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Jukstafoveal Telenjiektaziler

Juxtafoveal Telangiectasis
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Jukstafoveal telenjiektaziler (JFT), ‘telenjiektazi’olarak tarif edilmis olmakla beraber heterojen bir hastalik grubudur ve
3 ana grupta incelenmektedir. Yapilan gesitli simiflamalar ve aragtirmalar sonucunda Tip 1 JFT nin, gercek telenjiektatik
degisiklikler iceren hastalari, tip 2 JFT foveal atrofi ile seyreden ve koroid neovaskiilarizasyonu ile komplike olabilen has-
talar, tip 3 JFT ise kapiller okliizyon ve makiiler iskemiyle seyreden hastalar: temsil ettigi anlagilmigtir. 3 tipin muayene
ve gortintiileme bulgulari, klinik seyirleri tamamen farkl oldugu icin tedavileri de farkl olarak ele alinmaktadir. Bu calig-
mada yeni JFT simiflamalarini ve tedavi stratejilerinin sunulmasi amagclanda.

Anahtar Kelimeler: Jukstafoveal telenjiektazi, optik koherens tomografi, florosein anjiografi.

ABSTRACT

Juxtafoveolar telangiectasis (JFT), although described as ‘telangiectasia’are a heterogeneous group of disorder mainly con-
sisting of 3 subgroups which differ from each other by clinical aspects. Classification studies have shown that only type 1
JFT group presents true telangiectatic changes, while type 2 JFT is presenting foveal atrophy and choroidal neovasculariza-
tion. The clinical presentation of type 3 JF'T is capillary occlusion and macular ischemia. The clinical and imaging findings
are different among the three subtypes, therefore treatment strategies are addressed differently, too. In this study we aimed
to evaluate new classifications and therapeutic approaches in JF'T patients.
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Jukstafoveal Telenjiektaziler

GIRIS

Retinal telenjiektazi terimi ilk olarak Reese tarafin-
dan 1956 yilinda tarif edilmistir.! Genellikle vaskii-
ler ve inflamatuar retinal patolojilerle birlikte bulun-
makla beraber!®, idiyopatik olarak da goriilebilirler.*
Bu durumda, hastalik idiyopatik jukstafoveal, juks-
tafoveolar, parafoveal, perifoveal veya makiiler telen-
jiektazi gibi degisik sekillerde isimlendirilmektedir.
Gass ve Oyakawa? 1982’de, idiyopatik jukstafoveal
retinal telenjiektazi (JFT) terimini kullanmiglar ve
hastalig1 klinik ve fundus florosein anjiyografi (FA)
bulgularina gore tarif etmislerdir.? Giintimtizde yay-
gin olarak kullanilan siniflama ise 1993’te Gass ve
Blodi? tarafindan olusturulmus ve bu siniflaya gore
jukstafoveal telenjiektazi (JFT), 3 ana gruba'? ve bu
gruplar icinde demografik-klinik tablo dikkate alina-
rak iki alt gruba (A ve B) ayrilmigtir.’

- Tip 1A, tek tarafli konjenital JFT.

- Tip 1B, tek tarafli idiyopatik fokal JFT.

- Tip 2A, bilateral idiyopatik akkiz JFT.

- Tip 2B, juvenil gizli ailevi idiyopatik JFT.

- Tip 3A, bilateral idiyopatik JFT ve kapiller ok-
liizyon.

- Tip 3B, santral sinir sistemi vaskiilopatisi ve grup
3A’nin bir arada olmasa.

En sik gorilen JET tipi, tip 24, ikinci en sik gorilen
ise tip 1B’dir.??

Optik koherens tomografinin (OKT) kullanima gir-
mesinin ardindan Yannuzzi ve ark.,’ bu gorintileme
yontemiyle elde ettikleri bulgular1 da kullanarak si-
nmiflamayi gelistirmis, Tip 1A ve Tip 1B’yi birlestirip,
cok seyrek goriilen tip 2B’yi?? siniflamadan ¢ikarmig-
lardar.

Resim 1: Tip 1 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda ; a)
fovea temporalinde sert eksudalar ve telenjiektaziler (beyaz
oklar), b-c-d) fundus florosein anjiografide telenjiektaziler
(kirmuzi oklar) ve fovea alt nazalde belirgin olmak iizere geg
donemde sizintt (mavi ok).

TiP 1 JUKSTAFOVEAL TELENJIEKTAZI

Tip 1 jukstafoveal telenjiektazi, konjenital (1A) ve
edinsel (1B) olarak goriilebilir. Siklikla tek taraf-
hdir (%97) ve erkek hastalar1 etkiler.”® Ortalama
40 yas civarinda ortaya gikmakla beraber daha er-
ken donemde de bulgu verebilmektedir. Herhangi
bir sistemik hastalikla birlikteligi yoktur.? Klinik
muayenede, makiilanin temporalinde ‘gorilebilir
telenjiektaziler've anevrizmal dilatasyonlar goriliir.
Ortalama 2 disk capinda bir alani etkiler; bu alanda
retinal kalinlagma, kistik makiila 6demi ve eksudas-
yon izlenir.2?® Baglangi¢ gorme keskinligi degiskendir,
0.1 ve 0.8 gibi genis bir aralikta olabilir.>8 FA’de derin
ve yuzeysel jukstafoveal pleksusta, orta hattin altina
ve ustiine yayilan geniglemis damarlar goérilir.25®
Bu bulgulara ek olarak foveada c¢ok hafif oranda is-
kemi ve lipid eksudasyonu olabilir, fakat neovaskii-
larizasyon ve pigment proliferasyonu yoktur (Resim
1).5 Tip 1 JFT; anevrizma ve genislemis kapillerle-
rin mevcudiyeti ve sizintiyla seyretmesi nedeniyle,
‘gercek telenjiektazik’grubu temsil eder, bu nedenle
Coats hastaliginin fokal bir varyanti olabilecegi dii-
stinilmistir ve baz olgularda, midperiferal ve hat-
ta anterior retinada da telenjiektaziler gorilduga
bildirilmistir (Resim 1).2° OKT'de, tipik olarak tim
hastalarda degisik diizeylerde retinal kalinlagma ve
kistik makiila 6demi mevcuttur, hatta 6demin yogun
oldugu baz1 hastalarda si1g makiila dekolmani gelige-
bilmektedir (Resim 2-3).°> Paunescu ve ark.,!! yiiksek
cozunirlikli OKT (YC-OKT) kullanarak yaptig: bir
calismada, bir tip 1B JFT hastas1 degerlendirilmig ve
onceden tanimlanan OKT bulgularina ek olarak fovea
yakininda ve derin dig niikleer tabakada, hastaligin
tipik 6zelligi olan; anormal, genislemis damarlarin
gorildaga bildirilmistir. Ayni1 ¢aligmada, i¢ niikleer
tabakada kicik kistik olusumlarin var oldugu, dis
niikleer tabakanin ise etkilenmedigi, fotoreseptorle-
rin intakt oldugu ve dig retina-RPE bileskesinin sa-
lim oldugu gorilmustir.

