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Stargardt Disease and Cataract: Treatment Strategies and Current 
Approaches

ÖZ

Genç erişkinlik döneminde ortaya çıkan ve 
ilerleyici santral görme kaybı ile seyreden Stargardt 
hastalığında katarakt gelişiminde cerrahi ve göz içi 
lens tercihine yaklaşım farklılık göstermektedir. 
Retina hasarının yaygınlığı, görme alanında skotom 
varlığı ve yerleşimi, kontrast sensitivitesinin azalması 
gibi birçok faktör göz önünde bulundurularak cerrahi 
kararı verilmeli ve göz içi lens seçimi yapılmalıdır.

Anahtar kelimeler: Stargardt hastalığı, göz içi lensi, 
kontrast sensitivite

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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Stargardt Hastalığı ve Katarakt: Tedavi Stratejileri ve Güncel Yaklaşımlar

DERLEME REVIEW

Giriş

Stargardt hastalığı (SH) genç yetişkinlerde en sık görülen 
herediter makula distrofilerinden biridir ve erken yaşta santral 
görme kaybının en sık nedenlerinden biridir.1 Genellikle 
otozomal resesif geçiş göstermekle birlikte otozomal 
dominant ve mitekondrial DNA ile geçişler bildirilmiştir.1,2 
SH’nın prevalansı 1/8000-10000’dir.1 Hastalığın ortaya 
çıkışı genellikle 10-15 yaş civarıdır. SH’nın başlangıç yaşı 
hastalığın ciddiyeti ile ilişkilidir ve erken yaşta başlayan 
hastalarda daha ciddi seyreder. 

SH progresif ve geri dönüşsüz santral görme kaybı, renkli 
görme bozukluğu ve düşük ışık koşullarında görme zorluğu 
ile karakterizedir.1 Hastalığın makula bölgesine sınırlı olan 
(SH) ve tüm retinayı etkileyen (Fundus Flavimakulatus) 
olarak iki tipi vardır. Hastalığın başlangıç döneminde retina 
görüntüsü tamamen normal olabilir fakat zamanla retinal 
bulgular ortaya çıkmaya başlar. SH’nın kliniğinde retina 
pigment epitelinde lipofuscin birikimine bağlı değişiklikler, 
dövülmüş bronz görünümü ve IS-OS bandında bozulma ve 
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hasar görülebilir. Fundus fluorescein anjiografide, hastaların 
%80’ninde karanlık koroid izlenir fakat ileri vakalarda retina 
pigment epitel atrofisine bağlı olarak pencere defekti de 
izlenebilir.  Fundus otofloresan görüntülemede, hiper ya da 
hipootofloresan retinal lezyonlar izlenebilir. 

SH’na ABCA4 genindeki mutasyon ve bu 
fotoreseptörlerin dış segmentinde sentezlenen ATP-binding 
cassette proteinindeki sentez bozukluğu sebep olur.3 ABCA4 
proteini fotoreseptördeki metabolizma ile ortaya çıkan toksik 
maddelerin hücre dışına atılmasında görevlidir.3,4 Toksik 
maddelerin hücre içerisindeki birikimi hücre ölümüne sebep 
olmaktadır. ABCA4 genindeki mutasyon oldukça heterojendir 
ve bu durum klinik görünümde yaygın farklılıklara yol 
açmaktadır. SH’nın %5’i STGD4, ELOVL4 ve PRPH2 
genlerindeki mutasyonlardan kaynaklanmaktadır.3,4

Stargardt Hastalığı ve Kontrast Sensitivite

SH’nda kontrast sensitivitenin azaldığı önceki 
literatür çalışmalarında gösterilmiştir.5 SH hastalarının 
görme keskinliklerindeki ve kontrast sensitivitesindeki 
düşüklük göz önüne alındığında gelişebilecek katarakt gibi 
hastalıklar görme keskinliğinde beklenenden daha büyük 
düşüşlere sebebiyet verebilir.  Das ve ark.’larının4 yaptığı 
geniş popülasyonu çalışmada hastaların %0,66’sına görme 
fonksiyonunu bozduğu için katarakt cerrahisi gerektiği 
ortaya koymuştur.  Görme keskinliği, görme fonksiyonunu 
değerlendirmenin standart yoludur fakat tek yöntem değildir. 
Kontrast sensitivite, görme fonksiyonunun kapasitesi 
hakkında daha iyi bilgi verir. Katarakt, erken dönemde bile 
ışık saçılmasına yol açarak görme keskinliği korunmasına 
rağmen görme fonksiyonunu bozabilir. Bu durum özellikle 
kontrast sensitivitesi zaten başka hastalıklar tarafından 
bozulmuş olan hastalarda mevcut görme fonksiyonunun 
çok daha fazla etkilenmesi anlamına gelir. Shandiz ve ark.6 
gündüz ve gece şartlarında kortikal kataraktın kontrast 
sensitivitesini daha fazla bozduğunu göstermiştir. Shifter ve 
ark.7 posterior subkapsüler katarakt ve kortikal kataraktın 
erken döneminde bile kontrast sensitiviteyi azalttığını 
bildirmiştir. Literatür bilgileri ışığında, kontrast sensitivite 
bozukluğu olan SH hastalarında erken dönem kataraktlarda 
dahi görme fonksiyonunda belirgin bozulma yaşanabilir 
ve daha erken planlanan katarakt cerrahisi belirgin görme 
fonksiyonu düzelmesini sağlayabilir. 

