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I. GIRIS VE AMAG

Idiyopatik jukstafoveal telenjiektazi tip 2 (IJT tip 2) ya da diger bir adiyla
makuler telenjiektazi tip 2 (Mac Tel - 2) 1993'te Gass ve Blodi tarafindan
tanimlanmis ve 2006 yilinda Yannuzzi tarafindan tekrar siniflandiriimistir.-?
Mac Tel - 2 genellikle yasamin 5-7. dekatlarinda goérilen, gérme alaninda
bozukluk ve santral gormede azalma ile seyreden bir hastaliktir. Her iki
cinsiyette egit olarak gorulur. Klinik olarak erken donemde retinal seffaflikta
azalma, makulada otofloresans degisiklikler, makuler 6dem, intraretinal

kristalin depozitler, makiler pigment gecisinde bozulma ile karakterizedir.3

lleri evre hastalarda makiiler delik, parafoveal alanda dilate ve tortiydz
damarlar, retinal damarlardan veya neovaskuler dokudan sizinti gorulUr.
Hastalarda santral gérmede bozukluk, parafoveal skotom ve metamorfopsi
gorilir.* Mac Telin ¢ok nadir bir hastalik oldugu varsayilirken bazi
calismalarda az tani aldigi igin dusunidlenden daha fazla olabilecegi

savunulmustur.®

Perifoveal telenjiektazinin nedeni tam olarak aydinlatilamamis olsa da,
retinal maller hicre dejenerasyonunun giinumuzde birincil patoloji olabileceqgi
dusunulmektedir. Muller hacreleri retinanin glial htcre yapisini olugturan en

oénemli hiicreleri olup retinanin koruyucu ve besleyici hiicreleridir.®

Mac Tel - 2 her iki gozde muller hiicre disfonksiyonu, makuler kapiller agda
degisiklikler ve noral atrofi ile karakterize bir hastaliktir.” Bu hastalikta retinal
damar anomalileri gorulmektedir. Bunlar dik acili venler, subretinal ve dis
retinal bodlgede neovaskuilarizasyon ve foveal avaskuler zonda damar
invazyonudur.8 Mac Tel - 2 olgularinda subretinal neovaskilarizasyon (SRNV)

gelismedikce genellikle lipid eksudasyonu ve kanama goriilmez.’



Optik kohorens tomografi (OKT) retina ve koroidin goérintilenmesini
saglayan non-invaziv bir yontemdir. Optik kohorens tomografi anjiyografi
(OKTA), OKT temelli bir gérintiime aracidir. Vaskuler aglarin G¢ boyutlu olarak
goruntilenmesini  saglar. Gozdeki fonksiyonel kan damarlarinin
goruntilenmesine izin veren non-invaziv bir yontemdir. Hareket halindeki
kirmizi kan hucrelerinin neden oldugu OKT sinyallerindeki degisimler
kullanilarak elde edilir. Bu sayede retinal damar tabakalari intravenoz kontrast

madde enjeksiyonu gerekmeksizin gorintilenebilir.®1°

Mac Tel - 2'nin uzun yillar boyu altin standart tani yontemi FFA olmustur.
Klasik FFA bulgusu makuladaki kistik bosluklarla iligkili olmayan, parafoveal
boélgede telenjiektazik damarlardan floresein sizintisidir.’* Yiizeyel vaskuler
pleksus (YKP) disindaki tabakalarin sadece arka plan hiperfloresans olarak
izlendigi FFA'nin tersine, OKTA yuzeyel ve derin vaskuler tabakalari ve koroid

damarlarini ayri ayri gortinttleyebilmektedir.'?

OKTA, proliferatif fazda anti-VEGF yanitinin iyi olmasi nedeni ile koroid
neovaskularizasyonunun erken tespiti ve tedavinin planlanmasi agisindan

diger gorintiileme yontemlerinden daha avantajlidir.”

Biz bu ¢alismada kontrol grubu ve Mac Tel - 2 olgularindaki OKTA verilerini

saglkh kontrol grubu ile kargilagtirmayi amagladik.



Il. GENEL BILGILER

[I.1. Retina Anatomi ve Histolojisi

Retina, optik sinirden ora serrataya kadar uzanir ve birgok hucre
tabakasindan olusur. Bu tabakalar arasinda fotoreseptor hucreler (basil ve
koniler), bipolar hicreler, ganglion hicreleri, horizontal ve amakrin hicreler yer
alir (Sekil 1).13 Retina, gérme slirecinde gok énemli bir rol oynar ve iki ana

katmandan olusur.

1. Duyusal Retina (Néral Retina): icteki bu katman, gérme islevinden
sorumlu hucreleri igerir. Burada, 1s1g1 algilayip sinir sinyallerine donusttren

fotoreseptdr hicreleri bulunur.

2. Pigment Epiteli: Retina dig tarafinda yer alan bu tek katmanl hucre
tabakasi, fotoreseptor hicrelerin saglikli galismasi igin kritik rol oynar. Pigment
epiteli, fazla 15191 emer ve retina hlcrelerini agiri 1s1k hasarindan korur. Ayrica
fotoreseptorlerin - yenilenmesine yardimci olur ve retina hucrelerinin

beslenmesini saglar.'*
Fotoreseptor hucre tabakasi:

e Bruch membrani

e Pigment epiteli

e Fotoreseptor hucreler (koni ve basil)
e Disg limitan tabaka

e Dis nukleer tabaka

e Dis pleksiform tabaka

e ¢ nikleer tabaka

e ¢ pleksiform tabakla

e Gangliyon hucre tabakasi

o Sinir lifi tabakasi

¢ internal limitan membran
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Sekil 1. Digtan ice dogru retina katlari ve hiicrelerin dagilimi

I1.1.1. Retina Kan Damarlari

Santral retinal arter, gdzun ana damarlarindan biri olup gérme fonksiyonlari
icin hayati bir rol oynar. Bu arter néral retinanin 2/3’lik i¢ kisminin kan
dolasimini saglar. Retinanin 1/3’luk dis kismi ise koryokapillaris adi verilen

koroid damarlarindan beslenir.

Retinada inter-arteriyel veya arteriyoven6z anastomozlar bulunmaz. Bu
Ozellik retinal arteriyel sistemi bir son-arteriyel sistem (end-arterial system)
yapar. Bu damar yapisinin bir diger onemli 6zelligi, santral retinal ven
araciligiyla tek bir toplayici damar olmasidir. Santral retinal arterin getirdigi
kan, retinayi besledikten sonra santral retinal ven yoluyla geri taginir. Santral
retinal arterin ttkanmasi durumunda retinanin i¢ tabakalari oksijen ve besin
kaynagini tamamen kaybeder, bu da ani gérme kaybina yol agmaktadir.!®

Retinal damar yapilari Sekil 2'de gosterilmigtir.
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Sekil 2. Retinal damar yapilarinin sematik gésterimi

I.1.2. Retinanin Topografik Anatomisi

Retina, santral ve periferik olmak Uzere iki ana bélime ayrilir. Bu iki bélim,
farkh gorsel mekanizmalara hizmet eder ve retinanin genel igleyisinde birbirini

tamamlar.

e Makiila: Optik diskin temporalinde yer alan, yaklasik 5,5-6 mm
capindaki, vaskuler arkuatlar i¢cindeki retinanin merkezi bolgesidir.

Makula; fovea, parafovea ve perifoveadan olusur.

Fovea, gézin tam merkezinde yer alan ve en net, en keskin gorisu
saglayan bolgedir. Yaklasik 1500 um g¢apinda ve 550 ym kalinhigindadir.
Fovea'nin yapisi oldukga ilgingtir; merkezden disa dogru 22 derecelik bir
egime sahip olmasi nedeniyle, kenarlari daha kalin, tabani ise daha ince
bir yapiya sahiptir. Bu edim, fovea iginde goruntilerin odaklanmasini en iyi

sekilde saglamaktadir.



Fovea'nin en i¢c kismina foveola denir ve bu bolge yaklagik 350 pm
genisgligindedir. Foveolanin tamami renkli gérmeden sorumlu olan koni
hicrelerinden olugur. Bu hlcreler sayesinde en ince detaylari ve renkleri
net bir sekilde algilayabiliriz. Foveola bdlgesinde kan damarlari bulunmaz

ve bu bolge koryokapillaris'ten yani koroidden beslenir.1416

Parafovea yaklasik 0,5 mm genisliginde ve foveanin hemen gevresinde

bulunmaktadir.'3.16
Perifovea yaklasik 1,5 mm genigligindedir.'®

Retinanin topografik anatomisi Sekil 3’te verilmigtir.

perifovea

arafove
ovea

O

Sekil 3. Optik disk, Maklila ve Makiiladaki yapilar



e Periferik Retina:

Retinanin daha genig, 6ne dogru uzanan kismidir. Retina
merkezinin disinda kalan bdlgedir ve burada ¢ogunlukla basil hicreleri
bulunur. Bu hucreler, duguk isikta gorme ve gorme alanindan

sorumludur.

Ora serrata, retinanin en éndeki kismi olup gérme fonksiyonu olan
retina ile gorme fonksiyonu olmayan pars plana arasindaki gegcis

bolgesidir. Bu bolge, limbustan yaklasik 6-8 mm uzakta bulunur.’®

II.2. Makuler Telenjiektazinin Tarihsel Geligimi

Telenjiektazi kelimesi, Yunancadan turetiimistir ve U¢ kelimenin
birlesiminden olusur: "telos" (son), "aggeion" (damar) ve "ektasis" (genisleme).
Yaklasik 200 yil dnce Leipzig'de yasayan Carl Ferdinand Graefe, "Angiectasie
ein Beitrag zur rationellen Cur und Erkenntnifs der Gefalsausdehnungen" adli
eserinde ilk kez "retinal telenjiektazi" (retinadaki damarsal genigleme) terimine

yer vermigtir.’”

Yaklagik yuzyill 6nce Coats, retina damarlarinda anomali ile birlikte, retina
kanamalari, retina dekolmani, katarakt ve glokom gibi patolojilere yol agabilen
asiri miktarda sivi birikimiyle karakterize alti gocuk hastayi tanimlamistir.'®
Daha sonra Coats bazi hastalarin von Hippel'® tarafindan daha 6nceden

tanimlanmis bir patolojiyle ayni oldugunu fark etmistir.

Bir sure sonra ise Leber benzer bir retina damar rahatsizhdini bildirmis,
ancak bu duruma "multipl milier anevrizmalar" adini vermis ve bunun Coats
hastaliginin erken evresi olabilecegini 6ne sirmistir. ilerleyen yillarda Reese,
baslangicta Leber multipl milier anevrizmalari olan ve daha sonra masif retinal
sivl birikimi gelisen bir hastayl tarif ederek Leber'in bu goriglerini

desteklemistir.2® Aslinda, Leber multipl milier anevrizmalari ile Coats



hastaliginin ayni hastaligin iki farkh formu oldugunu belirtmis ve retinanin bir

tir damarsal geniglemesi (telenjiektazi) oldugunu vurgulamigtir.?!

Gass ise bu damar anomalilerinin teshisinde fundus fléresein anjiyografinin

(FFA) gok degerli bir ydontem oldugunu ortaya koymustur. *-11.17

[1.3. Siniflandirma

[1.3.1. Gass Siniflandirmasi

Retinal kapiller ektazi (kilcal damarlarda genigleme) perifoveal alanla sinirli
oldugunda ve belirgin bir spesifik neden bulunmadidinda idiyopatik perifoveal
veya jukstafoveolar retinal telenjiektazi terimleri kullanilir. Gass ve Oyakawa??
27 hastanin klinik ve floresein anjiyografik bulgularina dayanarak idiyopatik

jukstafoveolar retinal telenjiektaziyi (IJRT) dort gruba ayirmigtir.

