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Idyopatik makular telenjiektazi, makulanin parafoveal temporal bélgesinde retina kapillerlerinin ektazisi ile karakterize bir hasta-
liktir. Iki gruba ayrilmaktadir: anevrizmal telenjiektazi veya idyopatik makular telenjiektazi tip 1, konjenital, tek tarafli ve eksudatif
jukstafoveal telenjiektazi grubudur, en sik erkeklerde goriliir ve gérme bozuklugu eksudasyon ve makula 6demine baglidir; peri-
foveal telenjiektazi veya idiyopatik makular telenjiektazi tip 2, hastaligin daha yaygin tipidir, orta yash kadin ve erkeklerde bilateral
olarak gorulir.

Anahtar Kelimeler: Idyopatik makular telenjiektazi tip 1, idyoaptik makular telenjiektazi tip 2, MacTel 2, anevrizmal telenjiektazi,
perifoveal telenjiektazi

ABSTRACT

Idiopathic macular telangiectasia is a disease characterized by retinal capillary ectasia in the parafoveal temporal region of the
macula. The disease is divided into two main groups: aneurysmal telangiectasia or idiopathic macular telangiectasia type 1, which
include congenital, unilateral, and exudative juxtafoveal telangiectasia, occurring most commonly in males and cause visual impa-
irment due to exudation and macular edema; and perifoveal telangiectasia or idiopathic macular telangiectasia type 2, which is the
more common type of the disease, occurring in middle-aged men and women and bilateral

Keywords: Idiopathic macular telangiectasia type 1, idiopathic macular telangiectasia type 2, MacTel 2, aneurysmal telangiectasia,

perifoveal telangiectasia
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Giris

Idyopatik jukstafoveol retinal telenjiektazi ya da perifoveal re-
tinal telenjiektazi olarak da adlandirilan idyopatik makular telen-
jiektazi, perifoveal alanda sinirl retina kapillerlerinin ektazisi ile
karakterize bir hastaliktir. 1993 yilinda Gass ve Blodi!'tarafindan
yapilan, klinik ve floresein anjiografi (FA) bulgularina dayali mo-
difiye siniflandirmaya gore hastalik idyopatik jukstafoveolar reti-
nal telenjiektazi (IJRT) olarak tanimlanmis ve olgular 3 ana gruba,
her ana grup da iki alt gruba (A ve B) ayrilmistir. Grup 2A en sik
goriilen formudur.

Grup 1A: Konjenital unilateral eksudatif JRT

Grup 1B: 1diyopatik unilateral fokal eksudatif JRT

Grup 2A (Okkiilt/ non-eksudatif): Bilateral idiyopatik edinsel
(akkiz) JRT.

Grup 2B: Juvenil gizli ailevi idiyopatik JRT. Subretinal neovas-
kiilarizasyon eslik eder.

Grup 3A: Bilateral idiyopatik JRT ve kapiller okliizyon

Grup 3B: Santral sinir sistemi vaskiilopatisinin eslik ettigi bi-
lateral idiyopatik JRT ve kapiller okliizyon

Gass siiflandirmasini basitlestirmek amaciyla Yannuzi 2006
yilinda,”” indosiyanin yesili anjiyografi (ISYA), optik koherens to-
mografi (OCT) ve FA bulgularini kullanarak, IJRT’yi iki ana gruba
ayirmigtir.

Tipl: Anevrizmal telenjiektazi ya da idyopatik makular telen-
jiektazi Tip 1

Tip 2: Perifoveal telenjiektazi ya da idyopatik makular telen-
jiektazi Tip 2, MacTel 2
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Resim 1: Sag makular telenjiektezi tip-1 tanisi ile takip edilen bir
olgunun multicolor, fundus otofloresans, optik koherens tomog-
rafi ve floresein anjiografi goriintiileri.

Bu smiflandirmaya gore Gassn daha 6nceden grup 1A ve
grup 1B olarak adlandirdig1 gruplar idyopatik makular telenjiek-
tazi tip 1 ad1 altinda tek bir tip olarak, grup 2A ise MacTel 2 olarak
yeniden adlandirilmistir. MacTel 2 olgular: sadece telenjiektazik
damarlar ve foveal atrofi varliginda nonproliferatif evre, subretinal
neovaskiilarizasyon varliginda ise proliferatif evre olarak siniflan-
dirilmistir. Grup 2B ve 3 nadir olarak goziiktiikleri i¢in siniflan-
dirmaya dahil edilmemistir.

