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Jukstafoveal telenjiektazi, fovea etrafindaki retinal kapillerin
ektazisi ve yetersizligi ile karakterize bir durumdur. Onceleri,
telenjiektaziler i¢in degisik simiflandirmalar kullanilsa da, gii-
niimizde optik koherens tomografi kullanimin yayginlagmasi
ile anevrizmal telenjiektazi (idiopatik makiiler telenjiektazi tip
1) ve perifoveal telenjiektazi (idiopatik makiiler telenjiektazi
tip 2) olmak tizere 2 grupta incelenmektedir. Hastaligin patoge-
nezi heniiz net olarak bilinmemekle birlikte nérodejenerasyon
ve Miiller hiicre disfonksiyonu sorumlu tutulmaktadir. Tip 1
tek tarafli telenjiektazi, makiila 6demi ve lipid eksudasyonla
karakterize iken; tip 2'de bilateral, minimal eksudasyon gos-
teren, retina pigment hiperplazisi, foveal atrofi ve subretinal
neovaskiilerizasyon mevcuttur. Hastaligin tedavisi i¢in lazer
fotokoagiilasyon, fotodinamik tedavi, intravitreal steroid veya
anti-vaskiler endotelyal biuyume faktori ajanlar: kullanilsa da,
prospektif, kontrollii calismalarla kanitlanmig etkin bir tedavi
yontemi mevcut degildir.

Anahtar Kelimeler: Jukstafoveal telenjiektazi, patogenez,
klinik, tedavi.

SUMMARY

Jukstafoveal telengiectasia is characterized by ectasia and in-
compotence of retinal capillaries around the fovea. Telengiecta-
sias were classified into different groups by the authors; how-
ever, with the common usage of optical coherens tomography,
telengiectasias were divided into two broad groups: aneurismal
telengiectasia (idiopathic macular telengiectasia type 1) and
perifoveal telengiectasias (idiopathic macular telengiectasia
type 2). Although neurodegeneration and dysfunction of Mul-
ler cells are thought to be responsible from the pathogenesis of
disease, the exact pathogenesis remains still unclear. Group 1
is characterized by unilateral parafoveal retinal telengiectasias
associated with lipid exudation and macular edema; while type
2 is a bilateral disease characterized by a lack of lipid exuda-
tion, hyperplasia of the retinal pigment epithelium, foveal at-
rophy and subretinal neovascularization. The options for the
treatment of this situation included laser photocoagulation,
photodynamic therapy, intravitreal steroid or anti-vascular en-
dothelial growth factor agents which are not approved with pro-
spective, non-randomized studies.

Key Words: Jukstafoveal telengiectasia, pathogenesis, clinical
findings, treatment.




Ret-Vit Ozel Say: 2015;23:94-102

GIRIS

Jukstafoveal telenjiektaziler, fovea komgulugundaki retinal ka-
pillerin ektazisidir. Telenjiektazi tanimi ilk olarak Reese! tara-
findan 1956 yilinda gesitli retina hastaliklarinda goriilen dilate
damarlar tanimlamak i¢in kullanilmigtir. Bu simiflamaya ginii-
miizde en sik rastlanan telenjiektazi tipi olan, tip 2 dahil edil-
memis olup, ilk gercek tanimlama “nedeni bilinmeyen bilateral
parasantral telenjiektazi” seklinde 1977’de Gass? tarafindan ya-
pilmistir. Sonraki yillarda bu durumun diger telenjiektatik has-
taliklardan farklh patafizyoloji ile gelistigi anlasilarak, idiopatik
jukstafoveolar retinal telenjiektazi’ adi1 altinda yeni bir tanimla-
ma yapilmis ve olgular 3 farkl grupta simiflandirilmigtar.3 4

Buna gore;

Tip la: Konjenital unilateral parafoveal telenjiektazi (>2 saat
kadrani)

Tip 1b: Idiopatik unilateral fokal (<2 saat kadrani) parafoveal
telenjiektazi

Tip 2a (OKkkiilt/ non-eksudatif): Bilateral idiopatik akkiz pa-
rafoveal telenjiektazi. En sik goriilen formdur.