Coats hastaliginin daha az siddetli bir formu olan ve gogunlukla erkeklerde
goriulen, gelisimsel kokenli oldugu duasunulen grup 1, lipid ve ser6z retinal

eksudasyonla iligkili tek tarafli parafoveal retinal telenjiektaziyle karakterizedir.

Grup 2, ¢cogunlukla erkek cinsiyette gorulur. Bilateral ve simetrik seyreder.
Parafoveal bdlgenin temporalinde minimal intraretinal ekstudasyon ve

jukstafoveolar telanjiektazi goralur.

Grup 3, cinsiyet farki izlenmemistir. intraretinal ekstidasyona eslik eden

bilateral parafoveolar telenjiektazi gorular.

Grup 4 ise ailesel optik disk soluklugu ve perifoveolar retinal kapiller

tikanikligi olan olgulardan olugmaktadir.

1993 yilinda Gass ve Blodi 28 yil boyunca 140 hastayi inceledikten sonra
bu siniflandirmayi degistirmistir. IURT Gg¢ gruba ayrilmis ve her grup da kendi
icinde iki alt gruba ayriimistir.

Grup 1a belirgin ve eksudatif IJRT olarak tanimlanmistir. Bu goézler
cogunlukla erkekleri etkileyen konjenital tek tarafli telenjiektaziyi temsil



etmektedir. Klinik olarak, makuilada ser6z eksudasyon ve ddem siklikla gorme

azhgina sebep olur.

Grup 1b belirgin, eksudatif ve fokal IJRT olarak tanimlanmistir. Bu hastalar

Grup 1a ile benzer 6zellikler tasir ve nispeten iyi bir gérsel prognoza sahiptir.

Grup 2a gizli ve eksudatif olmayan IJRT olarak adlandiriimistir. Bu, IJRT'nin
en yaygin formudur. Onceki siniflandirmanin 2. ve 3. gruplarinin birlesiminin

bir sonucudur.

Grup 2b juvenil gizli ailesel IJRT olarak tanimlanmistir. Bu alt grup, bilateral
SRNV ve hafif retinal jukstafoveolar telenjiektazisi olan iki kardesten
olusuyordu. Klinik muayenede dik acili venuller veya yuzeyel retinal refraktil

depozitler gortlmemistir.

Grup 3a tikayici IJRT'yi ifade etmektedir. Bu alt grup, her iki gézde
telenjiektazi, minimal eksudasyon ve jukstafoveolar kapiller agda yaygin

tikaniklik olan ¢ kadindan oluguyordu.

Grup 3b merkezi sinir sistemi vaskulopatisi ile iligkili tikayici [JRT'yi
iceriyordu. Jukstafoveolar telenjiektazi, kapiller oklizyon ve minimal
eksudasyonu olan ve ayni zamanda merkezi sinir sistemi vaskulopatisinden

muzdarip olan dort erkek bu son alt grubu olusturmaktadir.'1.23-27

[1.3.2. Yannuzzi Siniflandirmasi

Gass siniflandirmasini basitlestirmek, OKT ile ISYA ve FFA bulgularini
bagdastirmak amaciyla Yannuzzi ve ark. IJRT'yi idiyopatik makuler
telenjiektazi tip 1 (Mac Tel - 1) ve idiyopatik makuler telenjiektazi tip 2 (Mac Tel

- 2) olarak da bilinen iki gruba ayirmigtir.

Bu siniflandirmada, Gass’in tanimladi§i Grup 1a ve 1b’yi Mac Tel — 1 olarak
, Grup 2a’yi da Mac Tel - 2 olarak yeniden adlandirdi. Grup 2b ve 3 ise nadir

gortimeleri nedeniyle siniflandirmaya alinmad.'"-2324



I.4. Makdler Telenjiektazinin Klinik Ozellikleri

11.4.1. Demografik Ozellikler

Mac Tel - 2, genellikle 50-60 yaslar arasinda ortaya ¢ikan, her iki gézu
etkileyen bir goz hastaligidir.?® Hastaligin genetik bir yoni olabilecegine dair
bazi ipuglari mevcut, ancak net bir kalitsal gecis belirlenmemistir. Aile gegmisi
ve tek yumurta ikizlerinde gorulen vakalar, genetik bir bilegenin varligina isaret

etmektedir. 12935

Bu hastaligin yayginligi Gzerine yapilan ¢alismalar, fundus fotograflarina
dayandidi igin gercekte oldugundan daha az vaka tespit edilmis olabilir. Daha
hassas goruntileme teknikleri (OKT veya kisa dalga otofloresans gibi)

kullanilmadigi igin, erken donem vakalar gézden kagmis olabilir.28

Mac Tel - 2'nin 6nemli bir yani da, hastalarin neredeyse yarisinda baska bir
saglik sorunuyla birlikte goriilmesidir.3® En sik eslik eden hastalik, diabetes
mellitus (DM) olup, yapilan bazi ¢alismalarda Mac Tel - 2 ile diyabet arasinda
bir iligki oldugu 6ne surulmustir. Ancak bu iligki her calismada ayni sekilde
bulunmamistir. Ornegdin, bazi arastirmalar hastalarin énemli bir béliminde
diyabet tespit ederken, diger calismalar bu baglantiyir dogrulayamamigtir.
Diyabetle iligkili olmayan ancak diyabetik retinopatide gorulen bazi benzer g6z

bulgulari, hastaligin teshisini zorlastirabilir.'-?

Mac Tel - 2 ayrica pupilla kenarinin mikrohemanjiyomlari, epiretinal
membranlar ve yumusak konfluent drusen gibi diger okuler durumlarla da
iligkilendirilmistir. Bu durumun altinda yatan neden tam olarak anlasilamamis
olsa da, retinal perisitlerde veya glial hiicrelerde genel bir fonksiyon bozuklugu

veya vendz tikanikliga ikincil bir duruma bagl olabilicegi distnulmstar. 22

Sonug olarak, Mac Tel - 2 genetik, sistemik ve gevresel faktorlerin bir araya
geldigi karmasik bir goz hastaligidir. Diyabet, hipertansiyon, ¢olyak hastaligi
ve koroner arter hastaligi gibi pek ¢ok bagka hastalikla iligkilendirilebilir, ancak
bu baglantilarin daha iyi anlasilmasi igin daha fazla arastirmaya ihtiyac

vardir.22
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11.4.2. Oftalmoskopik bulgular ve dogal seyir

Mac Tel - 2 hastalarinin klinik bulgulari genellikle perifoveal bolge ile
sinirhdir. Bu hastalik cogunlukla iki tarafli ve simetriktir, ancak bazi durumlarda
tek tarafli, asimetrik veya belirtileri olmayan vakalar da gorilmistir.2 Hastalar
genellikle merkezi gérme bozuklugu, parafoveal kor noktalar ve duz gizgilerin
egri gérinmesi (metamorfopsi) gibi semptomlar tarif ederler.* Baslangicta
hastalarin gorme keskinligi genellikle 20/30 ya da daha iyidir. Ancak, bu iyi
goérme keskinligine ragmen, hastalarin gérme fonksiyonunu degerlendiren
anketlerde aldiklari puanlar beklenenden daha dugsuk ¢ikmaktadir. Bu goérme
fonksiyonundaki bozulmanin merkezi géorme keskinligi ile orantili olmayacagini

dusundirmektedir.3”

Mac Tel - 2 hastalarina, gérmeye spesifik yasam Kkalitesi Olg¢Utlerini
deg@erlendiren bir ¢calisma yapilmistir. Bu hastalarda iki yillik takip suresince
puanlarda bir degisiklik olmadigi tespit edilmistir.383% Schmitz ve ark.in 4°
yaptigi bir calismada, Mac Tel — 2 hastalarinin 1 yillik takibinde gérme
keskinligi degismemistir, bu da hastaligin yavas ilerledigini gostermektedir.
Ancak, uzun dénem takiplerde bazi hastalarda SRNV veya merkezi retinal
atrofi gelismesi durumunda gorme keskinliginde yavas bir disus gozlendigi

ifade edilmektedir.*!

Mac Tel - 2 hastalarinin ¢ogunda, neovaskullarizasyon olmadan
metamorfopsi sikayetleri goérulebilir. Bu hastalarda skotomlarin tespiti igin
Amsler grid testi gtvenilir bir ydontem degildir. Bunun yerine, mikroperimetri
kullanilabilir.  Mikroperimetri ile anjiyografi, OKT ve oftalmoskopik

degisikliklerle topografik korelasyon gosteren skotomlar tespit edilmektedir.4?

Hastaligin erken evrelerinde gozle gorulmesi zor olan retinal saydamlik
kaybi ve hafif gri renk degisiklikleri sikga karsilasilan belirtiler arasindadir.’
Hastalik ilerledikge bu seffaflik kaybi perifoveal bdlgede oval bir sekil alir.?
Surekli 1Is1ga maruz kalma durumunda bu degisiklikler daha zor fark edilir hale

gelebilir, ancak karanlik adaptasyon sonrasinda tekrar gorulebilir.
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Fovea bolgesinde zamanla fokal atrofi gelisebilir ve bu durum, lameller ya
da tam kat makuler delige yol agabilir. Bu atrofi alanlari, makuler retinanin
incelmesiyle ortaya cikan belirgin dairesel kenarlara sahiptir ve kapiller
bdlgenin sinirlarini  asmazlar. Bu hastalarda tam kat makdiler delik
olustugunda, cerrahi tedavi hala tartismalidir. Ancak, OKT bulgulari bu suregte
tedavinin sonucunu tahmin etmekte yardimci olabilir. Eger OKT'de deligin
kenarlari duzensizse ve vitreomakuler traksiyon (VMT) yoksa, cerrahi
miidahalenin sonuglari genellikle iyi olmaz.*3 Fakat, OKT'de deligin kenarlar

yuvarlak ve 6demli gérinliyorsa, cerrahi tedavi daha olumlu sonug verebilir.#4

ilerlemis durumlarda, retinadaki bazi damarlarin etrafinda retina pigment
hicrelerinden olusan yildiz seklinde koyu renkli plaklar gelisebilir. Bu plaklarin
etrafinda SRNV de goértlebilir. SRNV gelistiginde, hizli bir gérme kaybi, retina
ve koroid arasinda baglantilar, kistoid makula 6demi, subretinal kanamalar,
lipid birikimleri ve skar dokusu olusabilir. Mac Tel - 2'de goértulen SRNV, yasa
bagl makula dejenerasyonu (YBMD) ile karistirilabilir. Ancak Mac Tel - 2'deki
SRNV, genellikle pigment epitel dekolmaniyla (PED) birlikte gorulmez ve
boyutu, YBMD'deki SRNV'ye kiyasla daha kigliktiir.?

1.4.3. Evreleme

Hastaligin evrelendiriimesinde Gass ve Blodi' ve Chen ve ark.’nin®
tanimladigi sistemler kullanilmaktadir. Chen ve ark.’nin evreleme sistemi

ileride anlatilacaktir.
Gass ve Blodi hastaligin seyrini bes evreye ayirmistir.