Idyopatik Makular Telenjiektazi Tip 1

Anevrizmal telenjiektazi olarak da bilinen tip 1 makular te-
lenjiektazi, konjenital olarak, tek tarafli ve gogunlukla orta yasta
erkeklerde goriilmektedir. Bilinen herhangi bir sistemik hastalik-
la birlikteligi yoktur. Prevalansi Mac Tel 2’ye gore daha dusiiktiir.
Patofizyolojisi ve dogal seyri hakkinda ¢ok az sey bilinmektedir.
Coats hastalig1 ve Leber’in miliyer anevrizmasi gibi hastaliklarin
hafif bir varyant1 oldugu diisiiniilmektedir. Hastaligin siddeti bas-
langi¢ yasu ile iligkili olabilmektedir. Daha erken yasta ortaya ¢ikan
olgularda daha kétii prognoza sahiptir.

Klinik Bulgular

Tipik olarak makula temporalinde 1-2 disk ¢ap1 genisligi alan-
da telenjiektaziler ve anevrizmal dilatasyonlar goriiliir (Resim 1).
Hastalarin sikayetleri arasinda siklikla gorme keskinliginde azal-
ma ve bulanik gérme yer alirken, metamorfopsi ve skotom daha
az goriiliir. Gorme kaybs, gelisen makula 6demi ve sert eksudalara
baglidir (Resim 2). Tip-2 makuler telenjiektazi olgularindan farkl:
olarak neovaskiilarizasyon ya da pigment proliferasyonu goriil-
mez.

Goriintiilleme Yontemleri

Floresein anjiografide erken fazlarda makula damarlarinda
anevrizmal genislemeler, ge¢ dénemde diffiiz sizint1 ve kistoid
o6dem izlenmektedir. Optik koherens tomografi goriintiileme-
de retina kalinlasmast ile birlikte kistoid makula 6demi, lokalize
norosensoryel retina dekolmani goriilebilmektedir. MacTel 2 ol-
gularinda karakteristik olan lokalize makular pigment kayb tip 1
makular telenjiektazi olgularinda goériilmemekle birlikte makular
pigment yogunlugunun normale gore hafifce azalmis oldugu bil-
dirilmektedir.
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Resim 2: Sag makular telenjiektazi tip-1 nedeniyle kistoid makula
6demi, ser6z makula dekolmani ve sert eksuda gelisen olgunun
multicolor, fundus otofloresans ve optik koherens tomografi go-
riintiileri.

Tedavi

Tip 1 makular telenjiektazi i¢in kanitlanmis bir tedavi olma-
makla beraber fokal laser fotokoagiilasyon ile anevrizmalarin
kapatilmasi, subtenon triamsinolon enjeksiyonu, deksametazon
intravitreal implantasyonu, intravitreal anti-VEGF enjeksiyonu
tedavilerinin etkili oldugunu gésteren ¢calismalar mevcuttur. >/

Idyopatik Makular Telenjiektazi Tip 2 (MacTel 2)

Yasamin 5.-6. dekatlarinda ortaya ¢ikan, tipik olarak bilate-
ral ve simetrik goriilen, edinsel bir makula hastaligidir. Kadin ve
erkeklerde esit oranda goriilmektedir. Parafoveal retinal kapiller-
lerin dilatasyonu, foveal bolgede seffaflik kaybi, dik agili retinal
veniil olusumu, i¢ retinada kristalin deposit birikimi, makuler pig-
ment kaybi, hiperplastik retina pigment epiteli (RPE) migrasyonu,
foveal atrofi, subretinal ve intraretinal neovaskiilarizasyon gelisi-
mi ile karakterize norodejeneratif bir hastaliktir. Patogenezi tam
olarak anlagilamamakla beraber giiniimiizde Miiller hiicre deje-
nerasyonunun primer patoloji oldugu ve retina tabakalarindaki
hasar, atrofi ve vaskiiler degisikliklerin buna sekonder olarak ge-
listigi diistintilmektedir. Histopatolojik ¢caligmalar santral retinada
Miiller hiicrelerinin ve makula pigment yogunlugunun azaldigini,
buna bagli gelisen noroglial kaybin kon ve rod fotoreseptorlerinde
yapisal ve islevsel bozulmaya yol actigini gostermektedir. 7 Gass
ve Blodil hastalig1 5 evre olarak siniflandirmustir.