Resim 2: Tip 1 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda optik
koherens tomografide, fovea yakinlarinda telenjiektatik da-
marlar (kirmizi yildizlar).

Resim 3: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda, fovea
temporalinde gri refle (kirmizi oklar).
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Ayiric1 tanida, Coats hastalig:, > ve telenjiektaziler-
le seyredebilen; retina ven tikanikliklari, diyabetik
retinopati, radyasyon retinopatisi ve diger vaskiiler
hastaliklar distintilmelidir.® JFTlerin, sistemik
hastaliklardan, fasioskapulohumeral distrofi, inkon-
tinentia pigmenti, psédoksantoma elastikum ile bir-
likteligi de bildirilmigtir.61%14

Tip 1 jukstafoveal telenjiektazide gérme keskinli-
gini etkileyen en 6nemli faktor, makiila 6deminin
varhigr ve siddetidir.? Hastalik yillarca sessiz kala-
bilir, bunun aksine 6demin yogun oldugu hastalarda
ciddi gérme kaybi olusturabilir.2® Spontan iyilesme
goriilen hastalar da bildirilmistir.23 Tedavide diger
vaskiiler hastaliklara bagli gelisen makiila 6demi
tedavisine benzer sekilde; lazer fotokoagulasyon
(FK), intravitreal triamsinolon (IVT) enjeksiyonu,
fotodinamik tedavi (FDT) ve intravitreal anti vas-
kiiler endotel biyume faktori (anti-VEBF) ajanlar
kullanilmaktadir, 121420

Gass ve Blodi,? tip 1 JFT'nin tedavisinde lazer FK
onermigler, parasantral skotom olusturmayacak se-
kilde foveadan uzaga, 100-200 p capinda hafif-orta
siddette, 1zgara tarzi lazer FK uygulanan hastalarda,
makiila 6deminin ve eksudasyonun azaldigi, gérme
keskinliginin korundugunu veya arttigini bildirmis-
lerdir. Stoffelness ve ark.,' lazer FK tedavisi uygula-
diklar: alt1 tip 1 JFT hastasinin 4’iinde makiila 6de-
minde azalma ve 3’iinde gorme keskinliginde artma
tespit etmislerdir. Hirano ve ark.,'® indosiyanin yesili
anjiografi rehberliginde laser FK ve subtenon triam-
sinolon enjeksiyonu uyguladiklar: tip 1 ve tip 2 JFT
hastalarinda bagarili sonuglar almiglardir. Kotoula
ve ark.,'® tip 1 JFT’ye bagh makiila 6demi olan ve
FDT uyguladiklar: 1 hastada, 3 ayda gérme keskin-
liginin 0.1’den 0.5’ yiikseldigini ve 32 ay sabit kal-
digin1 bildirmisglerdir. Li ve ark.,'” lazer FK’a cevap
vermeyen bir hastada IVT enjeksiyonuyla klinik dii-
zelme ve gorme keskinliginde artig oldugunu bildir-
misler, fakat etkinin gecici oldugunu belirtmislerdir.

Tip 1 jukstafoveal telenjiektazide, intravitreal anti-
VEBF enjeksiyonlari ile ilgili basarili sonuclar bildi-
ren caligmalar da bulunmaktadir.’®2° Gamulescu ve
ark.,'8 tek doz intravitreal bevacizumab uyguladikla-
r1 bir tip 1 JFT hastasinda tek enjeksiyonla, gérme
keskinliginin 4 hafta igerisinde 0.4’ten 1.0’arttigini,
FA’da sizintinin kayboldugunu, OKT’de 6demin azal-
digin1 ve bulgularin 12 ay korundugunu bildirmigler-
dir. Silva ve Gregori,'® 14 ay takip ettikleri ve 8 kez
intravitreal ranibizumab uyguladiklar1 bir hastada,
gorme keskinliginin 0.4’ten 1.0’a giktigini bildirmis-
lerdir. Tedavi oncesi FA’de foveal alt temporalde
yaygin telenjiektatik damarlarin ve anevrizmalarin
oldugu, OKT’de kistik makiila 6demi bulundugu go-
rilmis; takip siiresi sonunda ise FA’de sizintinin
azaldig1 ve OKT’de makiila 6demini tamamen kay-
boldugu izlenmistir. Sekiz doz enjeksiyonun ardin-