Evre 1 hastalar asemptomatiktir ve hafif fundus ve anjiyografi bulgulari
vardir. Retinada hafif grimsi bir renk degisikligi gorulur ve belirgin genislemis
damarlar yoktur ve anjiyografide foveolanin korundugu geg retinal boyanma
alanlar gorulur. Sekil 4’'te Evre 1 hastanin fundus fotografi, FFA ve OKTA

goruntdleri izlenmektedir.
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Sekil 4. Temporal retinada grimsi renk degisikligi

a) Fundus fotografinda grimsi renk degisikligi (mavi ok), b) Erken dénem FFA, c) Geg
dénem FFA’da artan sizinti (sar ok), d) OKT’'de doku kaybi ve elipsoid zon kaybi
(kirmizi ok), e-f) OKTA’da telenjiektazik degisiklikler (yesil ok)

Evre 2 hastalarda metamorfopsi ve/veya parasantral skotom ile birlikte
Ozellikle merkezi gormede hafif géorme bozuklugu vardir. Parafoveal retinada
yaklasik 1500 mikron blyUkliginde grilesme mevcuttur.*® Damarlar gok
belirgin olmadigindan ve anjiyografik bulgular parafoveal bélgede duvarlarin
boyanmasi ile damar kalinlagsmasini icerdiginden siklikla gizli makuler

telenjiektazi olarak adlandirilir. Bu evrenin bulgulari Sekil 5’te gosterilmektedir.

Sekil 5. Parafoveal alanda retinada grimsi renk degisikligi ve FFA'da sizinti

a) Fundus fotografinda parafoveal bdlgede grilesme (mavi ok), b) OKTA'da
telenjiektazik degisiklikler (sari ok), ¢) FFA’da ge¢ dénemde sizinti (yesil ok)

13



Evre 3 hastalarin cogunda sikayetler hafif olmakla birlikte ilerleyici gorme
kaybi ile karakterizedir. Telenjiektazik damarlara drene olan parasantral
yerlesimli dilate venuller gorulebilir. Dis retinada degisen miktarlarda sizinti ve
boyanma ile ¢ogalan bir damar agi gorulebilir. Makuler bolgede 6dem ve

eksldasyon bu asamada belirgin degildir. Evre 3 bulgularn Sekil 6'da

goOrulmektedir.

Sekil 6. Pigment hiperplazisi ile birlikte genislemis vendiller

a) Fundus fotografi, retinal venllin kintlesmesi (beyaz ok), b) FFA’da ge¢ fazda
pigmentasyon alaninda sizinti (mavi ok), c) OKTA'da temporal parafovea boélgesinde
gorulen telenjiektazi (sar1 ok), d) OKT’de foveal incelme ve elipsoid zon kaybi (kirmizi
ok)

Evre 4, hastalarin goérmesi bozulur ve tipik ozellikler retina pigment
epitelinin (RPE) retinanin icine migrasyonu nedeniyle pigment kiimeleri goraltr

ve psodovitelliform lezyonlara benzer bir yildiz plagi olusturabilir (Sekil 7).4”
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Sekil 7. Kristalin birikintiler

a) Fundus fotografinda kristalin birikintiler (mavi ok) b-c) OKT’de dis retina
katlarinin kaybi (kirmizi ok), i¢ ve dis retinal hiporeflektif kaviteler (sari ok)

Evre 5 hastalarda SRNV varligi nedeniyle eksldasyon, hemoraji ve
norosensoriyel retina dekolmani ile sonuglanan belirgin ve hizli gérme kaybi
mevcuttur. Dis retinada atrofi olur ve neovaskularizasyon retinaya kadar
ulasabilir (Sekil 8).

Siklikla komsu PE anormalligi ile iligkilidir. Anjiyografik 6zellikler arasinda
klasik erken hiperfloresans ve ge¢ evrelerde sizinti artigi olur. Mac Tel - 2'ye
sekonder gorilen SRNV boyut olarak, YBMD’deki koroidal neovaskuler

membrandan ¢ok daha kuguktir.

Sekil 8. lleri evre Mac Tel hastasinda gelismis SRNV

a) Fundus fotografi, kristalin birintiler, temporal parafoveada pigment hiperplazisi
(mavi ok), b-c) OKT’de subretinal hiperreflektif materyal (sari ok), d-e) OKTA’da derin
kapiller pleksusta hiporeflektif akis boslugu olan bir damar agi
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Evre 1-4 nonproliferatif evreler olarak tanimlanirken, evre 5 SRNV gelistigi
icin proliferatiftir. Fovea temporal tarafinda sari-altin renkli kristal birikimi, tim

evrelerde gorilebilir.48

[1.5. Ayirici tani

Birgok okuler ve sistemik durum makuler kapiller agda anormal genisleme
gosterebilir. Bu durumlar arasinda retina ven okliizyonu,%64° diyabetik
retinopati,64° sistemik arteriyel hipertansiyon,3® ayni taraf karotid arter
okliizyonu,*%:50 radyasyon retinopatisi,3%-4° ailesel eksudatif vitreoretinopati,5-52
orak hiicreli makilopati,3¢ Eales hastaligi,*6-% fascioscapulohumeral muskdler

distrofi,>*% ve inkontinentia pigmentii yer almaktadir.%®

Hiperplastik RPE'yi temsil eden yildizsi intraretinal pigmente plak odaklari,
YBMD veya fokal koroidite ikincil koryoretinal skarlar olarak yanls teshise yol
acabilir. Gass®¢ bu pigmentli siyah lezyonlarin varliginda Mac Tel - 2 teghisinde

zorluk yasanmayacak kadar karakteristik oldugunu belirtmektedir.

Retina i¢ kisminda yuzeye yakin kristal birikintileri baska patolojilerle
karistirilabilir.5” immun yetmezlik nedeniyle (HIV +) uzun sirre Ritonavir alan
u¢c hastada RPE, makuller telenjiektazi ve intraretinal kristal birikimi
gortlmustar.®® Sjogren-Larsson sendromunda da Mac Tel - 2'de gorilen
yuzeyel kristaller, OKT'de gorilen intraretinal hiporeflektif alanlar ve makuler

pigment kaybi gorilebilir.26:59

Tam kat makuler hol (TKMH) ve atipik 6zellikleri olan hastalarda, Mac Tel -
2'yi diglamak igin FFA veya konfokal mavi yansitma énerilmektedir.® Pigmente
epimakuler membranlar Mac Tel - 2'ye sekonder olabilir ve cerrahi sirasinda
komplikasyonlari 6nlemek igin ayirt edilmelidir. Mac Tel — 2 cerrahi sonrasi

gbrme prognozunu etkileyebilir.50
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I.6. Patofizyoloji

Mac Tel - 2'nin nasil ortaya ¢iktigi henlz tam olarak bilinmemektedir. Ancak
aile bireylerinde ve monozigotik ikizlerde gorulen vakalar, genetik bir yatkinlik
oldugunu gosterebilir, ancak bir kalitsal gecis tespit edilememistir. Yapilan
klinik ve patolojik calismalar ile hayvan modelleri sayesinde, bu hastalikta
Mdller hicrelerinin énemli bir rol oynadigini ortaya konmustur.6.62 Mller
hdcreleri retinanin tUm katmanlarinda bulunur ve 1511 minimum duzeyde
yansitarak retinanin net bir sekilde gormesine yardimci olur. Bu hicrelerde bir
sorun olustugunda, 1sik iletiminde bozulma meydana gelir ve bu da retinada
artan yansimalarla sonuglanir.83 Mac Tel - 2 hastalarinda gorillen retina
saydamhginin kaybi ve grimsi renk degisiklikleri, Muller hucrelerindeki bu

bozulmalarla agiklanabilir.!!

Jindal ve ark.?* isiga maruz kalma ve karanlik adaptasyonu sirasinda
ortaya c¢ikan retina bolgesindeki gri renk degisikliklerinin, Muller hicrelerinin
zarar goérmesi sonucu agiga ¢ikan bazi maddelerle olusan bir fotokimyasal
reaksiyonla baglantili olabilecegini 6ne surmuslerdir. Yuzeydeki retinal kristal
birikimlerinin, bozulmus Mduller hucrelerinden kaynaklandigi ve Rosenthal
liflerine benzedigi dustnulmektedir. Rosenthal lifleri, merkezi sinir sistemindeki
astrosit hucrelerinde, 6zellikle kronik stres altinda, olusan kristal yapilar olarak

bilinir.5:6°

Mac Tel - 2'de FFA bulgulari, diger bazi retinanin vaskuler hastaliklarina,
dzellikle diyabetik makula 6demine (DMO) benzerlik gosterse de, Gass bu
hastaligin kendine has bazi farklarinin oldugunu belirtmistir. Mac Tel - 2'de,
retina damarlarinin genislemesinden once, retina hucreleri boyanma gosterir.
Gass, bu boyanmanin retina damar gegirgenligindeki artistan degil, hasarli
retina hdcrelerine boya sizmasindan kaynaklandigini ve Mac Tel - 2'deki ana
problemin, retinadaki derin kapillerlerden ¢ok parafoveal sinir hiicrelerinde ya
da Mdller hacrelerinden bagladigini ileri  stUrmektedir. Yani, retina
damarlarindaki bozukluklar aslinda birincil problem degil, bu durum mdaller

hiicrelerindeki bozulma sonucu ortaya cikti§i iddia edilmektedir.¢ Yeni
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goruntileme teknikleri de, noéral bozulmanin retina damarlarindaki
degisikliklerden once bagladigini agikga goOstererek Gass’in bu hipotezini

destekler mahiyettedir.6”

Spaide ve ark.8%° miller hicrelerinin anti-anjiyogenik 6zelliklerini
vurgulamis ve derin vaskuler agdaki bozuklugun neden oldugu hipoksi ve
muller hicre dejenerasyonunun, anti-anjiyogenik faktorlerin baskilanmasina
yol acgarak intraretinal yeni damar olusumuna neden olabilecegini
belirtmiglerdir. GUinimuzde Mac Tel - 2 patogenezinde muller hicre kaybinin
rol oynadigi bilinmektedir. Daha 6nce yapilan ¢alismalarda Mac Tel - 2'de
gorulen neovaskularizasyonun, koroidal vaskiler patolojilerden ziyade retinal

vaskdler yapilardan kaynaklandigini gostermektedir.”®

OKT, Mac Tel - 2'yi diger retinovaskuller hastaliklardan ayirt etmede
oldukga faydali bir ydntemdir. OKT, retinada artan kalinlik veya sivi sizintisiyla
baglanti olmayan, hiporeflektif alanlari gdsterir. Bu hiporeflektif alanlar,
genellikle sivi dolu bosluklar gibi gérinmez, aksine, retinadaki hucre kaybina
isaret eder. Ozellikle, bu alanlar, retinal damar tikanikliklari veya diyabetik
makula 6édemine bagli sivi birikimlerinden farklidir. Hiporeflektif alanlarin
yogunlug@u olculebilir ve retina ile goézun icindeki sivinin 11k yansitma profilleri
kargilastirilabilir. Norodejeneratif hastaliklar (kon distrofisi) olan goézlerde,
eksidatif hastaliklari olan gozlere kiyasla daha az isik yansitir.”! Bu da Mller
hicrelerinin, fovea bdlgesinin yapisal batinligind korumada énemli bir rol

oynadigini gostermektedir.”

