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Geng erigkinlik doneminde ortaya ¢ikan ve
ilerleyici santral gorme kaybi ile seyreden Stargardt
hastaliginda katarakt gelisiminde cerrahi ve goz igi
lens tercihine yaklasim farklilik gostermektedir.
Retina hasarinin yayginligi, gorme alaninda skotom
varlig1 ve yerlesimi, kontrast sensitivitesinin azalmasi
gibi bir¢ok faktor goz oniinde bulundurularak cerrahi

karar1 verilmeli ve g6z ici lens se¢imi yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: Stargardt hastaligi, goz i¢i lensi,

Abstract

Stargardt’s disease, which typically manifests in early
adulthood and progresses with central vision loss,
presents variable approaches regarding the timing of
cataract surgery and intraocular lens selection. Surgical
decisions should consider multiple factors such as
the extent of retinal damage, presence and location
of scotomas in the visual field, and reduced contrast

sensitivity.
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kontrast sensitivite

Stargardt hastaligi (SH) geng yetigkinlerde en sik goriilen
herediter makula distrofilerinden biridir ve erken yasta santral
gorme kaybinin en sik nedenlerinden biridir.! Genellikle
otozomal resesif gecis gostermekle birlikte otozomal
dominant ve mitekondrial DNA ile gegisler bildirilmistir."”
1/8000-10000°dir.!
¢ikist genellikle 10-15 yas civaridir. SH’nin baslangi¢ yasi

SH’nin prevalansi Hastaligin ortaya

hastaligin ciddiyeti ile iligkilidir ve erken yasta baslayan
hastalarda daha ciddi seyreder.

contrast sensitivity

SH progresif ve geri doniissiiz santral gorme kayb1, renkli
gorme bozuklugu ve diisiik 151k kosullarinda gérme zorlugu
ile karakterizedir." Hastaligin makula bolgesine sinirlt olan
(SH) ve tiim retinayr etkileyen (Fundus Flavimakulatus)
olarak iki tipi vardir. Hastaligin baslangic doneminde retina
goriintiisii tamamen normal olabilir fakat zamanla retinal
bulgular ortaya ¢ikmaya baslar. SH’nin kliniginde retina
pigment epitelinde lipofuscin birikimine bagh degisiklikler,
doviilmiis bronz goriiniimii ve IS-OS bandinda bozulma ve
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hasar goriilebilir. Fundus fluorescein anjiografide, hastalarin
%80’ninde karanlik koroid izlenir fakat ileri vakalarda retina
pigment epitel atrofisine bagli olarak pencere defekti de
izlenebilir. Fundus otofloresan goriintiilemede, hiper ya da
hipootofloresan retinal lezyonlar izlenebilir.

SH'na ABCA4
fotoreseptorlerin dis segmentinde sentezlenen ATP-binding

genindeki  mutasyon ve bu
cassette proteinindeki sentez bozuklugu sebep olur.” ABCA4
proteini fotoreseptordeki metabolizma ile ortaya ¢ikan toksik
maddelerin hiicre disina atilmasinda gorevlidir.* Toksik
maddelerin hiicre igerisindeki birikimi hiicre liimiine sebep
olmaktadir. ABCA4 genindekimutasyon olduk¢a heterojendir
ve bu durum klinik goriiniimde yaygin farkliliklara yol
agmaktadir. SHnin %51 STGD4, ELOVL4 ve PRPH2
genlerindeki mutasyonlardan kaynaklanmaktadir.’*

Stargardt Hastalig1 ve Kontrast Sensitivite

SH’nda
literatiir caligmalarinda gosterilmistir.” SH hastalarinin

kontrast  sensitivitenin  azaldig1  Onceki
gorme keskinliklerindeki ve kontrast sensitivitesindeki
diisiikliik goz oniine alindiginda gelisebilecek katarakt gibi
hastaliklar gérme keskinliginde beklenenden daha biiylik
diistiglere sebebiyet verebilir. Das ve ark.’larinin’ yaptigi
genis popiilasyonu ¢alismada hastalarin %0,66’sina gérme
fonksiyonunu bozdugu i¢in katarakt cerrahisi gerektigi
ortaya koymustur. Gorme keskinligi, gorme fonksiyonunu
degerlendirmenin standart yoludur fakat tek yontem degildir.
Kontrast sensitivite, gorme fonksiyonunun kapasitesi
hakkinda daha iyi bilgi verir. Katarakt, erken dénemde bile
151k sacilmasina yol agarak gérme keskinligi korunmasina
ragmen gérme fonksiyonunu bozabilir. Bu durum o6zellikle
kontrast sensitivitesi zaten baska hastaliklar tarafindan
bozulmus olan hastalarda mevcut gérme fonksiyonunun
¢ok daha fazla etkilenmesi anlamina gelir. Shandiz ve ark.’
giindiiz ve gece sartlarinda kortikal kataraktin kontrast
sensitivitesini daha fazla bozdugunu gostermistir. Shifter ve
ark.” posterior subkapsiiler katarakt ve kortikal kataraktin
erken doneminde bile kontrast sensitiviteyi azalttigini
bildirmistir. Literatiir bilgileri 1s181nda, kontrast sensitivite
bozuklugu olan SH hastalarinda erken donem kataraktlarda
dahi gérme fonksiyonunda belirgin bozulma yasanabilir
ve daha erken planlanan katarakt cerrahisi belirgin gorme