¢ Evre 1: Anjiografinin ge¢ fazinda diffiiz hiperfloresans
e Evre 2: Retinal seffaflik kayb:

e Evre 3: Dilate, saga dogru acilanma gosteren veniiller
e Evre 4: Intraretinal pigment kiimelenmesi

e Evre 5: Subretinal neovaskiiler membran

Yilmaz ve ark.,

Tip 2b: Juvenil gizli ailevi idiopatik parafoveal telenjiektazi.
Subretinal neovaskiilarizasyon eslik eder.

Tip 3a: Bilateral idiopatik parafoveal telenjiektazi ve kapiller
okliizyon

Tip 3b: Tip 3a’ya santral sinir sistemi vaskiilopatisi eslik eder.

Optik koherens tomografi kullaniminin yayginlasmasi ve Gas
smiflamasinin daha basite indirgenmesi amaciyla Yanuzzi® ta-
rafindan yeni bir simiflama yapilarak, telenjiektaziler 2 grupta
toplanmistir: anevrizmal telenjiektazi (idiopatik makiiler telen-
jiektazi tip 1) ve perifoveal telenjiektazi (PF), (idiopatik makiiler
telenjiektazi tip 2).

Tip 1 Telenjiektazi

Anevrizmal telenjiektazi olarak da bilinen tip 1 telenjiektazi, ¢o-
gunlukla geng erkekleri etkilemekte olup, tek taraflidir. Tip 2’ye
gore daha az siklikta goriildigiinden, hastaligin patafizyolojisi
ve prognozu hakkinda ¢ok fazla veri bulunmamaktadir.

Sistemik veya okiiler herhangi bir hastalikla birlikteligi bildiril-
medigi gibi, klinik tablo olarak Coats hastaligi ve Leber’in milier
anevrizmasini taklit etmektedir.

Ozellikle makiilada temporalindeki kan damarlarinin goriiliir
anevrizmal dilatasyonu, ¢evreleyen kistoid makula 6demi, eksu-
dalar karakteristik fundus goriinimiini olusturmaktadir (Re-
sim 1). Vaskiiler degisiklikler, oval ya da diizensiz konfigiirasyon
olusturabilir. Olgularin %20-50’sinde makula dis1 alanlarda tu-
tulum gorilebilmektedir.” Hastaligin seyrinde seroz ya da eksu-

Resim 1: Tip 1 telenjiektaz’li olguya ait fundus fotografinda makulada eksudasyon, FFA’da hiperfloresans.
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Resim 2: Tip 2 telenjiektazili bir olguda bilateral refraktil depozitler.

datif makiila dekolmani, hemoraji ve sikatrisyel makula lezyon-
lar goriilebilir. Cogunlukla tek tarafli olmasi tip 2’den ayriminda
onemlidir.*?

Tip 1 telenjiektazi olgularinda, fundus floresein anjiografinin
erken fazinda, makuladaki anevrizmalarda genigleme ve diffiiz
s1zint1; ge¢c donemde ise kistoid odem gorilmektedir. Uzun sii-
reli norosensoriyal 6deme bagh kapil okliizyonu ya da kaybi da
goriilen diger bulgulardandir. Indosiyanin anjiografide ise, tip 2
telenjiektazi olgularinda gorilmeyen, ge¢ fazda anevrizmal vas-
kiiler lezyonlarda boyanma izlenmektedir.

Optik koherens tomografide retina kalinlasmas ile birlikte kis-
toid makula 6demi saptanir. Lokalize norosensoriyal dekolman
da izlenebilmektedir. Tip 2’1i gozlerde goriilen karakteristik ma-
kulada pigment kaybi bu gruptaki hastalar i¢in tipik olmamakla
birlikte, normal popiilasyona gore santral makuladaki pigment
yogunlugu azalmigtir.

Hastalarda metamorfopsi ve negatif skotom, gérme bulaniklig
ve gormede azalma belirtilerine gore daha az siklikta gorilmek-
tedir. Ancak tip 1 B’li hastalar gérmede azalma yerine metamor-
fopsi ile bagvurabilir. Cogunlukla diger gozleri etkilenmedigi i¢in
olgular genelde ge¢ dénemde basvurur. Olgularda gorme kaybi,
telenjiektazilerin uzanimina, belirgin makiila 6demine veya ek-
sudalarin foveay1 etkilemesi sonucu meydana gelir. Erken yasta
gorilen olgularin prognozu daha koétudir.