Normal bir makula goruntilendiginde, SW-FAF (kisa dalga boylu
otofloresans) goruntileme, merkezi bir karanlik alanla karakterize edilir. Bunun
nedeni, mavi 1sIgin makuler pigmentler ve RPE melanini tarafindan
emilmesidir.”® Mac Tel - 2'de, foveal bolgede SW-FAF parlakhdindaki artis,
klinik belirtiler ve floresein anjiyografi bulgulari ortaya c¢ikmadan once
gortlebilir.”* Histopatolojik incelemeler, Mac Tel - 2'de RPE'nin saghkh
oldugunu gostermistir. Bu nedenle, SW-FAF'daki artmis floresans
muhtemelen RPE'deki lipofuskin birikiminden degil, foveadaki makuler

pigmentin azalmasindan kaynaklanmaktadir.”7°
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Parafoveal bdlgede makuler pigmentin azalmasi da SW-FAF artisini
aciklayabilir. Makuler pigment, mavi 15131 (460 nm dalga boyu) absorbe eder.
Makduler pigmentin azalmasi, mavi 1s1din daha fazla yansimasina veya daha
az emilmesine neden olabilir.”67” Heterokromatik flicker reflektometri ve
otofloresans goéruntileme yontemleriyle bu gobzlerde makiler pigment
yogunlugunun azaldidi dogrulanmigtir. Geg¢ evre floresein anjiyografi ile
hastaligin ciddiyeti belgelendiginde, makuler pigment optik yogunlugu

dagihmindaki degisiklikler de gézlemlenir.”®

Insan viicudu makiler pigment Uretemedidi icin bu pigment diyetle
alinmahdir. Vicut luteini zeaksantine donusturebilir, ancak zeaksantini luteine
donistiremez.”® Besinlerden alinan lutein ve zeaksantin, kan dolagimina
yliksek yogunluklu lipoproteinler tarafindan tasinir8® Ancak, makula
pigmentinin segici olarak nasil alindigl, konsantre edildigi ve stabilize
edildigine dair molekuler mekanizmalar henuz tam olarak anlasilamamistir.
Bilinen tek sey, makuler pigmenti baglayan proteinlerin, gdézdeki koni ve basil

hlcrelerinde bulundugudur.8'-83

Mac Tel - 2 hastalarinda yapilan arastirmalar, zeaksantin seviyelerinde
luteine kiyasla daha buyuk bir azalma oldugunu gostermigtir. Ancak, asil
problemin retinanin luteini zeaksantine donustlirme yetenedinin bozulmasi ya
da zeaksantin yetersizligi olup olmadigi henltz belli degildir. Bu durum,
makuler pigmentin tasinmasi veya depolanmasindaki bir problem veya

pigment birikimini etkileyen yapilardaki ilerleyici bir hasarla iligkili olabilir.”884385

Yapilan bir ¢alismada, hastalara 9 ay boyunca ginde 12 mg lutein ve 0,6
mg zeaksantin takviyesi verilmigtir. Bu durum, makuler pigmentin mevcut
oldugu bolgelerde pigment seviyesini artirmig, ancak pigmentin bulunmadigi
bolgelerde herhangi bir iyilesme saglayamamistir.8* Mac Tel - 2 hastalarinda
klinikopatolojik incelemeler, makuler pigment eksikligini dogrulamaktadir.
Ayrica, bu hastalarda perifoveal Miller hiicrelerinin kaybi gézlenmistir. ilging
bir sekilde, pigmentin eksik oldugu bolgeler ile Muller hicrelerinin kayboldugu
bolgeler arasinda bir baglanti tespit edilmistir.6' Bu bulgu, Muller hiicrelerinin

makuler pigmentin bir tlr "deposu" gibi islev gorebilecedini dusiindlirmektedir.
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Ancak, bu hucrelerin makuler pigmentin tagsinmasi ve depolanmasi Uzerindeki

etkisi henliz anlagilamamistir.”

Mdaller hucreleri, sadece makuler pigmentin tagsinmasinda degil, ayni
zamanda retina hucrelerini beslemede ve kan-retina bariyerinin korunmasinda
da onemli bir rol oynar. Derin katmanlardaki retinal damarlarla yakindan
iligkilidirler. YlUzeyel pleksustaki retina damarlari ise daha c¢ok astrositlerle

iligkilidir.51.86.87

[I.7. Tedavi

VEGF, makula 6demi ve SRNV gibi bircok hastalikta énemli bir rol
oynamaktadir.88 SRNV, anti-VEGF tedavisine oldukga iyi cevap verir. Ancak,
bu tedavi genellikle gegici bir cozim sunmaktadir, zira damarlar olgunlastik¢a
anti-VEGF ilacglara karsi direng kazanir ve daha fazla enjeksiyon yapiimasi
gerekebilir.88 Bu durumu asmak ve enjeksiyon sikligini azaltmak igin
kombinasyon tedavisi ©nerilmektedir. Ornegin, SRNV tedavi etmek igin
intravitreal bevacizumab, verteporfin fotodinamik tedavi ve intravitreal
triamsinolon kombinasyonu kullaniimigtir. Bu yaklasimlarin, tedaviye olan

direncin Ustesinden gelmeye yardimci olabilecegi iddia ediimektedir.8%%0

11.8. Goruntuleme Yontemleri

11.8.1. Fundus Floresein Anjiyografi (FFA)

FFA, 1960'larda tani araci olarak kullanilmaya baglanmasindan bu yana,
g6z hastaliklarinin incelenmesi ve tedavisinde ¢ok degerli ve giderek daha
sofistike bir yontem haline gelmis olup vaskiler akisin non-invaziv olarak
dogrudan izlenebilmesini saglar.®! FA sirasinda, intravendz yolla uygulanan
fléresein boyasi ile koroidal ve retinal kan akigini gérintilemek ve belgelemek

icin bir dizi fotograf ¢ekilir. Bu islem sadece kan akisini gostermekle kalmaz,
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ayni zamanda retina ile kan arasindaki bariyerin durumu, RPE ve olasi

sistemik hastaliklar hakkinda da 6nemli bilgiler verir.®'

Mac Tel - 2 gibi hastaliklarin erken evrelerinde klinik degisiklikler genellikle
cok belirsizdir. Bu yiizden, 1968 yilinda Gass®, biyomikroskopi ile zor fark
edilen ince kapiller yatak degisikliklerini gosterebilmek igin floresein
anjiyografiyi 6nermistir.%® Mac Tel - 2'de tipik floresein anjiyografi bulgulari,
parafoveal temporal alandaki genislemis ve boya sizdiran kapiller damarlardir.
Ancak hastaligin erken evrelerinde bu genisleme genellikle ¢ok az gorultr
veya hi¢ fark edilmez. Hastalgin ilerlemesiyle birlikte, retina disindaki bu
kapiller geniglemeler ve gecirgenlik degisiklikleri parafoveal alanin disina
yayllmaya baslar ve ge¢ evrede oval sekilli parafoveal hiperfloresans ortaya

cikar.'

Fléresein sizintisi, kistik bosluklarla iligkilendirilmez. Genislemis dik agili
damarlar hem arteriyoller hem de venuller olabilir. Bazi vakalarda bu damarlar
intraretinal veya subretinal anastomozlar olusturur.?®> Mansour ve
Schachat'in*® yaptigi calismada, makiiler telenjiektazili gozlerde foveal

avaskuler bolge saglikli gozlere gore kugulmugtur.

RPE hiperplazisi, floresein anjiyografi sirasinda boyanin gegisini
engeller.’94 SRNV, pigment epitelinin yakininda gelisir ve hem erken hem de
gec evrelerde floresein sizintisi ile karakterizedir.? Fléresein hiperfloresansi,
genellikle gérme keskinliginin azalmasi ile ters orantilidir; yani hiperfloresans

arttikga goérme keskinligi azalr.?®

11.8.2. Optik Kohorens Tomografi

OKT, bu hastalikta meydana gelen yapisal degisiklikleri belgeleyerek Mac
Tel - 2 hakkindaki anlayisimizi derinlestirmigtir. Diyabetik makdiler 6dem ve
retinal ven dal tikanikhdi gibi diger retinal vaskuiler bozukluklarin aksine, OKT

Mac Tel - 2'de anjiyografik sizinti alanlarinin kistoid makuler 6dem veya retinal
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kalinlasma varligi ile korelasyon gdéstermedigini ortaya koymustur.®5-97

Aslinda, Mac Tel - 2'li hastalarin gogunda foveal kalinlik azalmigtir,95-97-102

Ayrica, genellikle retinal kalinlasma veya FA sizintisi ile iligkili olmayan
intraretinal hiporeflektif bosluklar yaygin olarak gorillr.%8:103-106 By |ezyonlar
icin literatirde i¢ limitan membran Ortusu, kKist, kistoid veya psodo-kistoid

bosluk gibi gesitli isimler kullaniimistir.%:97

Birgcok arastirmaci dis retinada spektral-domain OKT’de (SD-OKT)
anormallikler tanimlamigtir.”1.96.106-108 By tanimlamalarin timi muhtemelen
ayni patolojik slirece, ancak hastaligin farkli asamalarina isaret etmektedir.108
Dis parafoveolar katmanlardaki yuvarlak, oval veya virgul seklindeki hiper
yansitici lekelerin herhangi bir FA degisikliginden o©nce ortaya c¢iktig
tanimlanmistir.”-1%8 Dis pleksiform tabakanin dig retinaya dogru "kirigmasi”
olarak tanimlanan degisiklikler de bildirilmistir.'9¢ Ozellikle foveanin temporal
tarafinda ve ilerlemis vakalarda tim foveaya yayilan fotoreseptor tabakasinin

incelmesi, bozulmasi veya kaybi yaygin SD-OKT bulgularidir. 959699105107

Chhablani ve ark.'% Mac Tel - 2'li gézlerde ganglion hiicresi-i¢ pleksiform
tabakalarin inceldigini ve bunun noérodejeneratif bir stureci disundirdigunu

bildirmistir.

[1.8.3. Fundus Otofloresans

Gozun arka kutbunun SW-FAF gorintileri FA'ya benzer bir sekilde elde
edilir. Tek fark, fléresein enjeksiyonu yapilmamasidir. Fundus, tarayici lazer
oftalmoskop tarafindan yayilan 488 nm dalga boylu konfokal mavi isik ile
aydinlatilir. Goruntuler, yansiyan stk 520 nm'lik bir bariyer filtresinden
suzuldukten sonra yakalanir. Normal gozin SW-FAF'I, hem RPE melanini hem
de makuler pigment tarafindan isik emiliminin neden oldugu merkezi bir
karanlk alan gosterir.''9 Lutein ve zeaksantin makiiler pigmenti olusturan iki
karotenoiddir. Oncelikle makiiler fotoreseptér aksonlarinda birikirler.

Parafoveal bdlgede, i¢ ve dis pleksiform tabakalar en ylksek makula pigmenti
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konsantrasyonunu gdosterirken, foveada en yuksek konsantrasyon Henle

tabakasinda olacaktir.'!!

Mac Tel - 2'de bildirilen en erken degisikliklerden biri foveal bolgede artmis
SW-FAF sinyalidir.""> Bunun sebebi, erken evrelerde temporal foveada
azalmis makuler pigmenttir ve bunu foveal makuler pigmentin azalmasi takip

eder.2884

11.8.4. Optik Kohorens Tomografi Anjiyografi

Optik Koherens Tomografi Anjiyografi, retinanin ve koroidin mikrovaskuler
yapisini ve kan akimini non-invaziv olarak inceleyen optik bir goéruntileme
teknolojisidir. OKTA, konvansiyonel OKT cihazlarinin gelismis bir versiyonu
olup, doku kesitlerinin yapisal goruntulenmesinin 6tesinde, dinamik olarak kan
akisini da haritalandirabilir. Bu 6zellik, retinal ve koroidal damar patolojilerinin

tespit ve takibinde blyuk avantajlar sunar.