dan herhangi bir yan etki gorillmemistir. Tip 1 JFT
hastalarinda intravitreal anti-VEBF enjeksiyonlari-
nin ¢aligildig: en biiyiik serilerden birisi olan Gonza-
lez ve ark.,” caligmasinda; 12 hastaya ilk 3 ay ayhk
intravitreal ranibizumab enjeksiyonu (3 doz), takip-
lerde ise gerektiginde yeniden aylik 3 doz enjeksiyon
uygulanmigtir. Gerektiginde enjeksiyon kriterleri
olarak, takiplerde gérme keskinliginde azalma olma-
s1 ve makiila 6deminde artis olmasi belirlenmis ve 12
aylik takip siiresi sonunda, hastalarin %85’inde gor-
me keskinliginde artis oldugu, %15’inde ise ayni dii-
zeyde kaldig bildirilmigtir. FA bulgular: degerlendi-
rildiginde, hastalarin %80’inde si1zintida tama yakin
azalma oldugu, kistik makiila 6demi goriintimiiniin
kayboldugu, telenjiektazi boyutlarimin kicialdagi
gorulmistir. OKT goriuntillemede de, diffiiz 6demin
%85 hastada azaldigi, ortalama merkezi makiila ka-
Iinliginda (MMK) %45 azalma oldugu, kistlerin %75
hastada tam kayboldugu, %25’inde de kiicilduga
bildirilmistir. 8 hastada 3 doz tedavi yeterli olmus,
4 hastaya ise ek 3 doz enjeksiyon gereksinimi olmus-
tur. Tip 1B jukstafoveal telenjiektazi; ‘gercek juksta-
foveal telenjiektazilerin’, fokal, tek tarafli, idiyopatik
grubunu temsil eder. Fovea komsulugunda 2 saat
kadrani kadar dar bir alanda goriilen kapiller telenji-
ektazilerle karakterizedir. Gérme keskinligi genellik-
le etkilenmez ve bu nedenle tedavi 6nerilmez. Gorme
keskinliginin azaldig1 olgularda ise lazer FK, IVT ve
anti-VEBF enjeksiyonlar: 6nerilir.”8

TiP 2 JUKSTAFOVEAL TELENJIEKTAZI

En sik gorilen ve tizerinde en ¢ok ¢alisilan JFT gru-
budur.?” Bilateral idiyopatik akkiz JFT hastalarim
temsil eder ve perifoveal telenjiektazi olarak da ad-
landirilmaktadir. Kadin ve erkekleri esit oranda et-
kiler, hastaligin ortalama ortaya ¢ikis zamani altin-
c1 dekattir.*”® Melbourne Calismasinda,* tip 2 JFT
prevelansi: %0.004-0.022 arasinda verilmistir, fakat
bu oran olduk¢a diisiik gériinmektedir. Buna neden
olarak, caligmada tan kriteri olarak tanida hastaliga
ait bulgularin yalnizca bir kisminin géz 6niine alin-
mi1s olmasi gosterilmistir. Beaver Dam Caligsmasinda
ise,?? 43-86 yas arasi tip 2 JFT prevelans: ortalama
%0.1 olarak verilmistir. Yine bu ¢alismada da tani
araci olarak yalnizca renkli fundus fotografi kullanil-
mistir, FA ve OKT kullanilmadigi i¢in hastalik pre-
velansinin disiik ¢ikmig olabilecegi 6ne siiriilmustir.

Chew ve ark.,?? JFT ile diabetes mellitus (DM) ara-
sinda bir iligki olabilecegini diistinmiisler, fakat Yan-
nuzzi ve ark.’ tip 2 JFTlerde DM oraninin %19.2
oldugunu ve ayni1 yagtaki toplum geneli DM gorilme
oraninin %18.5 olmas1 nedeniyle hastalikla DM ara-
sinda anlamli bir iliskinin olmadig: belirtilmiglerdir.
Gass ve Blodi® ise DM hastalarin1 ¢aligmalarina al-
mamiglardir.
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Resim 4: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda; a) sag
gozde foveayr halka seklinde saran gri refle (beyaz oklar),
yalanct makiila deligi (beyaz yildiz) ve dik-acili damar (kir-
muzt yildiz), b) sol gozde fovea temporalinde gri refle (beyaz
ok) ve yalanct makiila deligi (beyaz yildiz).

Resim 5: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda; a) sag
gozde yalanct makiila deligi (beyaz yildiz) ve pigmentasyon
(kirmazi ok), b) sol gozde yalanct makiila deligi (beyaz yuldiz).

Resim 6: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda fundus
floresein anjiografide; a)erken safhada fovea temporalinde
derin katlarda noktasal hiperfloresans (kirmizi ok), b) iler-
leyen safhalarda giderek artan halka seklinde hiperfloresans
(kirmazi ok).

Gass ve Blodi,? Tip 2A JFTleri klinik muayene ve FA
bulgularina gore 5 evrede incelemistir. Sonraki do-
nemde Yannuzzi ve ark.,’, OKT’yi, Wang ve ark.,’ da
fundus otofloresans (FOF) goriintileme ve mikrope-
rimetriyi (MP) kullanarak daha gelismis siniflamalar
gelistirmiglerdir.

Gass-Blodi Siniflamasi;?4

Evre 1: Hastalar genellikle asemptomatiktir. Klinik
muayenede, fovea temporalinde retinal parlaklikta
hafif azalma ve gri refle gorilebilir (Resim 4-6). Bu
evrede tani konabilmesi i¢in FA gereklidir. FA’de ka-
piller dilatasyon bulgusu gorilmez, gec fazda fovea
cevresinde dis kapiller agda hafif hiperfloresans go-
rilir, hiperfloresans foveayr timiiyle sarabilecegi
gibi (Resim 7,8), atnali seklinde kismen de cevreleye-
bilir, fakat foveolay1 tutmaz.*1°

Evre 2: Hastalar, hafif gorme bulanikligi, metamor-
fopsi ve parasantral skotomdan sikayetci olurlar. Fo-
vea temporalinde bir disk ¢apinda gri refle alinabilir,

Resim 7: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda fundus
floresein anjiografide; a-b) erken safhada fovea temporalin-
de derin katlarda noktasal hiperfloresans (beyaz ok), c-d)
ilerleyen safhalarda erken safhalarda goriilen hiperfloresan
alan ile beraberinde halkasal hiperfloresans (kirmiz ok) ve
dik-acili damar (beyaz yildiz).

Resim 8: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda fun-
dus floresein anjiografide; a-b) erken safhada foveada
derin katlarda noktasal hiperfloresans (telenjiektaziler?-
hiicrelerarast swi?) (beyaz ok), c-d) ilerleyen safhalarda at-
nalt seklinde hiperfloresans (kirmizi ok, beyaz yildiz).

bu gri refle foveay: tutmaz. Goriilebilir telenjiektazi
yoktur. Retina tzerinde yuzeysel kristaller gorilebi-
lir. FA’de, erken fazda dis kapiller agda boyanma ve
gec fazda orta ve dis retinada diffiiz boyanma izlenir
(Resim 7,9).