Tedavide fokal lazer fotokoagiilasyon ile anevrizmalarin direk
olarak koagiile edildigi, vaskiiler eksudasyonun azaldig: ve gor-
mede artis oldugu gosterilmistir. >

Intravitreal triamsinolon ve bevasizumabin etkili oldugun géste-
ren yayinlar olsa da, bunlar genellikle olgu sunumu geklindedir.®

Jukstafoveal Telenjiektaziler

Resim 3: Tip 2 telenjiektazi olgusunda retina pigment epitel hipertrofisi.

Bu ajanlar etkilerini genellikle makiila 6demini azaltarak goste-
rir, ancak tam olarak tedavi etkinliginin belirlenmesi i¢in genis
capl calismalara ihtiyac vardir.

Tip 2 Telenjiektazi

Perifoveal telenjiektaziler 5. ve 6. dekadda ortaya cikan, her iki
cinste de goriilebilen, bilateral bir hastaliktir. Hipertansiyon, ko-
roner arter hastaligi, polistemia vera, Colyak hastaligi, Alport
Sendromu, CREST sendromu ile beraberligi gosterilmis olup,
Diabetes Mellitus ile olan beraberligine dair net kanit yoktur.*®
Bas, boyun bolgesine uygulanan radyasyon da risk faktori ola-
rak gosterilmektedir.l® Pupil kenarindaki mikrohemanjiyomlar,
epiretinal membran ve yumusak birlesik druzenle beraberligi
gosterilmistir.!!

Tip 2 telenjiektazinin nadir gérilmesi ve oftolmologlar tara-
findan az bilinmesi nedeniyle, hastaligin nedeni ve progres-
yonuna iligkin sinirlh veri mevcuttur. Hastaligin daha iyi
taninmas1 ve yeni tedavi modaliteleri gelistirmek amaciyla
2004 yilinda uluslararas1 katilima ac¢ik bir arastirma grubu
olusturulmusgtur (MacTelResearch). Diinyanin cesitli yerlerin-
den, telenjiektazili hastalarin kendisine ve ailesine ait veriler
bilim adamlar1 tarafindan klinik ve labaratuvar kosullarinda
incelenerek, hastaligin patofizyolojisi, progresyonu ac¢isindan
hipotezler tiretilmeye calisilmaktadir.

PATOGENEZ

1. Genetik: Ailesel olgularda ve monozigot ikizlerde telenjiek-
tazi saptanmasina ragmen, hastaligin patogenezinde genetigin
rolii net olarak gosterilememistir. Gills ve ark.,'? PF’li bireylerin
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Resim 4: Tip 2 telenjiektazisi olan bir olguya ait OKT kesiti, internan
limitan membran oOrtiisii gorinimii.

asemptomatik olan aile bireylerini incelediginde, bireylerin co-
gunda hastaligin erken donem belirtilerine rastlamis; daha 6n-
ceki calismalarda asemptomatik bireylerde hastalik olmayacag:
kanisiyla bu bireylerin taranmadigini, bu nedenle genetigin roli-
niin net olarak ortaya konulamadigin iddia etmistir.

Watzke ve ark.,!? telenjiektazi hastalarinda genetik olarak kont-
rol edilen ATM geninin hasarli oldugunu 6ne siirmiis, ancak tiim
bireylerde bu gende hasar tespit edememistir. Gills ve ark.,'? ge-
netige ilave olarak, diabet, koroner arter hastaligi gibi cevresel
modifiye edici faktorlerin patogenezde ikincil bir faktor olarak rol
oynadiginmi 6ne stirmistir.

2. Vaskiiler Teori: Gass ve Oyakawa,® hastalig ilk tanimla-
diklarinda retinal venlerin arteleri caprazladig: bélgede meyda-
na gelen kronik veno6z stazin hastaligin patogenezinde rol oyna-
digini 6ne stirmistiir. Arastirmacilara gore telenjiektatik kapil-
lerden kaynaklanan kronik eksudasyon, dis retina katlarinda
atrofi, RPE hiicrelerinde ¢ogalma ve metaplazik degisikliklere
neden olmaktadir. Ancak bu iddia bulgularin perifoveal alanla
simirli kalmasi, paramakiler alanin korunmasi nedeniyle pek
kabul gormemistir.