OKTA'nin Teknolojik Temelleri ve Goruntileme Prensipleri:

OKTA, hareketli kan hticrelerinin neden oldugu faz degisikliklerini ve sinyal
fluktuasyonlarini analiz ederek damar yapisini gérunttler. Bu yontem, "motion
contrast" olarak adlandirilan bir teknikle ¢aligir ve statik dokudan kaynaklanan
sinyalleri filtrelerken, hareketli kan hicrelerinden gelen sinyalleri kullanarak
damarsal haritalar olusturur. Bu sayede, kan akisini gosteren yuksek

¢OzUunUrlUklG anjiyografik gorintiler elde edilir.

Avantaj ve Dezavantajlari:

OKTA'nin en belirgin avantaji, kontrast madde kullanimina gerek
kalmaksizin, damar yapilarinin ve kan akisinin detayl gorunttlenebilmesidir.
Ayrica, bu yontemle elde edilen goruntuler yuksek ¢ozunurlUkll ve Ug boyutlu
oldudu igin, patolojik damar olusumlarinin ve iskemik bdlgelerin daha hassas

bir sekilde tespit edilmesini mimkdin kilar. Bununla birlikte, OKTA, dusuk akis
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hizina sahip damarlarda veya mikroanevrizmalar gibi kanin goéllendigi kiguk
vaskuler yapilarda sinyal kaybina sebep olan kisitlamalara sahiptir. Ayrica,
hareket artefaktlarina karsi duyarlligi, yanhs pozitif veya negatif sonuglara da
yol agabilir. OKTA, eritrositlerin olusturdugu optik sinyal degisimlerini
algilayarak kan akimini goruntuledigi igin, dusik akimda bu sinyal degisimi
belirgin olmaz. Bu nedenle dusik akimda hareket algilamada zorluk yasanir.
Damardaki akim hizi artikga OKTA’da damarin sinyal guict artar. Ancak akim
hizi  cihazin satlrasyon hizinin Ustinde oldugunda kan akimi

saptanamaz. 910113114

OKTA retinal vaskuler tabakalarin ayri ayri degerlendiriimesine olanak verir
ve Mac Tel — 2 hastaliginin patogenezinin anlagiimasini saglamistir. Mac Tel
- 2 hastalarinda vaskuler degisim derin pleksusta daha 6nce meydana gelir.
Erken evrelerden itibaren ozellikle temporal parafoveal alandan tim makdila
etrafina yayilan telenjiektazik damarlar, dik acili venuller ve vaskuler
obliterasyonlar eslik eder. OKTA'da FAZ'da genisleme ve akimda azalma
gorulir. llerleyen evrelerde FAZ’a vaskiiler invazyon gelisir.’'® Son olarak eslik
eden telenjiektatik degisikliklerin olusumu ile fovea c¢evresine vyayildigi
gosterilmistir.’” Erken evrelerde YKP korunmustur ancak hastalik ilerledikge
FAZ'in temporalinde vaskdler genigsleme ve anomaliler izlenir.''® Zeimer''9 ve
arkadaslar YKP’de kapiller yodunluk kaybi, dilate damarlar ve dik agili
damarlar; derin pleksusta ise genislemis, dilate, dendritik gorinimla damarlar,

daha genis intervaskuler bogluklar ve telenjiektazi bildirmiglerdir.

Hastaligin ileri ddneminde perifoveal bolgenin derin pleksus kapillerlerinde
kayip, yeni damarlarin daha derin katmanlara ve subretinal bosluga invazyonu
gorulebilir. Retino-koroidal anastomoz, subretinal neovaskularizasyon
gelismeden 6nce de mevcut olabilir. Mac Tel - 2’de goérilen dik agili vendller,
fokal hiperpigmentasyon, elipsoid zon defektleri ve hiperreflektif dis retinal

lezyonlarin timu retino-koroidal anastomoz ile iligkili bulgulardir.868.116
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lll. GEREG VE YONTEM

[.1. Arastirma Grubu

Arastirmamiza Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Goz
Hastaliklari Anabilim Dali Kliniginde makuler telenjiektazi tip 2 tanisi almis,
Ocak 2023-Haziran 2024 tarihleri arasinda OKTA tetkiki yapiimis olan 26

hastanin 51 gézu olusturmaktadir.
Calismaya dahil edilmeme kriterleri:

o Refraktif kusuru sferik degeri +/- 3'ten buyuk olan

e Gorunta kalitesi 6/10’dan buytk olanlar

e GOz ici basinci 21 mmHg Uzerinde olanlar

e Okduler hastaligi olanlar (yasa bagh makulla dejenerasyonu, epiretinal
membran veya makdula deligi gibi 6nceden var olan makula patolojileri;
retinal damar tikanikhgi, diyabetik retinopati veya retinal distrofi gibi
diger retinopatiler, glokom, optik néropati veya Uveit)

e Gegirilmis vitreoretinal cerrahi veya fotodinamik tedavi alan olgular

Kontrol grubu olarak benzer yas ve cinsiyet 6zelliklerine sahip olan, retinal
hastaligi olmayan ve OKTA tetkiki yapilmis 26 olgunun 51 goézu

olusturmaktadir.

Yukaridaki sartlari saglayan hastalarin dosyalarindan yas, cinsiyet, tani,
vizit tarihleri, en iyi diizeltiimis gérme keskinliligi (EIDGK), fundus bulgulari ve
diger ozellikleri kayededildi. EIDGK; snellen eseli kullanilarak degerlendirildi.
Snellen eseline gére elde edilen EIDGK verileri istatistiksel analiz igin
logarithmic minimum angle of resolution (logMAR) degerlerine cevrildi.

Hastalarin takiplerinde OKTA cihazi kullanildi.
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l1.2. Optik Koherens Tomografi Anjiyografi ve Kantitatif Veriler

Avanti RTVue XR AngioVue (Optovue, Inc., Freemont, CA, ABD) cihazi ile
6x6 mm HD Anjio Retina OKTA o6lgumleri yapildi. 840 nm dalga boyunda igikla
saniyede 70.000 A-scan tarama hizinda goéruntiler alindi ve bu goérintuler
birlestirilerek B-scan goérintiler elde edildi. Otomatik takip 6zelligi ile hareket

artefaktlarin minimalize edilmesi saglandi.

OKTA cihazi makulayi otomatik olarak; fovea merkezli 1-3-6 mm ¢aplarinda
ic ice 3 daireye ayirdi. Sirasiyla en icteki daire foveayi, bu alan ile bir disindaki
ortanca daire arasindaki alan parafoveayi, parafovea ile en distaki daire
arasindaki alan ise perifoveay! temsil etmektedir (Sekil 9). Cihazda var olan
yazihm ile otomatik segmentasyon modu segilerek retina katmanlari en-face
kesitler halinde incelendi. OKTA’da retina katmanlarinin otomatize
segmentasyonu Sekil 10°’da gosterilmistir.  YKP, DKP, dis retina ve
koryokapilleris olarak 4 katmanda dl¢uldu. YKP ve DKP damar yogunlugu
yuzde (%) olarak olguldu (Sekil 11). Fovea, parafovea, perifovea ve tim

makulayi iceren tim dlgiim sonuglari incelendi. Santral makila kalinhigi (SMK)

otomatik olarak olg¢uldu.

Sekil 9. Saglikli Bir Retinada Ylizeyel Kapiller Pleksusta OKTAdaki Zonlar
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Yiizeyel Kapiller Pleksus
ILM'nin 3 p alti ile IPL'nin 15 p alti arasi

Derin Kapiller Pleksus
IPL'nin 15 p alti ile IPL'nin 70 p alti arasi

Dis Retina
IPL'nin 70 p alti ile RPE'nin 30 p alti arasi

$Z8  Koryokapillaris
RPE'nin 30 p alti ile RPE'nin 60 p alti arasi

Sekil 10. Normal retinanin otomatize segmentasyonu. ILM, i¢ limitan
membran; IPL, i¢ pleksiform tabaka,; RPE, retina pigment epiteli

1) Fovea; 2) Parafovea; 3) Perifovea

FAZ (ma): 0405, PERIM (mm). 244, FD: 58.96

201

Sekil 11. OKTA'dan degerlendirilen kantitatif veriler
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l1.3. Veri toplama

Arastirmaya dahil edilen Mac Tel - 2 hastalarinin OKTA bulgularina gore
evrelenmesinde, Chen ve ark.’nin'® tanimladigi evreleme sistemi kullanildi.
Evreler ve telenjiektazi degerlendiriimesi bu evreleme sistemine gore

klinisyence (G.T.) yapildi.

OKTA bulgulan temel alinarak yapilan Mac Tel - 2 olgularinin

evrelendirmesinde kullanilan kriterler
Evre 1: Normal YKP
DKP’de 6zellikle temporal alanda telenjiektazik degisiklikler
Evre 2: YKP’de hafif/orta telenjiektazik degisiklikler
DKP’de temporal foveada belirgin telenjiektazik degisiklikler
YKP ve DKP’de kapiller sonlanim ile azalmis vaskuler dansite
YKP ve DKP’de perifoveal alanda irreguler buyuklik ve sekillerde kapiller varhigi
Dilate arterioller ve dik acili venuller
Evre 3: irregiiler FAZ
YKP ve DKP’de kapiller sonlanimda artis ile azalmis vaskuler dansite
RPE’ye uzanan vaskuler invazyon
FAZ'a vaskuler invazyon
Optik gblgelenmeye neden olan pigment birikimi
YKP ve DKP’de 21 besleyici ve drene edici damar yapisi varligi
Evre 4: Perifoveal alanda gekinti ve anormal FAZ sekli
Dis retina, RPE ve koroidde SRNV'’yi dusunduren akim varligi
Evre 5: Dis retinada azalmig vaskiler dansite ve retinada anlaml incelme

SRNV’de azalmig vaskuler dansite diskiform/fibrovaskuler tabakada akim varligi
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Sekil 12. Sag gbzde evre 1 Mac Tel - 2 hastasina ait fundus ve OKTA
goriintiileri.

a) Renkli fundus fotografi, b) FOF goérintusl, (c-g) OKTA goéruntileri, c)
yuzeyel kapiller pleksus, d) temporal boélgede derin kapiller pleksusta
telenjiektazik degisiklikler (mavi ok), e) avaskuler dig retina, f) koryokapillaris,
g) Elipsoid zon degisikligi (kirmizi ok) ve foveada retina katlarinda doku kaybi

(sar1 ok)
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Sekil 13. Sag gbzde evre 2 Mac Tel - 2 hastasina ait fundus ve OKTA
gérintiileri.

a) Retinada grimsi renk degisikligi, b) FOF goruntisinde hipofloresans, (c-g)
OKTA goéruntileri, c) ylzeyel kapiller pleksusta hafif dizeyde telenjiektazik
degisiklikler (mavi ok), d) derin kapiller pleksusta yodun telenjiektazik
degisiklikler (sari1 ok), e) avaskuler dis retina, f) koryokapillaris, g) elipsoid zon
defekti ve retinal doku kaybi (kirmizi ok)
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Sekil 14. Sol gbzde evre 3 Mac Tel - 2 hastasina ait fundus ve OKTA
gérintiileri.