Evre 3: Bu evrede hastalar sinsi ve ilerleyen gorme
azligindan yakinirlar. Muayenede, fovea temporalin-
deki telenjiektazik sahada, retinanin derin katlarina
dogru dik a¢1 yaparak uzanan hafif genislemis damar-
lar izlenir (Resim 5a), (Bu damarlarin, derin retina
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Resim 9: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda fundus
floresein anjiografide, atnali seklinde hiperfloresans (kirmu-
z1 ok, beyaz yildiz).

katlarinda prolifere olan bir ag olusturdugu ve hem
arteriyel hem de venoz orjinli olabilecekleri diigtiiniil-
mektedir.?). Dik a¢ili damarlar tipik olarak temporal
bolgede goriilurler. Foveada yalanci delik goruniumi
olabilmektedir (Resim 5,6). FA dik agili damarlarin
bulundugu bolgede, derin retina katlarinda kapiller
dilatasyon ve boyanma gosterir.

Evre 4: Dik acili damarlar boyunca RPE goc¢ii sonu-
cu, bu damarlarin etrafinda pigmentasyon artisi, pig-
ment kiimelenmesi ve RPE hiperplazisi goriilir (Re-
sim 6a). Baz1 vakalarda, i¢ retinada pigmentlerin dik
acili damarlarin etrafini plak seklinde sardig: gorile-
bilir. Yine baz1 hastalarda foveada yalanci vitelliform
goriinim gelisebilmektedir.

Evre 5: Bu evre subretinal neovaskiilarizasyon
(SRNV) ile karakterizedir.

Tablo 1: Tip 2 JFT icin Yannuzzi siniflamast.

Yannuzzi Klinik ve Goriintiileme
Siniflamasina Bulgular:

Gore Tip 2

JFT Evresi
EVRE 1 Okkiilt telenjiektatik damarlar
EVRE 2 Retinal geffaflik kaybi
EVRE 3 Genis, dik agili retina venilleri
EVRE 4 Retina i¢ine pigment hiperplazisi
EVRE 5 SRNV

JFT: Jukstafoveal Telenjiektazi, SRNV: Subretinal Neovaskii-
larizasyon.

Resim 10: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda optik
koherens tomografide; i¢ limitan membran ortiisii (kirmiz
ok)ve tam kat foveal atrofi (beyaz yidiz).

SRNV genelde fovea temporalinde geligir. SRNV, at-
rofiye olan dis retinanin kapiller proliferasyon-yeni-
den olugsum-invazyon siirecine maruz kalmasi sonucu
olugur. Subretinal sahada, retino-retinal ve retino-
subretinal anostomozlarin olusturdugu bir kapiller
ag gorulir.

Baz1 hastalarda retino-koroidal anostomozlar da
mevcuttur. SRNVnin eksudasyona, hemorajiye ve
fibrovaskiiler proliferasyona neden olmasiyla, ani
gorme azalmasi ve metamorfopsi geligir. Klinik mu-
ayenede, foveada kabariklik ve hemoraji goriilebilir.
FA’de, klasik tip SRNV’ye benzer sekilde erken do-
nemde hiperfloresans ve ge¢ donemlere dogru sizinti
gorulir.

SRNV’nin boyutu sinirli olmaya meyillidir, yas tip
yasa bagli makiila dejenerasyonundaki gibi biyuk
boyutlara ulasmaz. Zamanla olusan fibrovaskiiler
doku organize olarak vaskiiler distorsiyon ve kom-
su damarlarda neovaskiiler dokuya dogru kivrilma
olusturur.

Yannuzzi siiflamasi da 5 evreden olusmaktadir
(Tablo 1). Yannuzzi ve ark.,’ Gass ve Blodi’ye® benzer
sekilde tip 2 JFT'nin yalnizca perifoveal bolgeyle s1-
nirli oldugunu belirtilmiglerdir. Hastaligin kardinal
bulgular1 retinal reflenin azalmasi, kii¢iik telenjiek-
tazilerin goriilmesi, florosein si1zintisi ve foveanin kis-
tik goériiniimde olmasidir.

Dik agili damarlar, derin retina katlarinda prolifere
olan bir ag olusturur ve hem arteriyel hem de venoz
kokenlidirler.> Ayn1 zamanda retino-retinal anosto-
mozlarin ve retino-subretinal anostomozlar bu dik
acili damarlarin bulunduklar: bélgeden gelismekte-
dirler. YBMD’ndan farkh olarak JFT’de RPE saglik-
hdir, RPE dekolmani ve subretinal skarlagma goriil-
mez. SRNV’nin olugsum nedeni agik degildir.
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Resim 11: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda optik
koherens tomografide; i¢ limitan membran ortiisii (kirmiz
ok)ve tam kat foveal atrofi (beyaz yidiz).

Iskemi ve inflamasyon bulunmaz, bu nedenle SRNV
gelisiminde retinal damar endotelindeki anormal
degisikliklerin etkili olabilecegi ortaya atilmigtir
ve bu ozellikleri ile tip 2 JFT'nin retinal anjioma-
toz proliferasyon ile bazi benzerlikleri oldugu belir-
tilmigtir.® Yine bu calismada, OKT degisiklikleri de
tarif edilmistir.

Ik ortaya cikan OKT bulgusu, klinik muayene ile
tespit edilemeyen retinal kalinlagsmadir. Bu bulgu,
hentiz telenjiektaziler gelismeden once ortaya g¢ik-
maktadir. Diger 6nemli bir OKT bulgusu, daha 6nce
yalanci makiila deligi** ve lameller makiila deligi?
olarak tarif edilmig olan, tizerleri i¢ limitan memb-
ranla kapl i¢ lamellar kistlerdir (Resim 11-12). Kist
olusumundan sorumlu mekanizmanin Miiller hiicre
dejenerasyonu oldugu one sirilmektedir.’? Yannuzzi
siniflamasinda, Tip 2 JFT; proliferatif olmayan - ilk
4 evre- ve proliferatif olarak -5. evre- olarak iki ana
gruba ayrilmistir. Proliferatif olmayan evreden fove-
al atrofi, proliferatif evreden ise SRNV sorumludur.
Proliferatif olmayan evrede gérme kaybi retinal 6dem
ve foveal atrofi ile iligkilidir ve hastalarin temel ola-
rak OCT ile takip edilmesi 6nerilmektedir.