Evre 1: Foveanin temporalinde floresein anjiografide hafif bir
hiperfloresans goriiliir.

Evre 2: Parafoveolar retinada hafif bir grilesme vardir ve gorii-
niir telenjiektazik damarlar minimaldir ya da hig yoktur.

Evre 3: Dilate dik acili damarlar mevcuttur.

Evre 4: Dik acili damarlar boyunca pigment epitel hiicreleri-
nin intraretinal proliferasyonu izlenir.
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Resim3: MacTel 2 tanist konulan hastada optik koherens tomog-
rafi gorintiilerinde bilateral i¢ retina tabakasinda kistik bosluk,
fundus otofloresans goriintiide foveanin temporalinde artmuis
otofloresans izleniyor.

Evre 5: Sekonder neovaskiilarizasyon goriiliir.

Hastalar ¢ogunlukla baslangigta iyi bir gorme keskinligine
sahiptir (>20/30). En sik goriilen semptomlar hafif bir gérme bu-
laniklig1, okuma giigliigii, skotom ve metamorfopsidir. Yavas iler-
leyen bir hastaliktir. Takiplerde, neovaskiilarizasyon ya da santral
atrofiye bagli olarak gorme keskinligi 20/80 ve altina inebilmek-
tedir.

Klinik Bulgular

MacTel 2de goriilen en erken oftalmoskopik degisiklikler fo-
vea temporalinde retina seffafliginin kaybiyla birlikte hafif grimsi
renk degisikligidir. Hastalik i¢in karakteristik olan bu bulgu has-
taligin ilerleyen evrelerinde nérosensoryel atrofi gelisimi ile kay-
bolabilmektedir.

Olgularin %46’sinda, i¢ limitan membran seviyesinde, altin
renginde, ¢ok sayida, kii¢iik, kristalin depozitler olusmaktadir. Bu
depozitler telenjiektazik damarlarlarin tizerinde veya ¢evresinde
bulunabilmektedirler. Hastaligin siddeti ile iligkili degildirler. Bazi
arastirmacilar bu depozitlerin dejenere Miiller hiicrelerine veya
lipofuskin igeren pigmente hiicrelerle ¢evrili retinal telenjiektatik
kapillerlere sekonder oldugunu 6ne siirmektedir. Kaynak kesin
olarak bilinmemektedir.

Bir diger bulgu olan ektatik kapillerlerin fundoskopik olarak
oldukga yaygin goriilmesine ragmen fundus fotograflarinda tespit
edilmesi zor olabilir. Bu nedenle erken dénemde kapiller telen-
jiektazinin gosterilmesinde FAye ihtiya¢ duyulmaktadir.

Karakteristik bir diger bulgu da temporal parafoveal retinada
aniden daha derin retina tabakalaria dogru uzaniyormus gibi go-

Resim 4: MacTel 2 tanisi konulan hastada optik koherens tomog-
rafi gortintiilerinde bilateral i¢ retina tabakasinda kistik boglukla-
ra eslik eden dis retina hasar izleniyor.
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Resim 5: Mactel 2 tanisi ile takip ettigimiz hastada optik kohe-
rens tomografi goruintiisiinde bilateral subfoveal dig retina hasar
izleniyor.

rinen dik a¢ili damarlardir. Bir ya da daha fazla sayida goriilebilen
kiint, hafifce genislemis bu veniiller, siklikla ektatik kapillerler ve
ileri evrelerde pigment hiperplazisi ile iligkilidir. Parasantral telen-
jiektatik kapillerlerdeki artan kan akimina bagli olarak veniillerin
dilate oldugu diisiintilmektedir.

