizli, ailevi IJRT.

Grup 3A: Tikayic IJRT

Grup 3B: Tikayici IJRT ve santral sinir sistemi vaskiilopatisi

Yanuzzi ve arkadaglari” ise IJRT’yi 2 ana gruba ayirdilar:
Anevrizmal telenjiektazi veya idiyopatik makiiler telenjiekta-
zi tip 1 (Mak Tel 1) ve perifoveal telenjiektazi veya idiyopatik
makiiler telenjiektazi tip 2 (Mak Tel 2). Mak Tel 2 hastalar1 da
ayrica 2 alt gruba ayrilirlar: Foveal atrofi ve telenjiektazi ile sey-
reden nonproliferatif grup ve subretinal neovaskiilarizasyonla
(SRNV) seyreden proliferatif grup.”’

Idiyopatik makiiler telenjiektazi tip 2 (Idyopatik perifoveal
telenjiektazi veya jukstafoveolar retinal telenjiektazi tip 2A),
genellikle 4-6. dekatlarda goriilen, edinilmis bilateral bir noro-
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Resim 1: Klinigimizde sol makiiler telenjiektazi ile takipli hastamin fundus, FFA ve OKT resmi

Resim 2: Ayni hastanin sag goziinde retinal telenjiektaziye baglh KNV gelisimi gozlendi.

dejeneratif makiiler hastaliktir."* Cinsiyet ve irk ayrimi yoktur.
Pl Beaver Dam Caligmasrnda stereoskopik fundus fotografla-
rina gore %0.1 siklikta gorilldiigii bildirilmistir. Yine bu ¢alis-
maya gore sigara icimi ile Mak Tel 2 klinigi baglantilidir.”) Mak
Tel 2 hastalarinin %45’inin bir sistemik hastalikla, siklikla da
diyabetle iliskili oldugu gosterilmistir."!

PATOGENEZ

Multimodalite goriintilleme yontemleri patogenezde yeni
ufuklar agmistir. Mak Tel 2, sekonder vaskiiler tutulumu olan
primer nororetinal dejeneratif bir durumdur. Miiller hiicreleri
hastaligin patogenezinde rol oynar. Spektral-domain OKT'de
(SD-OKT) dis parafoveal retinal katlarda FFA bulgular1 gelis-
meden hipereflektif noktalar gézlenmistir. Bu bulgular nons-
pesifik norodejeneratif bir gelisimin sonucudur.”’ Ge¢ FFA
sizintisy, kapiller dilatasyon 6ncesi olusur.””’ Gass ve Oyakawal'!
da ¢aligmalarinda retinal floressein boyanmanin, kapiller di-
latasyon 6ncesi olustugunu vurguladilar. Santral gorme kaybz,
hi¢bir makiila 6demi bulgusu olmadan, fotoreseptor atrofisine
ikincil olugur. Mak Tel 2'deki primer bozukluk derin dis retinal
jukstafoveal kapillerlerden degil, parafoveal noral hiicreler ya
da Miiller hiicrelerindedir. Ge¢ FFA sizintist retinal vaskiiler
permeabilite artisina bagli degil, hasarlanmis retinal hiicre-
lere, intraselliiler boya diffiizyonuna ve ekstraselliiler matriks
boyanmasina baglidir.”’ Kliniko-patolojik ¢aligmalarda santral
makiiler alanda, rod ve kon fotoreseptorlerinin korunmus ol-
dugu buna kargilik Miiller hiicrelerinin azaldig1 gosterilmistir."”!

KLINIK BULGULAR

Hastalarin ¢ogunda hafif bir gorme bulaniklig1, okuma giig-
lugii ve metamorfopsi gorilir.""'"" Erken dénemde fundos-
kopik muayenede atlanabilir. Ilk bulgusu retinada grimsi renk
degisikligi ve fovea temporalinde retinal refle azalmasi olabilir
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(Resim 1). Dik agili retinal veniiller, refraktil birikimler, retina
pigment epiteli (RPE) hiperplazisi, foveal atrofi ve subretinal
KNV ile seyredebilir."*’ Anormal jukstafoveal kapiller ag1 goste-
rebilmek i¢in fundus floressein anjiografi (FFA) gereklidir.”'
I¢ retinal yiizeyde, altin rengi kristal yapida ¢oklu refraktil bi-
rikimler hastalarin %45’inde gozlenir. Bu birikimler genellikle
telenjiektazi yakininda gozlenir, fakat hastaligin agirlig: ile ilis-
kili degildir.""”) Foveolar retinanin fokal atrofisi sonucu lamel-
ler makiila deligi gelisebilir. Genellikle yuvarlak sinirli santral
makiiler incelmelerdir ve foveal avaskiiler zon digina uzanmaz.
1415 Mak Tel 2 hastalarinda tam kat makiiler delikler de bildi-
rilmigtir."'>!”)