a) Makula temporalinde hiperpigmentasyon (mavi ok), b) FOF gérintusinde
hipofloresans (sari1 ok), (c-g) OKTA géruntuleri c-d) ylzeyel ve derin kapiller
pleksusta telenjiektazik degisiklikler, irregller FAZ, vaskiler invazyon (kirmizi
ok), e) retino-koroidal anastomoz; avaskuler dis retina, f) koryokapillaris, g)

doku kaybi ve elipzoid zon hasari
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Sekil 15. Sol gbzde evre 4 Mac Tel - 2 hastasina ait fundus ve OKTA
gorinttileri.

a) Makila temporalinde sarimsi SRNV'’yi andiran lezyon, b) FOF
goruntisunde hiperfloresans, (c-h) OKTA goérintdleri, c-d) yluzeyel ve derin
kapiller pleksusta telenjiektazik degisiklikler, irreguler FAZ, e) avaskuler dis
retina, f) koryokapillaris g) renklendirilmis tam kat OKTA goruntisi, h)

subretinal sivi (mavi ok), SRNV (sari ok)
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Sekil 16. Sol gbézde evre 5 Mac Tel - 2 hastasina ait fundus ve OKTA
gorinttileri.

a) Makulada diskiform skar, b) FOF’da hipofloresans (mavi ok), (c-h) OKTA
goruntuleri c) yuzeyel kapiller pleksus, d) derin kapiller pleksus, e) avaskuler
dis retina, f) koryokapillaris duzeyinde budanmis agac¢ goruntisu (sari ok), g)
renklendirilmis tam kat OKTA goérintisu, h) subretinal fibrotik materyal (kirmizi
ok)
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1.4. istatistiksel Analiz

Bu calismanin istatistik analizleri SPSS 24 (SPSS Inc. Chicago, IL, USA)
paket programi ile yapildi. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu Shapiro
Wilk testi kullanilarak incelendi. Normal dagilim gosteren parametrelerde
gruplar arasi karsilastirma Tek YonlU Varyans Analizi (ANOVA) testi ile yapildi,
gruplar arasi farklihk bulunan durumlarda post-hoc karsilagtirmalar igin
Bonferroni testi yapildi. Normal dagilim gostermeyen parametrelerin gruplar
arasi karsilastiriimasinda Kruskal Wallis testi yapildi istatiksel olarak anlamli
fark c¢ikan durumlarda ikili karsilastirma Bonferroni dlzeltmesi ile
degerlendirildi. Bonferroni dizeltmesinde kabul edilen p degeri <0,005 olarak
hesaplandi. Korelasyon c¢o6zumlemelerinde surekli degiskenlerden normal
dagilima uyanlarda Pearson korelasyon testi, normal dagilima uymayanlarda
Spearman korelasyon testi kullanildi. Nominal degiskenler ise Pearson Kki-
kare/Fisher Exact Test ile degerlendirildi. P degeri <0,05 istatistiksel olarak
anlamli kabul edildi. Tanimlayici istatistikler dagilimi normal olan degiskenler
icin ortalama * standart sapma, dagihmi normal olmayan degdiskenler igin
ortanca (minimum-maksimum), nominal dediskenler icin ise kigi sayisi (n) ve

(%) olarak gosterildi.
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IV. BULGULAR

Calismamizin olgu grubuna Mac Tel - 2 tanih 26 hastanin 51 goézu alindi.
Kontrol grubu, olgu grubu ile cinsiyet ve yas agisindan benzer 6zellikleri olan,

herhangi bir retinal hastaligi olmayan 26 kisinin 51 gozu dahil edilmistir.

Yas ortalamalari olgu grubunda 61,16+6,72 yil (58-70), kontrol grubunda
58,47+4,68 yil (57-69) olarak hesaplandi. Gruplar arasinda anlamli bir fark yok
tu (p=0,171). Cinsiyet ortalamasi olgu grubunda 41 kadin (%80,4), kontrol
grubunda 27 kadin (%52,9) vardi (p=0,003).

Gruplarin demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1’de verilmistir.

Tablo 1. Olgu ve Kontrol Grubunun Demografik Ozellikleri

Cinsiyet Olgu Kontrol P degeri
Kadin 41 (%80,4) 27 (%52,9) 0,003*

Erkek 10 (%19,6) 24 (%47,1)

Yas

Ort.£SS 61,1616,72 58,47+4,68 0,171*

Ortanca 64,00 57,00

En kiguk deger 51 51

En buyuk deger 72 72

EIDGK (logMAR)

Ort.+SS 0,25+0,29 0,00 <0,001**
Ortanca 0,22 0,00
En kiiglk deger 0,00 0,00
En buyuk deger 1,51 0,00

*Pearson Ki-kare testi kullaniimistir. **Mann-Whitney U testi kullaniimistir.

Olgu grubunda EIDGK (logMAR) ortalamasi 0,25+0,29'dur. Kontrol
grubunda EIDGK (logMAR) ortalamasi 0,00°dir (p<0,001). Her iki gruptaki
farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu goéruld.

Olgu ve kontrol grubu arasinda yuzeyel ve derin kapiller pleksusa ait
vaskuler dansite yuzdelerinin karsilastirmalari Tablo 2'de gosterilmektedir.
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Vaskiiler Dansite Degerlerinin Kargilagtiriimasi

Tablo 2. Olgu ve Kontrol Grubu Arasinda Yiizeyel Kapiller Pleksusa Ait

Ort.+SS Ortanca P degeri
Olgu Kontrol Olgu Kontrol

Tim alan 48,00+3,85 50,80+2,76 48,2 51,1 <0,001*
Superior hemisfer 48,131£3,79 50,75+2,93 47,9 51,2 <0,001*
inferior hemisfer 47,95+4,02 50,86+2,82 48,2 51,0 <0,001*
Fovea 19,6116,74 20,61+6,97 18,9 20,0 0,463*
Parafovea 49,84+4,53 54,10+2,83 50,3 54,3 <0,001**
Parafoveal superior 49,9514,49 54,19+2,91 51,0 54,6 <0,001**
hemisfer
Parafoveal inferior 49,85+4,72 54,03+2,95 50,5 54,3 <0,001**
hemisfer
Parafoveal temporal 49,33+4,30 53,8113,14 50,7 54,1 <0,001**
kadran
Parafoveal superior 50,56+5,04 55,16+3,43 51,8 55,6 <0,001**
kadran
Parafoveal nazal 49,6015,75 53,48+3,59 53,6 53,6 <0,001**
kadran
Parafoveal inferior 50,1245,10 54,57+3,51 50,5 54,6 <0,001*
kadran
Perifovea 48,311+4,06 51,33+2,86 48,5 51,5 <0,001*

* Independent t-testi kullaniimistir. **Mann-Whitney U testi kullaniimigtir.

Yuzeyel kapiller pleksusa ait foveal vaskuller dansite hari¢ diger yuzeyel
kapiller pleksusta vaskuler dansite ylUzdelerinde gruplar arasindaki fark

istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0,05).

Olgu ve kontrol grubu arasinda derin kapiller pleksusa ait vaskuler dansite

degerlerinin karsilastiriimasi Tablo 3’te verilmigtir.
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Dansite Degerlerinin Karsilastiriimasi

Tablo 3. Olgu ve Kontrol Grubu Arasinda Derin Kapiller Pleksusa Ait Vaskuler

Ort.£SS Ortanca
P degeri
Olgu Kontrol Olgu Kontrol

Tdm alan 49,83+6,57 | 52,33%5,33 51,1 53,0 0,038*
Superior hemisfer 50,0746,90 | 52,53%5,52 50,9 53,7 0,05*
inferior hemisfer 49,6716,74 | 51,16+8,37 50,8 53,5 0,100**
Fovea 35,9816,25 | 36,95+7,66 35,3 37,1 0,487*
Parafovea 55,00+5,44 | 54,73+8,07 55,0 56,2 0,0651**
Parafoveal superior X
hemisfer 54,78+5,83 | 56,14+4,12 55,7 57,0 0,175
Parafoveal inferior *
hemisfer 54,80+5,85 | 55,2614,02 55,5 56,1 0,646
Parafoveal temporal -
kadran 53,07+8,54 | 56,67+3,65 54,8 57,5 0,009
Parafoveal superior "
kadran 54,58+6,52 | 55,45+4,87 54,7 56,0 0,447
Parafoveal nazal o
kadran 55,76+6,77 | 56,55%4,25 57,5 56,6 0,851
Parafoveal inferior .
kadran 54,60+6,28 | 54,29+4,38 55,0 55,3 0,774
Perifovea 50,89+7,07 | 53,95%5,61 51,5 55,1 0,017*

*Independent t-testi kullaniimistir. **Mann-Whitney U testi kullaniimistir.

Derin kapiller pleksusa ait superior hemisfer, parafoveal temporal kadran ve
perifovea vaskuler dansitelerinde anlamli fark bulundu (p=0,05, p=0,009,

p=0,017). Diger parametrelerde anlamli fark bulunmadi.

Santral makuler kalinlik degerlerinin ortancalari, olgu ve kontrol grubunda
sirayla; 245,0 ve 252,0 um’dir. Bu de@erler arasinda istatistiksel olarak anlaml
fark bulunmadi (p=0,166). Olgu ve kontrol grubunda tam kat retinaya ait
ortalama FAZ degerleri 0,270+£0,087 ve 0,292+0,114 mm?dir. Buna gore iki
grubun FAZ degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktur
(p=0,276).
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Tam kat retinal FAZ'a ait akim dansite degerlerinin ortancalari, olgu
grubunda sirayla 52,71 mm? ve kontrol grubunda 55,46 mm?#dir. Bu degerler
arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0,01).

Olgularimizin hastaligin evrelerine gore dagilimi Tablo 4’de verilmistir.

Tablo 4. Mac Tel - 2 Olgularinin Evrelere Gére Dagilimi

idiyopatik Makiiler Telenjiektazi tip 2 evreleri
Evre 1 n:19 %37,3
Evre 2 n:19 %37,3
Evre 3 n:9 %17.,6
Evre 4 n:2 %3,9
Evre 5 n:2 %3,9
Toplam: n:51 %100,0

Olgularimizin hastahgdin evrelerine goére yas dagihmi Tablo 5’de verilmigtir.

Tablo 5. Mac Tel — 2 Olgularinda Evreler Arasi Yas Degerleri

Yas (Ort.£SS) P degeri
Evre 1 60,21+6,64 0,097*
Evre 2 60,52+ 7,41
Evre 3 65,77+ 3,73
Evre 4 63,00+ 1,41
Evre 5 53,50+ 4,94

*Kruskal-Wallis testi kullaniimigtir.

Yas degerleri igin evreler arasinda istatistiksel olarak anlamli fark izlenmedi
(p=0,097). Evreler arasinda FAZ ve FD degerlerinin karsilastirmalari Tablo
6'da gosteriimektedir. Evre gruplarina gore FD degerleri arasindaki farkin
istatistiksel olarak anlamli oldugu bulundu (p=0,013).
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Tablo 6. Mac Tel - 2 Olgularinda Evreler Arasi Foveal Avaskiler Zon ve Akim
Dansitelerinin Kargilagtiriimasi

Ort.zSS Ortanca P degeri

Foveal Evre 1 0,300+0,086 0,333 0,362*
Avaskduler Zon

Evre 2 0,242+0,096 0,221

Evre 3 0,266+0,051 0,278

Evre 4 0,247+0,146 0,247

Evre 5 0,273+0,012 0,273
Akim Dansitesi | Evre 1 55,0414,72 54,72 0,013*
(FD) Evre 2 51,04%5,16 53,03

Evre 3 48,82+4,08 48,39

Evre 4 48,55+1,47 48,55

Evre 5 54,68+3,75 54,68

*Kruskal-Wallis testi kullaniimigtir.