Tablo 2: Tip 2 JFT i¢cin Wang siniflamast.

Resim 12: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda fun-
dus otofloresans goriintiilemede; a) sag gozde fovea tempo-
ralinde odaksal, b) sol gozde fovea etrafinda halkasal otof-
loresans artigt (kirmizi oklar).

Proliferatif evrede ise kistik makiila 6demi, subreti-
nal hemoraji, fibrovaskiiler proliferasyon goriilir ve
takipte FA daha 6n planda yer almaktadir. Bu ca-
lismada, ¢ok nadir goriilen tip 2 B grubu® siniflama
dis1 birakilmigtir. Wong ve ark;® kinik muayene, FA
ve OCT’ye ek olarak, FOF ve MP’yi kullanarak tip
2 JFT i¢in 0-4 arasi kategoriledikleri yeni bir sinif-
lama gelistirmislerdir (Tablo 2). Bu yeni siniflamada
arastirmacilar, FOF goriintiileme ve MP kullanarak
onceki iki siniflamada®® yer almayan bazi 6zellikleri
JFT terminolojisine eklemislerdir. Ozellikle hastali-
ga ait ilk degisikliklerin FOF goriintiileme ile tespit
edilebilmesi nedeniyle, bu yontem erken tanida 6nem
kazanmistir. Bununla beraber, hastalik kategorisi
ile gorme keskinligi arasinda net bir iliski olmadig:
vurgulanmistir. Evre 0.1 ve 2’de gérme keskinligi ge-
nellikle iyi diizeylerdedir (20/32-20/16 arasi), evre 3
ve 4’te ise gorme keskinligi degiskendir (20/200-20/20
arasi). Wong ve ark.,% gore, gorme keskinligini etki-
leyen ana faktor fovea merkezinin etkilenme diizeyi-
dir, tam fovea merkezini etkileyen hastalarda gérme
keskinligi hastalik kategorisinden bagimsiz olarak
distk olmaktadir. Bu noktada MP’nin 6nemi ortaya
cikmaktadir.

Wang Siniflamasina Gore Tip 2 JET Kategorisi

Klinik ve Goriintilleme Bulgular:

KATEGORI 0
KATEGORI 1

Tum gortntiilleme metotlariyla normal.

Yalnizca FOF goriintilemede minimal foveal hiperotofloresans. FA,

OKT ve MP normal.

KATEGORI 2

FOF gorintiillemede minimal-orta diizeyde foveal otofloresans artig:

ve FA’de foveada hiperfloresans. OKT ve MP normal.

KATEGORI 3

FOF goriintiilemede orta-belirgin diizeyde foveal otofloresans artis:

(Resim 13) ve FA’ de foveada hiperfloresans, OKT’ de foveal atrofi ve
MP’ de azalmis merkezi retinal sensitivite.

Karigsik FOF paterni (Resim 14), klinik olarak belirgin pigment

kimelenmesi, OKT goruntillemede merkezi dig retinal atrofi ve

KATEGORI 4

kistler, MP incelemede ise otofloresans azalmazi olan sahalara ve

retinal atrofi sahalarina uyan skotomlar.

JFT: Jukstafoveal Telenjiektazi, FOF: Fundus Otofloresans, FA: Florosein Anjiografi, OKT: Optik Koherent Tomografi, MP:

Mikroperimetri.
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Resim 13: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda fun-
dus otofloresans goriintiilemede; a) sag gozde fovea etrafin-
da halkasal otofloresans artist, b) sol gozde diizensiz otoflo-
resans sinyal dagilimi (kirmuzi oklar).

MP testinde merkezi foveada hassasiyet azalmasi
bulunan hastalarin gérme keskinlikleri distiktir.
SRNYV gelisimi de bu siniflamada yer almayan bir di-
ger faktordir. SRNV'nin kategoriden bagimsiz olarak
herhangi bir donemde gelisebilecegi belirtilmistir.

Bu siniflamalarin yaninda Cohen ve ark.,?® ve Sanc-
hez ve ark.,® OKT bulgularina dayanarak yeni sinifla-
malar da tarif etmiglerdir.

Detayli olarak deginilmis olan bulgularin yanisira
cesitli calismalarda farkh goriintiileme yontemleriyle
ortaya konmus olan tip 2 JFT bulgular: mevcuttur.

OKT bulgular: olarak; i¢ segment-dis segment ban-
dinda bozulma, fovea dekolmani, intraretinal pig-
ment proliferasyonu, intraretinal hiperreflektif nok-
talar, merkezi foveada incelme, fotoreseptor uzunlu-
gunda azalma, inferotemporal foveada dis niikleer
tabaka yansiticilik artigi, ILM ortiista (drape), foveal
cukurluk kaybi gibi bulgular goriilebilmektedir (Re-
sim 11,12,15,19).2530

Resim 15: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda optik
koherens tomografide; foveada dis retina katlarinda atrofi (be-
yaz yildiz), fotoreseptor i¢ segment-dis segment bandinda ka-
yip (kirnmuzi ok) ve derin retina katlarinda kist (beyaz yildiz).

Resim 17: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda optik
koherens tomografide; foveada i¢ retina katlarinda atrofi
(beyaz oklar).

Resim 14: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda fun-
dus otofloresans goriintiilemede, diizensiz otofloresans sin-
yal dagilimi (kirmizi oklar).

Yiiksek ¢oziiniirlikli OKT bulgular olarak; ganglion
hiicre tabakasinda ve i¢ niikleer tabakada kistik olu-
sumlar, ILM o6rtisi, ic segment-dis segment bandin-
da bozulma, foveal incelme, retinal kalinlagma, dis
niikleer tabakada hiperreflektif noktalar, azalmis dis
limitan membran sinyali, kan damarlar, fotoreseptor
dis segment kaybi, dig limitan membranda bitiinlik
kayb1 gibi bulgular bildirilmistir (Resim 20-22).11:3!

Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastalarinda konfo-
kal mavi reflektans goriintiilemenin erken tanida ve
konfokal infrared goriintilemenin de takipte fayda
saglayabilecegi belirtilmigtir.532% Yapilan histolojik
arastirmalar, hastaligin karmasik dogas1 hakkinda
fikir sahibi olmamiz1 saglamigtir.?>37 Histolojik ince-
lemede, retina damarlarinda gercek telenjiektazile-
rin bulunmadigi; aksine, bazal membran kalinlagma-
s1 nedeniyle retina kapillerinde liimen daralmasi ol-
dugu tespit edilmistir. Ozellikle foveada olmak iizere,
yaygin olarak tiim retinada perisit ve endotel hiicre
dejenerasyonlarina rastlanmistir.

Resim 16: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda op-
tik koherens tomografide, derin retina katlarinda kistler
(beyaz ok).

Resim 18: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda op-
tik koherens tomografide; foveada tam kat atrofi (beyaz yil-
diz), ), fotoreseptor i¢ segment-dis segment bandinda kayip
(kirmizi ok) ve i¢ retinada bir adet kist (kirmizi yildiz).
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Resim 19: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda optik
koherens tomografide; foveada dis retina katlarinda atrofi (be-
yaz yildiz) ve ve i¢ retinada bir adet kist (kirmizt yildiz).

Resim 21: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda yiiksek
coziiniirliiklii optik koherens tomografide, dis retina katlarin-
da atrofi (beyaz oklar).

Diger bulgular, hiicre-i¢i ve hiicre-dis1 6dem, dis re-
tinada kapiller proliferasyon-dilatasyon ve retinaya
RPE migrasyonudur. Bu bulgular 1s181nda hastaligin
patogenezinde retinal kapiller agdaki degisikliklerin
en biiyiik rolii oynadig anlagilmaktadir. One siiriilen
bu teoriye gore, sirasiyla;

-Kapiller duvarda metabolik degisiklikler,
-Artmis endotel gecirgenligi,

-Retinada, ozellikle Miiller hiicrelerinde beslenme bo-
zuklugu,

-D1s kapiller yatakta bozulma,

-D1s retina ve fotoreseptor hasar1 gibi degisiklikler
gorme kaybina neden olmaktadir.23%

Diger bir diisiince de, esas patolojinin Miiller hiicrele-
rinde oldugu yoniindedir.>¢ Bu teoriye gore, gorevle-
rinden bir tanesi endoteli destekleyerek i¢ kan-retina
bariyerine katki saglamak olan Miiller hiicrelerinde®
olusan dejenerasyon, patolojik mekanizmay1 baglat-
maktadir.>®

Tam olarak hangi siire¢ sonrasi dejeneratif olaylarin
basladigi bilinmemekle beraber, iki mekanizmanin
ortak hareket ettigi ve birbirlerinin etkisini arttir-
diklar1 dastnilebilir.

Tip 2 jukstafoveal telenjiektazilerle ilgili genetik
aragtirmalarda, hastalik gelisimiyle ilgili bir takim
genlerin sorumlu olabilecegi diisiintilmiustiir.384° 30
hastanin incelendigi bir calismada ATM geninin has-
talikla iligkisi arastirilmis, farkl irklarda farkli so-
nuclar elde edilmigtir.3®

Resim 20: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda yiik-
sek c¢oztiniirliiklii optik koherens tomografide, dis retina
katlarinda atrofi ve fotoreseptor ic segment-dis segment
bandinda kayip (kirmizi ok).

Resim 22: Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi hastasinda yiik-
sek coziiniirliiklii optik koherens tomografide, i¢c limitan
membran ortiisii (kirmiz ok), tam kat foveal atrofi ve fotore-
septor i¢ segment-dis segment bandinda kayip (beyaz yidiz).

Calismanin sonucunda Avrupa-Amerika kokenli has-
talarda %26-57 olasilikla hastalikla iligkili olabilecek
ATM gen varyantlar: bulundugu sonucuna ulagilmis-
tir. Parmalee ve ark.,? yaptiklar1 diger bir genetik
calismada ise tip 2 JFT gelisiminde etkili olabilecek
genler arastirilmigtir. Arastirilacak genlerin segi-
minde kullanilan kriterler olarak sirasiyla; fenotipik
olarak tip 2 JFT’ye benzeyen hastaliklarla iligkisi ka-
nitlanmig olan genler, retinanin damarsal fonksiyon-
lar1 ve makiila pigment transportu ile iligkisi bilinen
genler, tip 2 JFTyi taklit edecek sekilde olusturul-
mus fare modellerinden elde edilen genler, retinada
hipertansiyon ve DM’ta eksprese edilmesine ragmen
tip 2 JFT’de prevelansi artmis olan genler secilmis-
tir. Arastirilan 27 genin i¢inden yalnizca familyal
eksudatif vitreoretinopati ve ROP ile iligkisi oldugu
bildirilmis olan FZD4 geninin tip 2 JFT ile iligkili ola-
bilecegi yoniinde sonuclar elde edilmis, fakat bu gen-
de tespit edilen mutasyonun toplumda diisiik oranda
goriilebildigi, bu nedenle ‘FZD4-Tip 2 JFT iligkisi’ih-
timalinin ¢ok diistik oldugu bildirilmistir.

TEDAVi

Proliferatif olmayan tip 2 JFT tedavisinde, lazer FK,
FDT, IVT enjeksiyonu ve intravitreal anti-VEBF en-
jeksiyonlar: uygulanmigtir.*-5

Argon lazer fotokoagulasyon tedavisi; Gass ve Blodi ?
tarafindan uygulanmis, tip 1 JFT hastalarinda etkili
oldugu, fakat tip 2 JFT hastalarinda etkili olmadig:
ve tedavi edilen hastalarda gorme keskinliginin azal-
dig1 veya ayni kaldig1 gorialmistir.
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Park ve ark.,** lazer FK tedavisinin etkinligini de-
gerlendirdikleri bir caligmada, tedavi edilen grup-
ta gorme keskinliginin artmadigini, aksine tedavi
grubunda artmis vaskiiler distorsiyon, intraretinal
fibrovaskiiler doku olusumu, retinal ve preretinal
hemoraji gelisimi gibi komplikasyonlarin gorildigi-
ni bildirmiglerdir. Friedman ve ark.,*? tek hastalik
bir olgu sunumunda, lazer FK tedavisinin makiila
6demi tizerine etkisi olmadigini ve tedaviden bir ay
sonra subretinal hemoraji gelistigini bildirilmigtir.
Stoffelns ve ark ise,!* makiila 6demi olan tip 2 JFT
hastalarinda lazer FK uygulamiglar, sonucta makiila
odeminde gerileme oldugu fakat gorme keskinliginde
artis olmadigini tespit etmislerdir.