fonksiyonu diizelmesini saglayabilir.

SH’nda gelisebilen santral skotomdan dolay:r bazi
hastalarda eksantrik fiksasyon gelisebilmektedir. Sentiirk
ve ark.’ calismalarina dahil edilen tim gozlerde yeni
tercih edilen retina alani olustugu ve tercih edilen alanin
skotom alaninin altinda oldugunu bildirmislerdir. Ayrica
hastalarin  %65’inde stabil olamayan fiksasyon noktasi

bildirmislerdir. Fiksasyon noktasinin tercihine ve olasi bir
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kataraktin tipine ve gelisim paternine gore hastalarin gérme
keskinligi kataraktin erken déneminde azalma gosterebilir.
Eksantrik fiksasyonu olan hastalarda keratometri ol¢timleri,
aksiyel uzunluk Ol¢iimii farkliliklar gostererek refraktif
hatalara yol agabilir. Ayrica fiksasyon agisina gore goz igi
mercek pozisyonunun konumlandirilmasi hastalarda gérme
fonksiyonunda artisa yol agabilir.

y.

Stargardt Hastahginda Goz I¢i Lens Secimi

SH’nin erken baslangi¢ yasi goz oOniine alindiginda
olast bir katarakt cerrahisinde ortaya ¢ikan en Onemli
sorulardan bir tanesi, katarakt ameliyat1 sonrasinda orta ve
yakin mesafe goriisiin nasil korunacagidir ve bunun gérme
fonksiyonunu bozmadan nasil yapilabilecegidir. SH’nda
katarakt cerrahisinde kullanilacak goz i¢i lens tipinin
seciminde hastaligin yarattig1 kontrast sensitivite bozuklugu
g6z Oniine alinmalidir.

Monofokal goz ici lensler iyi bir uzak mesafe performansi
sergilerken, orta ve yakin mesafe goriis i¢in ek gozliik ihtiyaci
ortaya ¢ikmaktadir. Ozellikle tek tarafli katarakt cerrahisi
sonrast ve gen¢ hastalarda orta ve yakin mesafede anisekoni
ve anisometropiye bagli binokiiler gorme kalitesinde sikayetler
ortaya ¢tkacaktir.” Monofokal g6z i¢i lenslerin hem fotopik hem
de mezopik kosullarda kontrast sensitivite performansinin diger
g0z i¢i merceklere gore daha iyi oldugu bilinmektedir. Mesci
ve ark.” unilateral monofokal lens implantasyonu sonrasi
binokiiler kontrast sensitivitenin difraktif ve refraksif
multifokal g6z ici lenslere gore daha iyi oldugunu bildirmistir.
Monofokal g6z ici lensler ile kontrast sensitivitenin yiiksek
olmas1 SH hastalarinda gérme fonksiyonunu korunmasinda
etkin bir segenek olabilecegini gdstermektedir.

Mono-plus ve monofokal gbz ici lenslerin saglikli
retinaya sahip hastalar iizerinde yapilan c¢aligmalarda
kontrast sensitivite agisindan anlamli fark bulunmamistir.”
Bu ¢aligmalarin saglikli retinaya sahip bireylerde yapildigini
gdz Oniine alirsak SH’da mono-plus g6z i¢i merceklerin
performansi hakkinda tam bir ¢ikarima varmak dogru degildir.
Kesin bir degerlendirme i¢in SH’nda mono-plus goz i¢i mercek
performansinin degerlendirildigi caligmalara ihtiyag vardir.

Extended depth of focus (EDOF) goz i¢i mercekler uzak
goriislin yaninda orta mesafede de iyi bir goriis sunmaktadir.
Fakat EDOF g6z i¢i merceklerde tasarim ve c¢alisma
prensiplerinin farkli olmast nedeniyle kontrast sensitivite
monofokal goz i¢i merceklere gore daha diisiiktiir.''* Avantajli
taraflarinin yaninda kontrast sensitiviteye olan etkisi nedeniyle
SH’nda istenilen gérme fonksiyonu seviyesine ulagiimayabilir.