Daha sonralari, jukstafoveal kapiller ag duvarinda meydana ge-
len degisimlerin kapilde dekompanzasyona neden oldugu, bunun
sonucunda da miiller hiicreleri ve fotoreseptor hiicrelerde bes-
lenme sorunu oldugu, bunun da retinal dejenerasyon ve atrofi ile
sonuclandig1 6ne surilmiistiir.® Teori, histopatolojik bulgularla
kanitlansa da beslenmenin bozuk oldugu diabet gibi hastaliklar-
da neden kavitasyon gelismedigini aciklamamaktadir.

3. Norodejeneratif veya Miiller Hiicre Disfonksiyonu Teo-
risi: Elektron mikroskopi ¢aligsmalari, foveanin yapisal biitiinli-

Yilmaz ve ark.,

Resim 5: Tip 2 telenjiektazisi olan bir olguya ait OKT kesitinde foveada
hiporeflektif alan goriiniimii.

ginin korunmasinda, ksantofil pigmenti i¢in retinal rezarvua-
r1 gorevi gormede ve kan-retina bariyerinin olusturulmasinda
onemli rol oynayan Miiller hiicreleri, olgularin histopatalojik
kesitlerinde gorilen endotelyal dejenerasyonundan sorumlu ol-
dugunu gostermektedir.* Miiller hiicrelerindeki fonksiyon bo-
zuklugu, fotoreseptor tabakada atrofi ve dis retina katlarinda
disorganizasyona neden olarak, optik koherens tomografideki
dis pleksiform tabakada hiperreflektif biiziisme ve hiporeflektif
bosluklardan sorumlu tutulmaktadir.

Retinada lutein ve zeoksantin gibi antioksidan o6zellikli karote-
noidler en fazla Henle tabakasinda bulunmaktadir. Foveolada
bu tabaka minimal kalinlikta oldugundan, bu bélgede makula
pigmentleri Miiller hiicrelerinde yer alir. Klinik ve anjiografi ile
gosterildigi tizere, bu olgularda foveada makula pigmentlerinde
azalma vardir. Zeoksantinde luteine gore daha fazla miktarda
azalma olmaktadir. Telenjiektazi olgularinin serumlarinda art-
mis karotenoidlerin olmasi, doku diizeyinde alimin bozuk oldu-
gunu ve bunun da Miiller hiicre disfonksiyonu sonucu oldugunu
gostermektedir.!

4. Vaskiiler Proliferatif Degisiklikler: PF'nin erken done-
minden noéroretinal dejenerasyon sorumlu tutulurken, hastalik
ilerledikge vaskiiler mekanizmalarin 6nem kazandig ileri siril-
miustiir. Buna gore kapillerde meydana gelen yapisal degisiklikle-
rin hipoksiye neden olarak, vaskiiler endotelyal biiytime faktora
(VEGF) salininmina yol agtigr distiniilmektedir. Miiller hiicrele-
rindeki hasara ilave olarak, perisitlerde meydana gelen degisik-
liklerin damarlar1 VEGF’in etkilerine daha hassas yapmasi ve
nororetinal incelmeye siiperimpoze intraretinal 6dem gelismesi,
retina kalinliginin neden normal oldugunu agiklamaktadir.
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Odemin belirginlesmesi ile fonksiyonel hasar baslar ve zamanla
nororetinal atrofi meydana gelir.

KLINIK

Hastalar uzun dénem asemptomatik olabilecegi gibi gérmede
azalma, metamorfopsi, skotom ve okumada giicliik yakinmalar:
ile 5. veya 6. dekadda bagvurabilir. Genel olarak, hastaligin az
bilinmesi taninin gecikmesine neden olmaktadir. Ayrica neo-
vaskiilarizasyon gelistiren olgular yanlighikla eksudatif makula
dejenerasyonu tanisi alabilmektedir.

Tip 2 telenjiektazi bilateral simetrik bir hastalik olmasina rag-
men, bazi olgularda hastaligin ciddiyeti, bir gozde daha siddetli
olabilmektedir.® Temporal parafoveal alanda baslayan degisik-
likler fovea merkezinden 1 disk cap: kadar uzakliktaki alani,
horizontal planda daha fazla olmak tizere oval sekilde etkiler.
Inferiyor temporal alan en sik tutulan alan olurken, sirasiyla
superiyor temporal kadran ve nazal kadranlar tutulur.