Proliferatif olmayan Tip 2 jukstafoveal telenjiektazi
tedavisinde sinirli hasta sayisinda FDT denenmis,
fakat olumlu sonu¢ alinamamigtir.*®

Intravitreal triamsinolon enjeksiyonu tedavisinin
degerlendirildigi pilot ¢alismalarda bazi sinirli ba-
sarilar bildirilmis olmakla beraber, genelde tedavi
etkisiz kalmigtir.*¢ Cakir ve ark.,* ¢ hastalik bir
olgu sunumunda, anjiografik olarak makiila 6demi-
nin azaldigini, OKT’de hafif kalinlik azalis1 ve gérme
keskinliginde artis oldugunu bildirmislerdir.

Wu ve ark.,® 14 hastanin 19 goziine 4mg IVT en-
jeksiyonu uygulamiglar ve ortalama 21.2 ay takip
stiresi sonunda, gérme keskinliginin degismedigini,
%53 hastada kataraktta ilerleme, %37 hastada GIB
artis1 oldugunu belirtmiglerdir. Bu durumun esas
olarak hastaligin patogeneuzi ile iligkili oldugu, FA’da
goriilen hiperfloresans alanlarinin ekstraselliiler si-
zintidan ziyade, foveada birikmis olan ekstraselliiler
matriksin boyanmasi oldugu be nedenle de 6demi
azaltma etkisi olan tedavilerin ¢ok yararli olmadig:
one surilmiustir.#% Anti vaskiiler endotelyal biiyi-
me faktori ajanlarin intravitreal enjeksiyonlarinin
degerlendirildigi pek ¢ok calisma mevcuttur.!847-5¢
Pegaptanib enjeksiyonun degerlendirildigi bir olgu
sunumunda FA’da ve OKT’de bir takim iyilesmeler
oldugu bildirilmis, fakat gérme keskinliginde artig
saglanamamistir.’” Belirgin makiila 6demi olan ve
grid lazer FK tedavisiyle diizelme saglanamayan bir
olguya iki doz intravitreal bevacizumab uygulanmig
ve gorme keskinliginde 0.5'ten 0.8’e artig saglanmis-
tir.*8 Charbel Issa ve ark .,* IVB uyguladiklar: 6 has-
talik bir calismada; 8. haftada gorme keskinliginde
ortalama 8 harf artis ve merkezi makiila kalinliginda
anlamli azalma oldugunu bildirmiglerdir. Matsumoto
ve ark.,%° dort tip 1 ve 6 tip 2 JFT hastasini1 degerlen-
dirdikleri calismalarinda IVB enjeksiyonu sonucun-
da tip 1 JFT hastalarinda anatomik ve fonksiyonel
diizelme oldugunu, tip 2 JFT hastalarinda ise ma-
kiila kalinhiginda azalma olmasina ragmen, gérme
keskinliginde artis olmadigini belirtmislerdir. IVB
etkinliginin degerlendirildigi 18 aylik takip siire-
si olan diger bir calismada, gorme keskinliginde ve

anjiografik olarak iyilesme goriuldigiini, ancak bu
diizelmenin gegici oldugu belirtilmistir.?* On ¢ has-
tanin degerlendirildigi ve ortalama takip siiresinin
30 ay oldugu diger bir calismada, hastalarin bir go-
ziine IVB enjeksiyonu uygulanmis, diger gozleri ise
kontrol grubu olarak degerlendirilmis, takip stresi
sonunda IVB enjeksiyonu uygulanan gozlerde orta-
lama 1.4 sira gorme artisi, takip grubunda ise orta-
lama 0.5 sira gorme azalmasi oldugu bildirilmigtir.
Yine aymi calismada IVB grubunda tedavi 6ncesi ve
sonrast merkezi makiila kalinlig: sirasiyla, 260 mik-
ron ve 237 mikron, takip grubunda ise 201 mikron ve
199 mikron olarak bulunmustur.®?® Bununla beraber
IVB enjeksiyonu sonras1 FA ve OKT’de diizelme oldu-
gunu bildiren, fakat bu diizelmeye gorme keskinligi
artiginin eslik etmedigi ¢aligsmalar da mevcuttur.!®53

Aylik ranibizumab enjeksiyonun etkinliginin deger-
lendirildigi 10 hastalik bir ¢aligmada, hastalarin bir
gozine aylik ranibizumab enjeksiyonu uygulanmas,
diger gozleri ise kontrol grubu olarak kabul edilmis.
Takip sturesi sonunda iki grup karsilastirildiginda,
gorme keskinligi degisimi acisindan bir fark saptan-
mazken, tedavi grubunda anatomik olarak bazi di-
zelmeler izlenmistir.5 Bu ¢aligmalar 1s181nda ve tip 2
JFT’nin histopatolojik bulgulari®-%” g6z 6niine alindi-
ginda (esas patoloji ilerleyici foveal atrofi), enjeksiyon
tedavisinden fayda gorebilecek hasta grubu gercek
o6dem nedeniyle fovea kalinliginin arttig1 hastalardir.

Proliferatif tip 2 tedavisinde lazer FK, cerrahi eksiz-
yon, transpupiller termoterapi (TTT), FDT ve IVT en-
jeksiyonu tedavileri uygulanmistir, fakat giintimiiz-
de anti-VEBF tedavi farkli hastaliklara baglh olusan
SRNV’da standart tedavi halini almigtir.?%5-%6 Proli-
feratif tip 2 JFT'lere lazer FK tedavisi ekstrafoveal
SRNV’u olan secilmis hastalara uygulanabilir,%°
fakat olusacak olan ciddi merkezi skotom nedeniyle
giiniimiizde 6nerilmemektedir.

Berger ve ark.,” iki hastada SRNV’i cerrahi olarak
cikarmiglar ve ciddi gérme kayb1 gelistigini bildirmis-
lerdir. TTT ise, Shukla ve ark.,”” tarafindan 13 has-
tanin 14 goziine uygulanmais, (disik gicli, ortalama
325 mW dozunda) %92,3 hastada gorme keskinligi
iyilesmis veya sabit kalmistir ve 1 hastada gérme
keskinliginde azalma meydana gelmistir. FDT mo-
noterapi ve kombine olarak uygulanabilmektedir.5%6!