Foveal atrofi, lamellar makula deligini (psédo-lamellar ma-
kular delik) taklit eden kiigiik belirgin olmayan kistler seklinde
goriilebilecegi gibi fovea reflesinin hafifce degismesi seklinde de
belirebilir. Kistler ve psddo-lamellar makula delikler ¢ogunlukla
i¢ retina tabakalarinda OCT ile goriilebilmektedir (Resim 3). Ge-
nellikle Watzke-Allen bulgusu negatiftir ve eslik eden epiretinal
gliozis yoktur. flerleyen dénemlerde dig retina tabakalarinda atrofi
gelismesi hastaligin dogal seyridir (Resim 4). Dis retina tabakala-
rindaki atrofi zamanla genisler ve gérme kayiplarina neden olur
(Resim 5). Psodolamellar delikler ve foveal atrofi fundus muaye-
nesinde kolaylikla gézden kagabilmektedir.
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Resim 6: MacTel 2 tanis1 konulan hastada sag gézde multicolor
gortintiide kiigiik kristalin depozitler, optik koherens tomografi
gorintiisiinde pigment plaklari, i¢ retina tabakasinda kistik bos-
luklar ve dis retina hasari, sol gozde optik koherens tomografi
gorintiisiinde dis retina hasari ve epiretinal membran izleniyor.

MacTel 2 olgularinda goriilen retina pigment plaklar1 (pig-
ment hiperplazisi) siklikla dik agili veniiller ile birliktelik goste-
rir (Resim 6). Sonradan norosensoryel retinaya go¢ eden retina
pigment epiteli hiicrelerinin kiigtik hiperplazi odaklarindan kay-
naklanmaktadir. Once dis retina tabakasindaki atrofik degisiklik-
ler gelismekte ve sonra retina pigment epiteli hiperplazisi goriil-
mektedir. Gass ve Oyakawa, hastaligin ilerlemesi ve fotoreseptor
kaybinin meydana gelmesiyle, hiperplastik RPE hiicrelerinin dik
acili damarlar boyunca nérosensoryel tabakaya gog ettigini bildir-
mistir. Go¢ eden bu hiicreler intraretinal hiperpigmente plaklar:
olusturmaktadir.

Nadir goriilen kiigiik retina kanamalar1 neovaskiilarizasyon
olmadan da gelisebilir ve kendiliginden haftalar iginde kaybolur.

Hastaligin dogal seyrinde gelisebilen bir komplikasyon olan
lamellar ya da tam kat makula deligi, idyopatik makula deligi ol-
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gularindan farkli olarak vitreomakular traksiyon olmadan gelis-
mektedir. Patogenezden Miiller hiicre disfonksiyonu ve kaybina
bagli norosensoryel tabakadaki ilerleyici dejenerasyon ve atrofi
sorumludur. MacTel 2’ye sekonder gelisen tam kat makula deligi
olgularinda cerrahi basar1 sansi idyopatik makula deligi olgulari-
na gore daha diisiik olarak bildirilmektedir.

Hastaligin dogal seyrinde gelisebilen bir diger komplikasyon
da neovaskiilarizasyonlardir (Resim 7A ve B). Bu neovaskiilarizas-
yonlar, yasa bagl makula dejenerasyonunda goriildiigu gibi koro-
idal kaynakli degildir. Retinal vaskiiler yapilardan koken aldiklari,
zamanla subretinal bosluga erisebildikleri ve koryoretinal santlar
gelistirebildikleri gosterilmistir. Neovaskiiler yapilar siklikla fove-
anin temporalinde yerlesmektedir. Eslik eden retina 6demi, sert
eksudalar, subretinal ya da intraretinal hemorajiler ile birlikte go-
rillebilecegi gibi pigmentasyon ve eslik eden norosensoryel atrofi
ile fibrotik ve inaktif goriiniimde olabilmektedir."*