Hastaligin erken doneminde foveal refle kayb1 disinda fundos-
kopik inceleme normal sinirlardadir. Cogunlukla oftalmosko-
pik olarak ilk saptanan bulgu, temporal foveada transparan-
ik kayb1 ile hafif gri renk degisiklidir. Hastalik ilerledikce,
transparanlik kaybi perifoveal bélgeyi etkiler. Onceleri diisiik
dereceli 6dem oldugu diisiiniilen bu renk degisikliginin, iskemi
veya beslenememe sonucu retinanin orta katlarinda meydana
gelen hasar nedeniyle olustugu diistiniilmektedir. Bu asamada
telenjiektatik kapilleri gostermek i¢in fundus floresein anjiog-
rafi incelemesi gerekebilir. Zamanla dilate olan ve saga dogru
acilanma yapan damarlar, temporal parafoveal retina alanina
dogru ilerleyerek fundokopide goriiliir hale gelir.

Olgularin yaklagik %45’inde retinan i¢ yiizeyinde, internan li-
mitan membran seviyesinde, cok sayida kristalin refraktif de-
pozitler gorilmektedir (Resim 2). Bu depozitler eksuda veya
druzenden yiizeyel yerlesimli olmalari, renk, biyiiklik ve se-
killerinin farkli olmasiyla ayrilir. Bunlar hastaligin tim asa-
masinda goriilebilir, hastaligin prognozuyla iligkisizdir. De-
pozitlerin kékeni tam olarak bilinmemekle birlikte, dejenere
Miiller hiicreleri veya retinal telenjiektatik kapilleri ¢evreleyen
lipofuskin iceren pigmente hiicreler oldugu iddia edilmektedir.
Optik koherens tomografide sinir lifi tabakasinin éniinde sinir
lifi boyunca dizilmis hiperreflektif noktalar olarak goziikiir.

Jukstafoveal Telenjiektaziler

Genislemis kapiller esas olarak derin kapiller ag1 etkiler ve ge-
nellikle evre 3 hastalikta gorintir hale gelir. Veniillerin genigle-
mesi, genellikle ektatik kapillerle beraber gorilir. Parasantral
telenjiektatik kapillerde kan akiminin artmasi nedeniyle, bu ve-
niillerde genigleme oldugu sanilmaktadir. Hastaligin ileri evre-
sinde, retina pigment epitel hiperplazisiyle birlikte bulunur (Re-
sim 3). Bu damarlar fovealaya dogru incelmek yerine saga dogru
acilanma yaparak, derin retina katlarina dogru ilerler.

Foveal atrofi, lameller delige benzer sekilde, foveada ¢ok belirgin
olmayan kist veya fovea reflektivitesinde hafif degisim seklinde
kendini gosterir. Norosensoriyal hiicresel elemanlarda progresif
dejenerasyon ve atrofi, foveada yapisal olarak zayifliga neden ol-
makta ve lameller veya tam kat makuler delik geligsimine zemin
hazirlamaktadir. Kistler ve psodo-lameller makiiler delikler OKT
ile cogunlukla i¢ retina kavitelerinde gorilir. Yuvarlak, hafif
diizensiz veya temporale dogru yerlesmis olabilirler. Kiiciik, tam
kat deliklerde spontan kapanma bildirilse de, cerrahiye yanitlari
genel olarak kotudir. Olgularda genellikle Watzke-Allen nega-
tiftir ve eslik eden epiretinal gliozis goriilmemektedir. Hastaligin
son agsamalarinda dis retina katlari da etkilenir. Fotoreseptor ta-
bakada incelme OKT ile dig retina katlarinda kavitasyona neden
olur. Fotoreseptor tabakadaki atrofi zamanla ilerler, ancak bunu
oftalmoskopik olarak saptamak giigtiir.

Hastaligin seyrinde fovea’nin temporaline yerlesmis neovaskii-
larizasyonlar olabilir. Bunlar retinal 6dem, eksuda ve sub-veya
intraretinal hemorajilerle birlikte olabilecegi gibi, nérosensoriyal
tabaka atrofisine eslik eden fibrotik, pigmente inaktif bolgeler-
de de olabilmektedir. Neovaskiilarizasyonun kaynagi, yasa bagh
makula dejenerasyonundan farkli olarak retinal damarlardir,
fakat bazi gozlerde olusan yeni damarlar subretinal alana ilerle-
yerek, koroidal neovaskiiler membran gelisimine neden olabilir.