Bonferroni duzeltmesi sonucu, Mac Tel - 2 tanili olgularda evre
gruplarindaki FD degerlerinin sadece evre 1 ve evre 3 arasinda anlamli fark

oldugu gériildi (p=0,002).

Mac Tel - 2 olgularinda evreler arasinda ylzeyel kapiller pleksusa ait
vaskuler dansiteler arasinda vyalnizca parafoveal inferior hemisferde
istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p=0,048). Ancak YKP'’ye ait parafovea
ve parafoveal temporal kadranin vaskuler dansiteleri istatistiksel olarak anlamli
fark gostermedi. Evreler arasinda parafoveal inferior hemisfer VD degerlerinin
karsilastirmalari Tablo 7°de gosterilmektedir.

Tablo 7. Mac Tel - 2 Olgularinda, Evreler Arasinda Ylizeyel Kapiller Pleksusa
Ait Vaskiler Dansite Degerlerinin Kargilagtiriimasi

Ort.£SS Ortanca p degeri
Parafoveal
inferior
hemisfer
Evre 1 51,42+ 4,61 52,60 0,048*
Evre 2 50,26+ 3,62 51,10
Evre 3 46,1315,69 48,00
Evre 4 46,30+0,84 46,30
Evre 5 51,25+5,58 51,25

* Kruskal Wallis H testi kullaniimigtir.
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Bonferroni duzeltmesi sonucu, Mac Tel - 2 tanili olgularda evre
gruplarindaki parafoveal inferior hemisferde vaskiler dansite degerlerinin

sadece evre 1 ve evre 4 arasinda anlamli fark oldugu gérulda (p=0,001).

Mac Tel - 2 olgularinda evreler arasinda derin kapiller pleksusa ait vaskuler

dansiteler arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0,05).

Mac Tel - 2 olgularinda evreler arasinda EIDGK (logMAR) arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p=0,283).
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V. TARTISMA

Mac Tel - 2, esas olarak norosensoriyel tabakada atrofik degisikliklerin on
planda oldugu bir hastalik olarak tanimlansa da, vaskuler degisiklikler klinik
bulgu ve tanisal kriterlerin dnemli bir bilesenini olusturmaktadir. Bu hastalarda
vaskuler anomaliler, hem FFA'nin erken ve geg fazlarinda hem de OKTA ile

goruntulenebilmektedir.

OKTA, geleneksel goruntileme yontemlerinden olan FFA ile tespit
edilemeyen iki temel retinal vaskuler pleksusu ayri ayri goruntuleyebilme
yetenedine sahiptir. Bu teknoloji, vaskuler yapilarin hem kalitatif hem de
kantitatif analizlerinin, kontrast madde enjeksiyonu gerektirmeksizin, non-
invaziv olarak gergeklestiriimesine imkan tanimaktadir. Calismamizda Mac Tel
- 2 olgular ile kontrol grubunu ve kendi evreleri arasinda OKTA verilerini

kargilastirdik.

Yaptigimiz galismada, 26 Mac Tel - 2 hastasinin %80,4’Unu (n:21) kadin
hastalar olup yas ortalamasi ise olgu grubunda 60 civarindadir.

OKTA’dan elde edilen vaskuler dansite degerleri, belirli bir retinal alanda
vaskuler yapilarin kapladigi yizdeyi ifade eder. Toto ve ark. 3x3 mm OKTA
goruntuleri kullanarak 8 hastanin 15 gézinde Mac Tel - 2 ile iligkili olarak hem
yuzeyel pleksusta hem de derin pleksusta foveal damar yogunlugunun
azaldigini bildirmistir. YKP’de fovea, parafovea ve parafoveal alanin her bir
kadraninda ve perifoveada VD’nin olgu grubunda anlamh derecede dugsik
oldugu bildirilmistir.'20 Calismamizda bununla uyumlu olarak Mac Tel - 2’li olgu
grubu ile kontrol grubunun gekilmis OKTA tetkiklerinde, YKP ve DKP’ye ait tim
alan, Ust ve alt hemisfer, foveal ve parafoveal (Ust ve alt hemisfer; temporal,

superior, nazal ve inferior kadran) ve perifovea VD yuzdeleri karsilagtiriimistir.

Olgularimizin YKP’ye ait (foveal vaskuler dansite hari¢) vaskuler dansite
yuzdelerinde azalma tespit ettik (p<0,05). Calismamizda DKP’ye ait superior
hemisfer, parafoveal temporal kadran ve perifovea vaskuler dansitelerinde
anlamli fark izlendi. VD yuzdelerinde azalmanin sebebinin hastaligin

patogenezinde rol oynayan muller hiicre dejererasyonu ve buna bagli gelisen
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retinal damarlarda bozukluklar oldugu dusunulmektedir. OKTA tetkiki
degerlendirilirken bu bolgelerde gorulen VD yuzdelerinin azalmasi Mac Tel —
2 icin uyarici olabilir. Etkilenen bdlgelerin VD’deki azalma oranlari, gelecekte

hastaligin tani ve takibinde kullanilabilir.

Mac Tel - 2 hastalarinda, OKTA derin kapiller pleksusta belirgin vaskdler
anomaliler gOsterir. Subretinal bosluk veya dis nukleer tabaka gibi normalde
avaskuler olan retinal alanlara vaskuiler invazyon goérular. Bu durum, iskemiyi

telafi etmek igin viicudun gelistirdigi bir mekanizma olabilir.'?!

Toto ve ark.’nin'?° galismasinda DKP’de foveal damar yogunlugunun olgu
grubunda kontrol grubuna gore belirgin sekilde daha dusuk oldugu tespit
edilirken, parafoveal damar yogunlugu oranlarinda anlamli bir fark
bulmamiglardir. Calismamizda olgu ve kontrol grubu arasinda DKP’ye ait
foveal VD anlamh farklihk saptanmadi (p=0,487). Bu farkhhdin sebebi
calismamizda 6x6 mm’lik OKTA goéruntileri kullanilmasi ve farkli evrelerdeki

olgularin galismaya dahil edilmesi olabilir.

Mac Tel - 2'li bazi gbdzlerde, foveal avaskuler bolge kapiller invazyon
nedeniyle ortadan kalkabilir. Chidambara ve ark.''® ylzeyel ve derin
pleksuslarda FAZ alanini ayri ayri niteliksel olarak degerlendirmislerdir.
Calismalarinda, hastaligin erken evrelerinde ylzeyel pleksusta FAZ
genislemesi gérmusler ve hastaligin ilerleyen evrelerinde hem ylzeyel hem de
derin pleksuslarda FAZ capinda yatay bir artis oldugunu bildirmislerdir.
Calismamizda kontrol ve c¢alisma grubu arasinda FAZ alani arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktu (p>0,05). Ancak Mac Tel - 2
olgularindaki FAZ alani degerlerinin kontrol grubuna gére daha diguk bulundu.
Ayrica Mac Tel - 2 hastalarinin kendi evreleri arasinda yapilan FAZ

degerlerinde istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi.

Mac Tel - 2'li g6zlerde asirkllarite indeksinin arttigi ve bu artigin hastaligin
progresyonu ile iligkili oldugu saptanmistir. Spaide ve ark.'?> Mac Tel - 2'li
hastalarin izleminde makula damarlarinin progresif yer degistirdigini ve
temporal alana yaklastigini bildirmiglerdir. Mac Tel - 2'nin farkli Kklinik

evrelerinde gorilen tim bulgular, érnedin makula damarlarinin ilerleyici yer
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degistirmesi, derin foveal damar yogunlugu ve ylzeyel foveal damar
yogunlugunun azalmasi, derin retinal kapillerlerin dig retinaya invazyonu, diger
vaskuler degisiklikler ve genis foveal doku kayiplari, FAZ'nin normal dairesel
yapisinin giderek bozulmasina katkida bulunmaktadir. Dolayisiyla, FAZ
daireselligindeki bozulma ile gorme keskinligi arasinda gucli bir negatif
korelasyon oldugu gosterilmigtir. Calismamizda olgularimiz ve kontrol grubu
arasinda EIDGK arasindaki farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu bulundu
(p <0,001) ancak FAZ ile EIDGK arasinda korelasyon bulunmadi. Anlamli

farklihk gdrmememizin sebebi olgu sayimizin azligi olabilir.

Calismamizda deg@erlendirilen diger bir OKTA parametresi, FAZ ait akim
dansitesinin, olgu grubunda kontrol grubuna gére azaldigi goéruldu. Ayrica Mac
Tel — 2 hastahdinin kendi evreleri arasinda yapilan karsilastirmada, akim
dansitesi evre 3’te evre 1’e gore anlamli dusuk bulundu. Bu da akim
dansitesindeki azalmanin hastaligin progresyonu ile iligkili olabilecegini

dusundurmektedir.

Retina Hastaliklarinda OKTA ile Vaskularitenin Gorsellestiriimesi ve
Analizlerinin Gozlemsel Olarak Degerlendirimesi (AVATAR Calismasi)
kapsaminda, Mac Tel - 2’li olgularda 3 x 3 mm OKTA taramalarindaki alan
Imaged'de Olgulmustar. Calismada, VD’ye iliskin kantitatif bulgular

sunulmustur.

Mac Tel - 2 olgularinda, YKP ve DKP bdlgelerine ait parafoveal VD
oranlarinin, temporal bolgede, nazal bolgeye kiyasla istatistiksel olarak anlamli
derecede duslUk oldugu tespit edilmistir. Bu sonuglar, retina hastaliklari olan
hastalarda temporal ve nazal bolgeler arasindaki vaskuler yogunluk farklarinin
onemini gostermektedir ve tedavi ile izlem slreclerinde bu farkhliklarin dikkate
alinmasi gerektigini ortaya koymaktadir.'?® Calismamizda YKP ve DKP’de
parafoveal temporal kadranda olgu grubunun kontrol grubundan VD’nin az
oldugunun saptanmasi, MacTel tip 2 hastaliginin etkiledigi bolge agisindan

anlamhidir.
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Nalci ve ark.’nin® yaptigi calismada bir géziinde evre 2 hastalik bulunan bir
hastanin diger goézunde OKT'de belirgin bir anomali saptanmamigken,
OKTA'da DKP’de damar yogunlugunda azalma ve telenjiektatik damarlar
tespit edilmistir. Bu gbézin SD-OKT goruntilemesi dikkatlice incelendiginde,
foveal gukurlukta bir asimetri fark edilmistir. Benzer sekilde, Charbel Issa ve
ark.’nin'?* bir géziinde belirgin Mac Tel - 2 olup diger gozii saghkh goriinen
137 hasta Uzerinde yaptiklari arastirmada, foveal cukurlukta asimetri ve
temporal foveada incelme tespit edilmis ve bu bulgulari hastaligin ¢ok erken

evreleriyle iligkilendirmislerdir.

Calismamizda evreler arasinda YKP’ye ait VD degerleri yalnizca
parafoveal inferior hemisferde istatistiksel olarak anlamli farkhlik bulundu. Bu
farkin, evre 1 ve evre 4 grubu arasindaki farktan kaynaklandigi goruldia. Ancak
YKP’ye ait parafovea ve parafoveal temporal kadranin VD’leri arasinda
istatistiksel olarak anlamh fark saptanmadi. Mac Tel - 2 olgularinda evreler
arasinda DKP’ye ait vaskuler dansiteler arasinda istatistiksel olarak anlamli
farkhlik bulunmadi. Bunun sebebinin, ¢alismamizdaki evrelerde (6zellikle evre

4 ve 5) hasta sayisinin az olmasindan kaynaklanabilecegini dusunuyoruz.