Hastalarda KNV gelisirse, subretinal hemoraji, kistoid ma-
kiila 6demi, sert eksudalar, diskiform skar ve retinokoroidal
anastamozla seyreden hizli bir gorme kaybi olusabilir (Resim
2).2"¥ Yaga bagli makiila dejenerasyonunda (YBMD) gelisen
KNV’ye gore genellikle daha kiigiiktiir ve pigment epitel dekol-
mani ile seyretmez.>”

TANISAL YONTEMLER

Floresein fundus anjiografi (FFA):

Parafoveal temporal bolgelerde, dilate ektatik perifoveal ka-
pillerlerden sizint1 tipik bulgudur. Hastaligin erken evrelerinde
s1izint1 olmayabilir. Hastalik ilerledik¢e dis retinadaki kapiller
dilatasyon ve permeabilite degisiklikleri tiim foveayi ¢evreler.""!
Floressein sizintisi kistik bogluklarla ilintili degildir.”’ Normal
gozlere gore foveal avaskiiler alan boyutu Mak Tel 2de belirgin
derecede kiigiilmiistiir."” Koroidal neovaskiilarizasyon genel-
likle intraretinal pigment epitel gocii komsulugunda geligir.*'*
Derin retinal sirkiilasyondan koken alir. Erken ve ge¢ floressein
sizintisi ile karakterizedir.[3,20]

Optik Koherens Tomografi (OKT):

Optik koherens tomografi Mak Tel 2'deki yapisal degisiklileri
dokiimente ederek hastaligin olusum mekanizmasini daha iyi
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Resim 3: Makiiler telenjiektaziye sekonder KNV ile klinigimizde takipli hastaya intravitreal VEBF inhibitorii enjeksiyonu uygulanmas: sonrasi sag goziin fundus,
FFA ve OKT resmi.

anlamamizi saglamistir. Optik koherens tomografide, kistoid
makiiler 6dem ve retinal kalinlasma alanlarinin anjiografik si-
zint1 ile uyumlu olmadigini ispatlamustir.”"*?) Esasinda foveal
kalinlik ¢ogu hastada azalmugtir.”>**) Dis retinal yapinin bo-
zulmasi ve incelmesi diger sik goriilen bir bulgudur.””’ Optik
koherens tomografide ikinci sik goriilen bulgu intraretinal hi-
poreflektif bogluklardir.”***! Bu bulgu retinal kalinlasma, gor-
me keskinligi, FFA veya biyomikroskopik bulgularla baglantili
degildir. Bosluklarin derinligi, boyutu ve yerlesimi makiiler
fonksiyonlar etkiler.””) Optik koherens tomografide goriilen
ticlincii bulgu ise pigment epitel hiperplazisi plaklarini goste-
ren i¢ retinal katlardaki hiperreflektif alanlardir.”'*" Orta ve
i¢ retinal katlardaki hiperreflektivite RPE proliferasyonunu ve
gociinii diisiindiirtr.” Dordiinct bulgu ise KNV olmadan ge-
lisen makiiler veya foveal dekolmandir.™"

Koroidal neovaskiilarizasyon olan gozlerde RPE bandinda
belirgin kalinlik ve reflektivite artig1 gozlenir. Ileri vakalarda
RPE seviyesi iizerinde seréz dekolman ve subretinal yeni da-
marlar gozlenir.”” Optik koherens tomografi bulgular1 hasta-
larin gérme keskinligi ile uyumludur. Bulgular1 olan Mak Tel
2 hastalarinin gérme keskinligi, olmayanlara gore belirgin de-
recede digiiktiir.'’ Optik koherens tomografik anjio (OKT-A),
vaskiiler dokunun akim karakteristiklerini ve derinligini gos-
teren yeni bir yontemdir. Optik koherens tomografik anjio ile
RPE altindaki boslukta damar proliferasyonu gosterilmistir.**

Fundus Otofloresans:

Maviisik fundus otofloresansta (FAF; 488 nm eksitasyon dalga
boyu) normal gozde, 15181n RPE melanin ve makiiler pigmentler
tarafindan absorbsiyonu sonucu arka kutupta karanlik bir alan
gorulir. Makiiler pigmentler 2 karotenoidden olusur (lutein ve
zeaksantin).””’ Mak Tel 2 hastalarinin en erken bulgularindan
birisi foveal bolgede mavi 151k FAF sinyalinin artigidir.**

Konfokal mavi reflektans:

Konfokal mavi reflektans (KMR) goriintiileme hizli giivenli
ve invazif olmayan bir tekniktir. Mak Tel 2'de oval parafoveal
paternde artmus reflektans gozlenir.*”

Vaskiiler proliferatif degisiklikler:

Mak Tel 2 néroretinal incelmeye yol agan primer néroreti-
nal bir dejenerasyondur.” Patolojik durumlarda, noral ve glial
hiicreler, sinir biiyiime faktordi, siliyer noérotrofik faktor, beyin
kaynakli norotrofik faktor gibi belirli nérotrofik faktorler sal-
gilar.”"! Yapisal kapiller degisiklikler hipoksiye yol agar ve vas-
kiiler endotelyal bityiime faktorii (VEBF) salinimu artar.”"/ Vas-
kiiler endotelyal biiylime faktorii sekresyonu artist ve Miiller
hiicre disfonksiyonu diisiik dereceli bir intraretinal 6deme yol
acar, ama ayni zamanda nororetinal incelme oldugu i¢in retinal

kalinlik siklikla normal olarak gozlenir. Mak Tel 2de gelisen
progresif retinal endotelyal hiicre dejenerasyonu proliferatif
degisiklikleri tetikler.”** Koroid neovaskiiler membran gelise-
bilir. Hastaligin progresyonuna engelleyecek bir tedavi yoktur.

Retinal Telenjiektazilerde KNV:

Proliferatif donemde KNV olusumunu sinirlayacak tedavi-
ler uygulanmaktadir. Anti-vaskiiler endotelyal bitytime faktori
(anti-VEBF) uygulamalar1 6ncesi, fotokoagiilasyon, fotodina-
mik tedavi, transpupiller termoterapi, intravitreal kortikoste-
roidler gibi tedavi yontemleri uygulanmugtir.”****>* Mak Tel 2
nororetinal atrofi ile karakterize bir hastaliktir. Kronik VEBF
supresyonunun retinal ganglion hiicrelerinde ve fotoresep-
torlerde norodejeneratif bozulmay: arttiracagr konusu heniiz
agikliga kavugmamugtir.”” Koroidal neovaskiilarizasyon gelisen
gozlerde genellikle intravitreal bevacizumab ve ranibizumab
foveal kalinlig1 azaltir, anjiografik sizintiyr azaltir ve gormede
iyilesme saglar (Resim 3)."***! Narayanan ve arkadaglari, Mak
Tel 2’ye baghh KNV gelisen 16 hastasinin 4’ine ranibizumab,
12’sine ise bevasizumab uyguladilar. Ortalama enjeksiyon sa-
yis1 1-3’tii. Anti-VEBF monoterapi olarak Mak Tel 2’ye bagh
gelisen KNV tedavisinde ortalama 12 aylik takiplerde gorme
artigt saglamustir.””” Bir bagka ¢alijmada Mak Tel 2’ye bagh
KNV gelisen 20 hastanin 25 gozii ¢aligmaya dahil edilmistir.
Intravitreal bevasizumab uygulanan hastalarin takiplerinde en
iyi diizeltilmis gérme keskinliginde artis, santral makiiler ka-
linlikta azalma gozlenmistir.”"!! Koroidal neovaskiilarizasyon
gelisen 10 hastalik bir seride intravitreal bevasizumab uygulan-
mustir. Hastalarin 5 yillik takip siiresi boyunca ortalama enjek-
siyon sayist 1.7 olarak belirtilmistir. Alt1 goze tek enjeksiyonluk
tedavi yeterli olmugtur."”’ Mak tel 2 hastalarinin neden bazila-
rinda KNV gelisip bazilarinda gelismedigi heniiz agiklifa ka-
vusmamistir. Koroidal neovaskiilarizasyon, gérme keskinligini
azaltan en 6nemli komplikasyondur. Bu nedenle hastalarin siki
takibi ve tedavisi gereklidir.
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