Fundus Floresein Anjiografi Bulgular:

Erken fazda, 6zellikle foveala’nin temporalinde ektatik kapille-
rin gorilmesi ve ge¢ donemde diffiiz hiperfloresans olmasi telen-
jiektazilerin en karakteristik anjiografi bulgusudur. Vaskiiler
degisikler derin kapiller ag1 etkilemekte olup, ge¢ donemde gorii-
len diffuz hiperfloresans dis retina katlarindan kaynaklanmak-
tadir. Anjiografide goriilebilen gec¢ hiperfloresans, telenjiektatik
degisikliklerden 6nce ortaya cikabilmektedir. Floresein anjiog-
rafideki hiperfloresans, gercek bir sizintidan daha ¢ok, endotel
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bariyerinin bozuk olmasi sonucu damar duvarlarinda goriilen fo-
kal boyanmadir. Ge¢ boyanmanin sebebi beslenme bozukluguna
bagh olarak, boyanin hasara ugrayan retina hiicrelerinden hiicre
ici araliga difiize olmasi ve hiicre dis1 maktriksin boyanmasidir.?

Anjiografide arteriyel veya veniil kokenli olabilen dilate, saga
dogru acgilanma gosteren damarlar goriilebilir. Baz1 olgularda
bu damarlar intraretinal ve/veya subretinal anastomozlar olus-
turabilir. Subretinal neovaskiilarizasyon, genellikle intretinal
pigment epitel gociiniin oldugu yerlerde olusur, derin retina kat-
larindan koken alan bu damarlar, erken ve gec hiperfloresans
seklinde kendisini gosterir. Retina pigment hiperplazisi ise flore-
sans blokajina neden olur.

Makiiler telenjiektazi olgularinda, foveal avaskiiler zon kiiciil-
mustiur. Makilada pigment kaybina bagli pencere defekti de go-
rillebilir. Bu degisiklikler genel olarak fovea merkezinin 1 disk
cap1 kadar uzagindaki, temporal alanm etkiler. En iyi OKT ile
tespite dilen hiporeflektif bosluklarda anjiografi ile sizint1 goriil-
memektedir.

Optik Koherens Tomografi Bulgular:

OKT ile en erken tespit edilen bulgu dig niikleer ve dig pleksi-
form (Henle) tabakasindaki degisiklik sonucu, foveal cukurlu-
gun temporalde genislemesidir (ILM ortiisii-Resim 4). Ilk basta
asimetrik olan bu degisiklik, ayn1 alanda kapiller sizint1 olmasi
durumunda i¢ retina katlarinin kalinlagsmasiyla kaybolabilir ya
da simetrik hale gelebilir. Parafoveal telenjiektazinin OKT bul-
gular agagida ozetlenmigtir:'

¢ Ic ve dis norosensoriyal retinada hiporeflektif kavite (Resim 5)
¢ I¢ ve dis fotoreseptor tabakalarda diizensizlik
¢ I¢c norosensoriyal tabakada artmis reflektivite

e Hiperreflektif intra veya subretinal lezyonlar (pigment gocii
veya neovaskiiler membrana bagli)

¢ Dis norosensoriyal katlarda atrofi
e Foveal ayrisma
e Lameller veya tam kat makuler delik

e Subfoveal debris birikimi

Yilmaz ve ark.,

TEDAVI

Parafoveal telenjiektazilerin tedavisinde bir ¢cok secenek bulun-
masina ragmen, heniiz genis hasta sayili, kontrolli, prospektif
bir calisma yoktur. Hastaligin yavas progresyonu, kisa zaman
icinde hangi tedavinin etkin oldugunu belirlemeyi de zorlastir-
maktadir.