Goriintiileme Yontemleri

MacTel 2’nin erken evrelerinde fundus muayenesinde go-
rilmesi gii¢ olan kapiller yatak degisikliklerinin gosterilmesinde
FA altin standarttir. Floresein anjiografideki karakteristik bulgu
foveanin temporalinde erken fazda telenjiektatik damarlarin go-
rilmesi ve ge¢ fazda diffiiz hiperfloresanstir. Hastaligin baslangi¢
doéneminde yapilan anjiyografinin erken evrelerinde, kapiller dila-
tasyona ait bulgu minimaldir, bazen goriilmeyebilir. Bu agamadaki
hiperfloresansin sebebi, yetersiz endotel bariyeri nedeniyle damar
duvarindaki fokal boyanmadir. Ayrica, makuler pigment kaybina
bagli olarak, arka plandaki koroidal hiperfloresans ile iligkili rola-
tif bir pencere defekti de olabilir. Geg fazlarda temporal parafoveal
retinada, gogunlukla fovea merkezine ulasmayan hafif lekelenme
tarzinda hiperfloresans izlenir. Hastalik ilerledikee, dis retinadaki
kapiller dilatasyon ve gecirgenlik degisimleri, temporal parafoveal
alanin otesine uzanir ve anjiyografide yatay ve oval sekilli parafo-
veal hiperfloresans ortaya ¢ikar. OCT ile gosterilen hiporeflektif
bosluklar tipik olarak hiperfloresans gostermez. Bununla birlik-
te makuler telenjiektazili gozlerde foveal avaskiiler zonun (FAZ)
normal gozlere gore anlamli derecede kiigiildiigii de gosterilmistir.
Neovaskiilarizasyon genellikle intraretinal pigment epiteli migras-
yonunun yakininda, derin retinal dolasim kaynakli gelisir. FAda
erken ve ge¢ dénemde floresein sizintisi ile karakterizedir.

OCT, MacTel 2 olgularinda retinal patolojilerin daha iyi ay-
dinlatilmasina olanak saglamistir. En erken OCT bulgusu foveal
gukurlugun temporal genislemesi ve sonrasinda asimetrik olarak
fovea temporalinin incelmesidir. Bu yapisal degisiklik dis niik-
leer/ Henlenin sinir lifi tabakasi kalinhigindaki degisikliklerden
kaynaklanmaktadir. OCT de dikkat ¢eken diger bulgu, siklikla fo-
vea temporalinde goriilen i¢ retinadaki hiporeflektif bosluklardir.
Yiizeysel hiporeflektif alanlar ILM drape, daha derin hiporeflektif
alanlar ise kist, kistoid veya psodo-kistoid olarak adlandirilmistir.
Bazi durumlarda bu hiporeflektif alanlar, oftalmoskopik olarak
goriilebilir ve Gass ve Oyakawa tarafindan tarif edildigi gibi bir
lameller makula deligini taklit edebilir (psddo-lamellar delik). Di-
abetik makulopati ya da Irvine-Gass sendromundan farkli olarak
MacTel 2 olgularinda goriilen hiporeflektif bosluklar FAda hiperf-
loresans gostermez. En sik goriilen bulgulardan biri de erken do-
nemlerde foveanin temporalinde goriilen dis retina tabakalarin-
daki diizensizligin ilerleyen donemlerde tiim foveal alani etkileyip
dis retina tabakasindaki atrofisiyle sonu¢lanmasidir. Kantitatif
analizler dig retina tabakasindaki incelme ve atrofi sonucu sant-
ral makula kalinhiginin azaldigini gostermektedir. Bir diger bulgu
olan hiperreflektif intraretinal lezyonlar genellikle pigment plak-



Resim 7: MacTel 2 tanusi ile konulan (A) ve 1. y1l takibinde neo-
vaskiilarizasyon gelisen (B) hastanin multimodal goriintiilemesi.

lar1 ile iligkilidir. Onceleri fotoreseptér atrofi alanlarinda ig retina
tabakalarina dogru uzanan hiperreflektif alanlar seklinde gorliir-
ken, daha biiyiik lezyonlar ig retina tabakalarinda ytiksek yansiti-
cilikli alttaki dokuyu maskeleyecek sekilde diiz, hiperreflektif bir
gortiniim sergileyebilirler. Neovaskiilarizasyonlar da OCT goriin-
tilerinde hiperreflektif lezyon seklinde goriinebilirler. Ancak bu
durumda tipik olarak hiperreflektivite dis nérosensoryel tabakada
gortlmektedir.