Multifokal g6z i¢i mercekleri orta ve yakin mesafe
goriisliinde ¢ok etkin olmalarina ragmen kontrast sensitivite
performanslart monofokal goz i¢ci merceklere goére daha
kotidir.” SH gibi kontrast sensitivitenin 6nem tasidigi
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hastaliklarda kullanimi ile hedeflenen gérme fonksiyonu artist
elde edilemeyebilir. Ayrica unilateral katarakt cerrahilerinde
kullanilmas: anisekoni ve anizometropiyi tetikleyebilecegi icin
hastada astenopik sikayetlere yol agabilir.’

Multifokal goz i¢i merceklerde bildirilen halo ve glare
olusumu hedeflenen gérme keskinligine ulasmay1 ve fiksasyon
tercihlerini etkileyerek binokiilariteyi zorlastiran bagka bir etmendir.””

Akomodatif g6z i¢i mercekler 6zellikle geng hastalarda
yakin gérme sorununa ¢6ziim iiretebilir. Akomodatif g6z igi
mercekler uzak gérme fonksiyonunda bozulmaya yol agmadan
gelen 15181in tamamini kullanarak ve kontrast sensitiviteyi
bozmadan iyi bir yakin goriis sunabilir.” Mesci ve ark.’
Akomodatif g6z i¢i lenslerin kontrast sensitivitesinin multifokal
g0z i¢i lenslerden daha iyi oldugunu ve monofokal lensler ile
benzer oldugunu bildirmistir.

Katarakt cerrahisi sirasinda cesitli sebeplerle goz i¢i mercek
planlandig1 gibi kapsiil icerisine yerlestirilemeyebilir. Kapsiil
ici monofokal ve skleral fiksasyon lensler kontrast sensitivite
acisindan karsilastirildiginda aralarinda istatistiksel anlamli bir
fark bulunamamuistir.” Olas1 bir gereklilik durumunda kapsiil igi
merceklerin yerine skleral fiksasyon mercekler kullanildiginda
gorme fonksiyonu agisindan bir kayip yasanmayacaktir.

Az goren hastalarin rehabilitasyon siire¢lerinde biiyiiteg ya
da teleskopik gozliik kullanimi yaygin bir uygulamadir. Benzer
etkiyi yaratabilecek goz i¢i macula lensi uygulamalar: da yillar
icerisinde ortaya ¢ikmistir. Makula lens uygulamasinda goriinti
optik olarak biiyiitiilerek retina lizerine diigiiriilmektedir fakat
santral skotomun yerlesimi ya da ekzantrik fiksasyon varligi
bu tip goz i¢i mercegin kullanimint kisitlayabilmektedir.”
Ekzantrik fiksasyon yapan hastalarda Fresnel prizma goz ici
mercekleri kullanilabilmektedir fakat g6z i¢i mercegin Fresnel
prizmalar1 gelen 1s1kta sacilmaya yol acarak kontrast kaybina
sebep olabilmektedir.”

Stargardt heniiz kesin bir tedavi
bulunmamakla birlikte, gen terapisi, hiicre temelli yaklasimlar,
farmakolojik ajanlar ve besinsel destekler gibi gelismekte
olan tedavi stratejileri-tek baglarina veya kombine sekilde
uygulandiklarinda-6nemli Ol¢iide umut vadetmektedir. Bu

yaklasimlar arasinda, CRISPR tabanli gen diizenleme gelecekte

hastaligr  i¢in

klinik uygulama agisindan doniistiiriicii potansiyele sahip
bir miildahale olarak 6ne ¢ikmaktadir.’” Bu timit verici tedaviler
uygulanmaya basladig1 zaman katarakt cerrahisinin sebep oldugu
inflamasyonun tedaviler {izerindeki potansiyel etkileri géz oniine
alinarak cerrahi zamanlamasi dikkatlice planlanmalidir.

Sonug¢

SH hastalarinda katarakt artan yasla birlikte ortaya
cikabilmekte ve gorme kalitesi {izerinde beklenenden daha
belirgin etkilere neden olabilmektedir. SH hastalarinda g6z
i¢i lens se¢imi yapilirken IS/OS bandinin biitiinliigii, makula
atrofisi varligi, fiksasyon tercihi, gorme alaninda skotom varlig1
ve hastanin beklentileri gibi birgok faktorii gdz Oniine almak
gerekmektedir.
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