SH’nda gelişebilen santral skotomdan dolayı bazı 
hastalarda eksantrik fiksasyon gelişebilmektedir. Şentürk 
ve ark.8 çalışmalarına dahil edilen tüm gözlerde yeni 
tercih edilen retina alanı oluştuğu ve tercih edilen alanın 
skotom alanının altında olduğunu bildirmişlerdir. Ayrıca 
hastaların %65’inde stabil olamayan fiksasyon noktası 
bildirmişlerdir.  Fiksasyon noktasının tercihine ve olası bir 

kataraktın tipine ve gelişim paternine göre hastaların görme 
keskinliği kataraktın erken döneminde azalma gösterebilir. 
Eksantrik fiksasyonu olan hastalarda keratometri ölçümleri, 
aksiyel uzunluk ölçümü farklılıklar göstererek refraktif 
hatalara yol açabilir. Ayrıca fiksasyon açısına göre göz içi 
mercek pozisyonunun konumlandırılması hastalarda görme 
fonksiyonunda artışa yol açabilir. 

Stargardt Hastalığında Göz İçi Lens Seçimi

SH’nın erken başlangıç yaşı göz önüne alındığında 
olası bir katarakt cerrahisinde ortaya çıkan en önemli 
sorulardan bir tanesi, katarakt ameliyatı sonrasında orta ve 
yakın mesafe görüşün nasıl korunacağıdır ve bunun görme 
fonksiyonunu bozmadan nasıl yapılabileceğidir. SH’nda 
katarakt cerrahisinde kullanılacak göz içi lens tipinin 
seçiminde hastalığın yarattığı kontrast sensitivite bozukluğu 
göz önüne alınmalıdır. 

Monofokal göz içi lensler iyi bir uzak mesafe performansı 
sergilerken, orta ve yakın mesafe görüş için ek gözlük ihtiyacı 
ortaya çıkmaktadır. Özellikle tek taraflı katarakt cerrahisi 
sonrası ve genç hastalarda orta ve yakın mesafede anisekoni 
ve anisometropiye bağlı binoküler görme kalitesinde şikayetler 
ortaya çıkacaktır.9 Monofokal göz içi lenslerin hem fotopik hem 
de mezopik koşullarda kontrast sensitivite performansının diğer 
göz içi merceklere göre daha iyi olduğu bilinmektedir. Mesci 
ve ark.9 unilateral monofokal lens implantasyonu sonrası 
binoküler kontrast sensitivitenin difraktif ve refraksif 
multifokal göz içi lenslere göre daha iyi olduğunu bildirmiştir. 
Monofokal göz içi lensler ile kontrast sensitivitenin yüksek 
olması SH hastalarında görme fonksiyonunu korunmasında 
etkin bir seçenek olabileceğini göstermektedir.

Mono-plus ve monofokal göz içi lenslerin sağlıklı 
retinaya sahip hastalar üzerinde yapılan çalışmalarda 
kontrast sensitivite açısından anlamlı fark bulunmamıştır.10 
Bu çalışmaların sağlıklı retinaya sahip bireylerde yapıldığını 
göz önüne alırsak SH’da mono-plus göz içi merceklerin 
performansı hakkında tam bir çıkarıma varmak doğru değildir. 
Kesin bir değerlendirme için SH’nda mono-plus göz içi mercek 
performansının değerlendirildiği çalışmalara ihtiyaç vardır.