Potter ve ark.,’® tarafindan yapilan bir olgu sunu-
munda, 2 seans FDT uygulamasi ve 7 aylik takip sti-
resinde, hastanin gorme keskinliginde 1 siralik artis
ve FA bulgularinda diizelme oldugu bildirilmistir.

Shanmugam ve Agarwal® ise, yine FDT ile tedavi
ettikleri bir proliferatif tip 2 JFT hastasinda, tedavi
sonrasi 6. ayda ciddi gérme kayb1 oldugunu ve FDT
tedavi spotuna uyan bir RPE atrofisi gelistigini ve
hastalik aktivitesinin devam ettigini bildirmislerdir.
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Bu duruma, verteporfinin damar digina sizmasi sonu-
cu makiiladaki diger damarsal yapilara da zarar ver-
mesinin sebep olabilecegini 6ne siirmiiglerdir. Hussa-
in ve ark.,®* 7 hastanin 12 goziinin degerlendirildigi
prospektif calismalarinda, 12 aylik takip siiresi so-
nunda, ortalama 2.6 seans FDT gerektigini ve ortala-
ma 2 harflik kayip meydana geldigini bildirmislerdir.

Smithen ve Spaide’nin® ¢aligmalarinda, 2 seans ola-
rak kombine FDT ve 4 mg IVT triamsinolon uygula-
diklar1 bir hastada 9 aylik takip siiresi sonunda gérme
keskinligi 0.1 diizeyinden 0.33 diizeyine yiikselmis ve
SRNV’de tamamen gerileme meydana gelmigtir. Yine
Rishi ve ark.,%? 1 seans FDT ve 2 kez bevacizumab
enjeksiyonunun kombine edildigi bir hastada gérme
keskinliginde diizelme ve SRNV’de skarlagsma oldu-
gunu bildirmiglerdir.

Jorge ve ark.,%® proliferatif tip 2 JFTli bir hastada
IVB enjeksiyonu sonras1 24 haftalik takip siiresi so-
nunda; gorme keskinligi 0.5 ten 1.0’a yiikseldigini,
FA’de sizint1 kayboldugunu, OKT’de subretinal sivi
yok oldugunu belirtmislerdir. Roller ve ark., calisma-
sinda,® 9 proliferatif tip 2 JFT hastasinda, IVB en-
jeksiyonu sonrasi ortalama 17 aylik takip siiresi son-
ras1 gorme keskinliginde 1.1 sira artis ve 8 hastada
SRNV’de tam gerileme izlenmigtir.

Karagiannis ve ark.,% bir hastada 3 doz aylik rani-
bizumab uygulamasi sonrasi 3. ayda gorme keskin-
ligi 0.05’ten 0.3’e arttigin1 vel2 aylik takip siiresince
niiks gelismedigini belirtmislerdir.

Kurt ve ark.,*® 3 doz aylik ranibizumab uygulamasi
sonrast 1 yillik takipte gorme keskinliginin 0.3’ten
2 metreden parmak sayma diizeyine indigini ve
SRNV’de skarlasma olustugunu bildirmislerdir.

Proliferatif tip 2 JFT tedavisinde, IVT ve anti-VEBF
enjeksiyonlari ile kombine FDT ve anti VEBF mono-
terapileri fayda saglayabilmektedir, bunun disindaki
tedavi yontemleri ise fonksiyonel anlamda fayda sag-
lamamaktadirlar.

Tip 2B jukstafoveal telenjiektazi, Gass ve Blodi'nin
calismasinda?® yalnizca 2 erkek kardeste gosterilmis-
tir. Cift tarafli olarak gorilir ve proliferatif olmayan
tiptedirler. Bu gruptaki hastalarda dik acili damar-
lar, refraktif kristaller ve pigmente plaklar gériilme-
digi belirtilmistir.

TiP 8 JUKSTAFOVEAL TELENJIEKTAZI

Gass ve Blodi® tarafindan tarif edilmistir. Cift tarafli
ilerleyici perifoveal kapiller tikaniklik, kapiller telen-
jiektazi ve hafif eksudasyonla karakterizedir. Ailesel
tipinde santral sinir sistemi vaskiilopatisi gorilebi-
lir 2378

SONUC

Jukstafoveal telenjiektaziler; 3 simifta toplanmis ol-
malarina ragmen, bu 3 siif, klinik gérinim, histo-
patoloji ve tedavi agisindan birbirlerinden tamamiyla
farkli antitelerdir. Tip 1 JFT, gercek telenjiektazi-
lerle seyreden, hastaligin ismini temsil edebilen tek
gruptur. Bu gruptaki patoloji, genislemis damarlar-
dan seroz ve lipid eksudasyon sonucu gelisen makiila
o6demidir ve diger vaskiiler hastaliklara benzer sekil-
de, lazer FK tedavisinden fayda saglanabilmektedir.
Bununla beraber, IVT ve anti-VEBF uygulamalari da
bu grupta etkilidir. Tip 2 ise, ilerleyici foveal atrofi
ve SRNV olugsumuyla seyreden, “goriilebilir telenjiek-
tazilerin” bulunmadig1 gruptur. Histolojik caligma-
larla, bu grup hastalarda sivi birikiminin (6demin?)
damarlardan sizint1 sonucu degil, ekstraselliiler mat-
riks yapida oldugu gosterilmistir,®-3" bu bulgular 1s1-
ginda tip 2 JFT yeni bir terminolojiye ve isme ihtiyac
duyuyor gibi gortinmektedir. Tip 2 JFT’de prolifera-
tif olmayan evrede yapilan tedaviler cok fazla etkili
degildir. SRNV gelisimi sonrasi ise FDT ile kombi-
ne IVT veya anti-VEBF enjeksiyonlar: ve anti-VEBF
monoterapileri onerilebilir. Tip 3 ¢ok nadir goriliir,
etkili bir tedavisi yoktur. Ayiric1 tanida goz Onene
alinmasi gerekir.
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