MacTel 2 olgularinda tespit edilen en erken degisikliklerden
biri foveal bolgede artan fundus otofloresans (FOF) sinyalidir. Bu
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Resim 8: MacTel 2 tanisi ile takip edilen hastanin optik koherens
tomografi anjiografi goriintiileri. Yiizeyel pleksusta foveal ve pa-
rafoveal kapiller seyrelme, damarlarda temporale siiriiklenme, de-
rin pleksusta yiizeyel pleksusa gore daha belirgin ektatik damarlar,
damarlarda temporale siiriikklenme, avaskiiler pleksusta once da-
erin pleksustaki damarlarin avaskiiler kompleksi invazyonu daha
ileri olgularda neovaskiilarizasyon izlenir.

hiperotofloresans, RPEdeki lipofuskin birikiminden ¢ok foveada-
ki makular pigment azalmasina baglidir. Fokal olarak azalmis FOF
sinyali genellikle pigment hipertrofisi veya neovaskiiler kompleks
gibi retinal degisikliklere bagli blokajdan kaynaklanir.

Konfokal reflektans goriintiilleme ile MacTel 2 olgularinda pa-
rafoveolar bolgede artmis bir reflektans-yansima goriiliir. Cogun-
lukla bu artmis yansima, floresein anjiyografinin ge¢ fazinda go-
rilen hiperfloresans alanindan daha biiytik bir alanda tespit edilir.
Etkilenen alan makular pigment yogunlugunun azalmis oldugu
bolgeler ile uyumludur. Hastalik ilerledik¢e makular pigment kay-
b1 ve yapisal degisiklikler devam etmekte ancak buna ragmen art-
mus reflektivite azalabilmektedir.

Yeni bir goriintiileme yontemi olan OCTA ile de Mactel 2’ye
ozgl vaskiller degisikliklerin derin pleksusta yiizeyel pleksusa
gore daha erken meydana geldigi gosterilmistir (Resim 8). Yiize-
yel pleksusta kapiller yogunluk kaybi, damarlarda temporale sii-
riiklenme, dilate damarlar ve dik agili damarlar, derin pleksusta
yuzeyel pleksusa gore daha belirgin ektatik damarlar, genis inter-
vaskiiler bosluklar ve telenjiektaziler bildirilmistir. Derin pleksus-
taki damarlarin avaskiiler pleksusu invaze etmesi ve daha sonra
subretinal neovaskiilarizasyon gelisimi goriilebilmektedir. Ayrica
artmis asirkiilarite indeksinin hastaligin siddeti ile korele oldugu
gosterilmistir.””) PR-OCTA (projection resolved-optical coherence
tomography angiography) gibi projeksiyon artefaktinin daha fazla
elimine edildigi daha yeni OCTA cihazlarinda veniillerdeki ver-
tikal agilanma ve neovaskiilarizasyon sinirlarinin daha iyi tespiti
miimkiin olabilmektedir.

Tedavi

Giintimiizde hastaligin progresyonunu durduracak mevcut
bir tedavi ydntemi bulunmamaktadir.'®

Nonproliferatif evrede etkili bir tedavi yontemi bulunma-
maktadir. 1978 yillarinda Hutton ve arknin yaptigi ¢alismada,
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floresein kagagi olan alanlara laser fotokoagiilasyon tedavisi one-
rilmekteydi. Ancak yapilan son ¢alismalar makular alana yapilan
laser tedavisinin fonksiyonel bir kazan¢ saglamadig: gibi koroid
neovaskiilazrizasyonu, retinal ve subretinal hemoraji gibi kompli-
kasyonlara neden olabilecegini gostermektedir. Mac Tel 2’ye bagh
makular 6dem tedavisinde intravitreal triamsinolon tedavisinin
etkinligini aragtiran ¢alismalarda ¢ogu olguda gorme keskinligi-
nin artmadig1 sonucuna varilmistir. Anti-VEGF ajanlarla yapilan
calismalarda ise retina kalinliginin ve anjiografik sizintinin azal-
masina bagl gérme keskinliginin arttig1 olgular bildirilmektedir.
Ancak MacTel 2 nororetinal atrofi ile karakterize bir hastaliktir
ve kronik olarak VEGF supresyonuna bagli retina ganglion hiicre
ve fotoreseptor apaptozisi ve buna bagl nérodejenenerasyon riski
artabilmektedir.

Subretinal neovaskiilarizasyon gelisen olgularda bevacizu-
mab, ranibizumab ve aflibercept ile retina kalinliginin ve anjiog-
rafik sizintinin azaldigy, fonkisyonel kazancin arttigi birgok ¢a-
lismada gosterilmistir. Ancak ¢ogunlukla hastalarda tekrarlayan
enjeksiyonlara gereksinim duyulmaktadir.
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