Extended depth of focus (EDOF) göz içi mercekler uzak 
görüşün yanında orta mesafede de iyi bir görüş sunmaktadır. 
Fakat EDOF göz içi merceklerde tasarım ve çalışma 
prensiplerinin farklı olması nedeniyle kontrast sensitivite 
monofokal göz içi merceklere göre daha düşüktür.11,12 Avantajlı 
taraflarının yanında kontrast sensitiviteye olan etkisi nedeniyle 
SH’nda istenilen görme fonksiyonu seviyesine ulaşılmayabilir.

Multifokal göz içi mercekleri orta ve yakın mesafe 
görüşünde çok etkin olmalarına rağmen kontrast sensitivite 
performansları monofokal göz içi merceklere göre daha 
kötüdür.12 SH gibi kontrast sensitivitenin önem taşıdığı 
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hastalıklarda kullanımı ile hedeflenen görme fonksiyonu artışı 
elde edilemeyebilir. Ayrıca unilateral katarakt cerrahilerinde 
kullanılması anisekoni ve anizometropiyi tetikleyebileceği için 
hastada astenopik şikayetlere yol açabilir.9

Multifokal göz içi merceklerde bildirilen halo ve glare 
oluşumu hedeflenen görme keskinliğine ulaşmayı ve fiksasyon 
tercihlerini etkileyerek binokülariteyi zorlaştıran başka bir etmendir.12

Akomodatif göz içi mercekler özellikle genç hastalarda 
yakın görme sorununa çözüm üretebilir. Akomodatif göz içi 
mercekler uzak görme fonksiyonunda bozulmaya yol açmadan 
gelen ışığın tamamını kullanarak ve kontrast sensitiviteyi 
bozmadan iyi bir yakın görüş sunabilir.13 Mesci ve ark.9 
Akomodatif göz içi lenslerin kontrast sensitivitesinin multifokal 
göz içi lenslerden daha iyi olduğunu ve monofokal lensler ile 
benzer olduğunu bildirmiştir.

Katarakt cerrahisi sırasında çeşitli sebeplerle göz içi mercek 
planlandığı gibi kapsül içerisine yerleştirilemeyebilir. Kapsül 
içi monofokal ve skleral fiksasyon lensler kontrast sensitivite 
açısından karşılaştırıldığında aralarında istatistiksel anlamlı bir 
fark bulunamamıştır.14 Olası bir gereklilik durumunda kapsül içi 
merceklerin yerine skleral fiksasyon mercekler kullanıldığında 
görme fonksiyonu açısından bir kayıp yaşanmayacaktır.  

Az gören hastaların rehabilitasyon süreçlerinde büyüteç ya 
da teleskopik gözlük kullanımı yaygın bir uygulamadır. Benzer 
etkiyi yaratabilecek göz içi macula lensi uygulamaları da yıllar 
içerisinde ortaya çıkmıştır. Makula lens uygulamasında görüntü 
optik olarak büyütülerek retina üzerine düşürülmektedir fakat 
santral skotomun yerleşimi ya da ekzantrik fiksasyon varlığı 
bu tip göz içi merceğin kullanımını kısıtlayabilmektedir.15 
Ekzantrik fiksasyon yapan hastalarda Fresnel prizma göz içi 
mercekleri kullanılabilmektedir fakat göz içi merceğin Fresnel 
prizmaları gelen ışıkta saçılmaya yol açarak kontrast kaybına 
sebep olabilmektedir.15  

Stargardt hastalığı için henüz kesin bir tedavi 
bulunmamakla birlikte, gen terapisi, hücre temelli yaklaşımlar, 
farmakolojik ajanlar ve besinsel destekler gibi gelişmekte 
olan tedavi stratejileri-tek başlarına veya kombine şekilde 
uygulandıklarında-önemli ölçüde umut vadetmektedir. Bu 
yaklaşımlar arasında, CRISPR tabanlı gen düzenleme gelecekte 
klinik uygulama açısından dönüştürücü potansiyele sahip 
bir müdahale olarak öne çıkmaktadır.3 Bu ümit verici tedaviler 
uygulanmaya başladığı zaman katarakt cerrahisinin sebep olduğu 
inflamasyonun tedaviler üzerindeki potansiyel etkileri göz önüne 
alınarak cerrahi zamanlaması dikkatlice planlanmalıdır.

Sonuç

SH hastalarında katarakt artan yaşla birlikte ortaya 
çıkabilmekte ve görme kalitesi üzerinde beklenenden daha 
belirgin etkilere neden olabilmektedir. SH hastalarında göz 
içi lens seçimi yapılırken IS/OS bandının bütünlüğü, makula 
atrofisi varlığı, fiksasyon tercihi, görme alanında skotom varlığı 
ve hastanın beklentileri gibi birçok faktörü göz önüne almak 
gerekmektedir.
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