Fotokoagiilasyon

Hastalik ilk tarif edildiginde anjiografide sizdiran alanlara ya-
pilan lazer fotokoagiilasyon (LFK) uygulamasinin etkili oldugu
savunulsa da, genis sayili hasta calismalarinda LFK’nin etkisi
gosterilememigtir.> ¥ Park ve ark.’nin yaptigi, 18 ortalama 73
ay takip edilen hastalarin gérmelerinde LFK sonrasi artma ya
da stabilizasyon saptanmadigi gibi, retina damarlarinda distor-
siyon, fibrovaskiiler doku proliferasyonu, koroidal neovaskiilari-
zasyon ve retinal-subretinal kanamalar oldugu bildirilmigtir. Bu
nedenle proliferatif olmayan perifoveal telenjiektazinin tedavi-
sinde LFK o6nerilmemektedir.

Ayrica bu olgularda gérme kaybi, eksudasyondan daha ¢ok reti-
nal atrofi nedeniyle meydana geldiginden, LFK ile gorme artisi
saglanamamaktadir. Cogu hastada neovaskiilarizasyon subfove-
al alanda meydana geldiginden, LFK uygulanamamaktadir.

Fotodinamik Tedavi

Subretinal neovaskiilarizasyon olmayan gozlerde verteporfinli
fotodinamik (PDT) tedavinin etkisiz oldugu gosterilmekle birlik-
te, SRNV’li gozlerde tek bagina verteporfinli PDT veya intravit-
real triamsinolon ile kombinasyonunun gérme keskinligi artisi
saglayabildigi de gosterilmigtir.!%%

Bu tedavinin uygulandigi, ortalama 21 ay takip edilen 7 hastay:
iceren prospektif bir calismada, ortalama 2.4 kez tedavi sonrasi
20/80 olan gorme seviyesi stabil kalirken, 4 gozii igeren baska bir
calismada 4 kez uygulanan enjeksiyona ragmen, 1 hastanin gor-
me keskinliginde azalma saptanmistir.??? Bu tedaviye sekonder
retina pigment epiteli atrofisi gelisebilecegi de unutulmamalidir.

Transpupiller Termoterapi

Randomize olmayan 13 hastanin 14 goziiniin dahil edildigi bir ¢a-
lismada, transpupiller termoterapi (TTT) ile gozlerin %92.3iinde,
SRNV’de anjiografik olarak iyilesme saptanirken; %84.6’sinda
8.6 ay takip sonrasinda gorme keskinliginde stabilizasyon sap-
tanmastir.?? Subretinal neovaskiilarizasyonda TTT ile anjiografik



olarak iyilesme saptansa da, bu tedavinin telenjiektaziler tizeri-
ne etkisi bulunmamaktadir.

Proliferatif olmayan PT tedavisi nedeniyle bir veya iki kez int-
ravitreal triamsinolon enjeksiyonu uygulanan 14 hastanin 19
gozuntin dahil edildigi retrospektif bir calismada, gorme keskin-
liginin anlamh olarak artmadigi, bu tedavi ile hastalarda kata-
raktta progresyon ve goz ici basin¢ artig1 oldugu gorilmustiir.?*
Tedavinin etkin olmamasi anjiografide hiperfloresans gosteren
alanlarin ashinda foveada biriken ekstraselliiler matriks eleman-
larina ait boyanma olmasina, gercek bir sizint1 olmamasina bag-
lanmagtir.

Anti- Vaskiiler Endotelyal Biiyiime Faktori

Bazi caligmalarda proliferatif olmayan PF’de anti-VEGF’in gor-
me keskinligini arttirdigi, retina kalinligini ve anjiografideki si-
zintiyr azalttig1 gosterilse de, bu konu ile ilgili caligmalar celiski-
lidir.252" Hasta sayisi fazla olan ¢aligma olmamakla birlikte, Ma-
ima Junior ve ark.,?® 3 gézde 1.25 mg intravitreal bevacizumab
ile gorme keskinliginde kadameli artis saptamigtir. On sekiz
ay takip siiresi olan bagka bir caligmada ise retina kalinliginda
azalma, gorme keskinliginde artmanin yani sira tek bir intravit-
real bevacizumab enjeksiyonunun etkisisinin 3 ile 4 ay arasinda
devam ettigi gosterilmigtir.” Yazarlar hastaligin ¢cok erken veya
ileri proliferatif olmayan doneminde anti-VEGF tedavisinin et-
kili olmayacagini distinerek, enjeksiyonu hastaligin geiis fazin-
daki, ge¢c donemde s1zint1 gosteren olgular arasindan se¢mistir.