Mac Tel — 2’'nin ortaya ¢ikisinda cinsiyet veya irk agisindan belirgin bir
egilim olmasa da,'?3% baz c¢alismalarda kadinlarda, bazilarinda ise
erkeklerde daha sik goruldagu bildiriimistir. Bu farkliliklarin anlasilabilmesi igin
hastaligin cinsiyet ve irklar arasinda nasil seyrettigi konusunda daha fazla

arastirma yapilmasi gerekmektedir.42:93

Muller hucrelerinin kismi kaybini simule eden fare ile yapilan bir
calismada'?® fotoreseptor hiicre 6limu, retina damarlarinda geniglemeler,
kan-retina bariyerinde bozulmalar ve retina iginde yeni damar olusumu
g6zlenmigtir. Bu model, Mac Tel - 2 hastaliginin daha iyi anlasilmasina ve

tedaviye yonelik yeni adimlar atilmasina imkan saglayabilir.

OKTA'nin non-invaziv olarak vaskuler dansite yuzdesini izleme yetenegi,
hastaligin ilerlemesini degerlendirme slirecinde FFA ve SD-OKT bulgularini

destekleyici bir yontem olarak kullanilabilecegini disunuyoruz.
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OKTA’dan elde edilen kantitatif verilerin, Mac Tel - 2 tanisi konmusg
hastalarin takibinde kullanilabilecegi gibi, hastaligin evrelemesinde de
kullanilabilecegini ancak, bu verilerin evrelemede kullanilabilmesi i¢in, daha
¢ok olgu ile yapilan uzun sureli takip ¢caligmalari ve ¢ok merkezli aragtirmalar

gerekmektedir.
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VI. SONUCLAR

. Calismamizda literaturle uyumlu olarak Mac Tel - 2 olgularinin gogu
kadin cinsiyettedir.

. Yapilan degerlendirmeler sonucunda Mac Tel - 2 olgularinda kontrol
grubuna Kkiyasla, yuzeyel kapiller pleksusa ait vaskuler dansite
yuzdelerinin neredeyse tamaminda (foveal vaskuler dansite harig)
anlamli bir azalma gorduk.

. Olgu ve kontrol grubu arasinda yapilan degerlendirmede FAZ’a ait akim
dansite yuzdeleri arasinda anlamli farklilik géruldu. Olgu grubunda FD
degderlerinin daha dusik oldugu bulundu.

. Calismamizi sinirlayan bir sebep de ileri evredeki olgularda gérme
azligr oldugu igin sinyal gucu duguk olmasi nedeniyle calismaya
alamadik.

. Yapilacak caligmalarda sayisal verilerin varligi evrelendirmeyi daha
guvenilir kilacaktir.

. FFA'da gorulen hastahgin karakteristik bulgularina uyan bodlgelerde
OKTA’nin vaskller dansite degerlerinin hepsinde anlamh fark
bulunmamasi OKTA’nin yardimci tetkik olarak kullaniimasini uygun
kilacaktir.

. OKTA’nin non-invaziv ve sik tekrarlanabilir olmasi sebebi ile hastaligin
takibinde kullaniimasi avantajlidir.

. Bu veriler 1s1ginda OKTA cihazinin yazilimi ile otomatik olarak verilen
VD yuzdeleri ve FAZ parametrelerinden FD dederlerinin retinayi

etkileyen hastaliklarda yol gosterici olabileceg@i akilda tutulmalidir.
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Vil. OzET

Giris ve Amag: Bu calismada makdler telenjiektazi tip 2 (Mac Tel - 2)
hastalarinda optik koherens tomografi anjiyografi (OKTA) bulgularini analiz
ederek, hastalik evrelerini anlamayr ve OKTA'nin tani, takip ve tedavi
sureclerinde sagladigi katkilari degerlendirmeyi amacladik. Mac Tel - 2
genellikle yasamin 5-7. dekatlarinda ortaya ¢ikar. Bu hastalik, santral gorme
kaybl ve gorme alaninda bozulmalar ile karakterizedir. Her iki gozu etkiler ve
norosensoriyel atrofik degisikliklerle seyreder. OKTA'nin non-invaziv olmasi ve
vaskuler aglarin u¢ boyutlu goéruntulenmesini saglamasi, ozellikle koroid
neovaskularizasyonunun erken tespiti ve tedavi planlamasinda onemli bir
avantaj sunmaktadir. Mac Tel - 2 olgulari ile kontrol grubu ve kendi evreleri
arasinda karsilastirmalar yapilarak, OKTA'nin hastahdin tanisindaki etkinligi

ve vaskuler parametrelerin degerlendiriimesini amacladik.

Gereg ve Yontem: Mac Tel - 2 tanisi almis ve OKTA tetkiki yapiimis 26
hastanin 51 gbézu incelenmigtir. Kontrol grubunda, retinal hastaligi olmayan ve
OKTA tetkiki yapilmis benzer yas ve cinsiyete sahip 26 bireyin 51 gozi
degerlendirilmistir. Calismada en iyi dizeltiimis gérme keskinligi (EIDGK),
Kisilerin demografik 6zellikleri, fundus bulgulari ve OKTA tetkiklerine ait

goruntuleri ve kantitatif veriler analiz edilmistir.

Bulgular: Yas ortalamalari olgu grubunda 61,16+6,72 yil (58-70), kontrol
grubunda 58,47+4,68 yil (57-69) olarak hesaplandi. 26 Mac Tel - 2 hastasinin
%80,4°Unu  (n:41) kadin hastalar olusturmaktadir. Yas ortalamasi olgu
grubunda 61,16%6,72 olarak bulundu. Olgu grubunda EIDGK (logMAR)
ortalamasi 0,25+0,29°dur. Kontrol grubunda EIDGK ortalamasi 0,00'dr.
(p<0,001). Olgu ve kontrol grubunda tam kat retinaya ait ortalama FAZ
degerleri 0,270+0,087 ve 0,292+0,114 mm?dir. Buna gore iki grubun FAZ
degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktur. (p=0,276).
Yuzeyel kapiller pleksusa ait foveal vaskiller dansite harig¢, diger yuzeyel
kapiller pleksusta vaskuler dansite yuzdelerinde gruplar arasindaki fark

istatistiksel olarak anlamlidir. (p<0,05). Derin kapiller pleksusa ait superior
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hemisfer, parafoveal temporal kadran ve perifovea vaskuler dansitelerinde
anlamli fark izlenmigtir. (p=0,05, p=0,009, p=0,017). Tam kat retinal FAZ’a ait
akim dansitesi de@erlerinin ortancalari, olgu grubunda 52,71 ve kontrol
grubunda 55,46’tir. Olgu ve kontrol grubunun FAZ-FD degerleri arasindaki

farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu tespit edilmistir. (p=0,01).

Tam kat retinal FAZ’a ait ortanca akim dansite deg@erleri Mac Tel - 2 evre
gruplarinda (sirasiyla evre 1-evre 5): 54,72; 53,03; 48,39; 48,55 ve 54,68'dir.
Evre gruplarina gore FD degerleri arasindaki farkin istatistiksel olarak anlamli
oldugu bulundu (p=0,013).

Sonug: Yuzeyel kapiller pleksusta vaskuler dansite farki, 6zellikle foveal
vaskuler dansite ve diger bolgelerde anlamli farkliliklar tespit ettik. OKTA'nIn
non-invaziv bir yontem olarak kullanilmasi, hastaligin takibi ve
degerlendiriimesinde avantaj saglamaktadir. Ancak, OKTA'nin kesin bir tani
araci olarak kullaniimasindan c¢ok, taniya yardimci bir yéntem olarak
degerlendiriimesi gerekmektedir. OKTA’da dederlendirilen kantitatif verilerin
tani, takip ve evrelemede kullaniimasi icin, daha fazla olgunun OKTA ile uzun

donem takiplerini iceren ¢ok merkezli calismalar yapilmasina ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: idiyopatik Makiler Telenjiektazi, Optik Koherens
Tomografi Anjiyografi, Vaskuler Dansite, Foveal Avaskuler Zon, Yuzeyel

Kapiller Pleksus, Derin Kapiller Pleksus, Foveal Dansite
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Vill. ABSTRACT

Introduction and Purpose: In this study, we aimed to analyze the optical
coherence tomography angiography (OCTA) findings in patients with macular
telangiectasia type 2 (Mac Tel type 2) to understand disease stages and
evaluate the contributions of OCTA in diagnosis, follow-up, and treatment
processes. Mac Tel type 2 generally appears in the 5th-7th decades of life.
This disease is characterized by central vision loss and visual field
distortions. It affects both eyes and is accompanied by neuro-sensory
atrophic changes. The non-invasive nature of OCTA and its ability to provide
three-dimensional imaging of vascular networks present a significant
advantage, especially in the early detection of choroidal neovascularization
and in treatment planning. By comparing Mac Tel type 2 cases with a control
group and among disease stages, we aimed to assess the efficacy of OCTA

in diagnosing the disease and evaluating vascular parameters.

Materials and Methods: We examined 51 eyes of 26 patients diagnosed
with Mac Tel type 2 who underwent OCTA. In the control group, 51 eyes of
26 individuals with no retinal disease and similar age and gender who also
underwent OCTA were evaluated. The study analyzed best-corrected visual
acuity (BCVA), demographic characteristics, fundus findings, and OCTA

images and quantitative data of the participants.

Results: The mean age was calculated as 61.16+6.72 in the case group and
58.47+4.68 in the control group. Female patients constituted 80.4% (n=41) of
the 26 Mac Tel type 2 cases. The mean BCVA (logMAR) in the case group
was 0.2510.29, while in the control group, it was 0.00 (p<0.001). The mean
FAZ values of the full-thickness retina in the case and control groups were
0.270+0.087 and 0.292+0.114 mm?, respectively, with no statistically
significant difference between the groups (p=0.276). Except for the foveal
vascular density in the superficial capillary plexus, differences in superficial
capillary plexus vascular density percentages were statistically significant
between the groups (p<0.05). Significant differences were observed in the
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deep capillary plexus in the superior hemisphere, parafoveal temporal
quadrant, and perifovea vascular densities (p=0.05, p=0.009, p=0.017). The
median flow density values of the full-thickness retinal FAZ were 52.71 in the
case group and 55.46 in the control group, with a statistically significant
difference between the FAZ_FD values of the case and control groups
(p=0.01).

The median flow density values of the full-thickness retinal FAZ in Mac Tel
type 2 stages were as follows (stages 1-5): 54.72, 53.03, 48.39, 48.55, and
54.68. A statistically significant difference was observed between FD values

across stages (p=0.013).

Conclusion: We found significant differences in vascular density in the
superficial capillary plexus, particularly in foveal vascular density and other
regions. The use of OCTA as a non-invasive method provides advantages in
the monitoring and evaluation of the disease. However, rather than being
used as a definitive diagnostic tool, OCTA should be considered an auxiliary
method in diagnosis. For the quantitative data assessed by OCTA to be used
effectively in diagnosis, follow-up, and staging, multicenter studies with long-

term follow-up of more cases are needed.

Keywords: Idiopathic Macular Telangiectasia, Optical Coherence
Tomography Angiography, Vascular Density, Foveal Avascular Zone,
Superficial Capillary Plexus, Deep Capillary Plexus, Foveal Density
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