Anti-VEGF tedavinin SRNV olmayan, foveal ayrigsmasi olan goz-
lerde gorme keskinligi artig1 ve fovea kontiiriinde diizelme sagla-
masina ragmen, bu tedavi ile anjiografik olarak sizintida azalma
saptanmasina ragmen, gorme keskinliginde artig saglayamadigi
da gosterilmigtir.®

Proliferasyon gostermeyen IJT’li 10 olgunun dahil edildigi pros-
pektif bir calismada hastalarin bir goziine 12 ay boyunca ardi-
sik, her ay, 0.5 mg ranibizumab enjeksiyonu uygulanirken, diger
gozleri kontrol grubu olarak kullanilmigtir.? On iki ay sonunda
tedavi edilmeyen goze veya tedavi oncesine gore anjiografik ola-
rak sizintida azalma gosterilse de, gorme keskinliginde artis sap-
tanmamigtir. Bu ¢calismada enjeksiyon yapilan gozlerde kontrol
grubuna gore mikroperimetri ile retina sensitivitesinde buyuk
oranda azalma saptanmistir.

Jukstafoveal Telenjiektaziler

Subretinal neovaskiilarizasyon gelisen PF olgularinda hem be-
vacizumab, hem de ranibizumab ile klinik olarak diizelme sap-
tanmakla birlikte, ¢cogunlukla hastalarda tekrarlayan enjeksi-
yonlara gereksinim olmaktadir.?!-32 Tek bir olguyla sinirli olarak,
Jorge ve ark.,*! 1 hastada tek bir 1.5 mg intravitreal bevasizu-
mab enjeksiyonu ile 6 ay sonunda hastanin gérme keskinliginin
20/40’dan 20/20’ye yiikseldigini gozlemistir. Enjeksiyonlarin sa-
yisin1 azaltmak ve anti-VEGF ilaglara direnc gelisimini 6nlemek
icin SRNV tedavisinde intravitreal bevasizumab ve intravitreal
triamsinolonun PDT ile kombinasyonu uygulanmis ve SRNV’de
regresyon saptanmistir. Bilateral telenjiektazili olgularin dahil
edildigi bagka bir caligsmada, hastalarin tedavi edilen gozlerinde
gorme seviyesinde anlaml artig saptanirken; tedavi edilmeyen
gozlerde gorme keskinligi ayni seviyede kalmigtir.

Vaskiiler endotelyal biiyiime faktorii, patalojik etkilerinin yani
sira normal retina hiicrelerinde fotoreseptor ve Miiller hiicrele-
ri tarafindan eksprese edilmekte ve sinyal iletiminde rol oyna-
maktadir.33® Fare deneylerinde VEGF inhibisyonu ile i¢ ve dis
niikleer tabaka hiicrelerinde apoptozis gelistigi, bunun sonu-
cunda da nororetinal tabakalarin membranéz debris ile doldugu
gosterilmistir. Bu nedenle umut vaat eden caligmalara ragmen,
nororetinal atrofi ile karakterize PF’li gozlerde anti-VEGF teda-
vi ile ganglion hiicresi ve fotoreseptor hiicrelerinde apoptozisin
artabilecegi, nérodejenerasyonun daha da hizlanabilecegi akilda
tutulmalidir.?

Submakiiler Cerrahi

Subfoveal SRNV’li gozlerde submakiiler cerrahi denenmis, an-
cak subretinal neovaskiiler membran ve tizerindeki nérosensori-
yal retina arasindaki siki baglantilar nedeniyle, cerrahi sonrasi
retinal ayrisma bildirilmigtir.?#% Bu nedenle cerrahi uygun bir
tedavi segenegi olarak gorilmemistir.

Gelecekteki Tedaviler

Jukstafoveal telenjiektazi esas olarak nororetinal dejenerasyona
sekonder retinal vaskiiler bir hastaliktir. Gintimiizde uygula-
nan tedaviler retinal vaskiiler yapilar: temel aldigindan, tatmin
edici sonuclar alinamamigtir. Ancak gelecekte heniiz deneme
asamasinda olan, noroproteksiyonu saglayan ve fotoreseptor
kaybin1 6nleyen tedaviler ile iyi sonuclar alinmas1 beklenmek-
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tedir. Bu amacla kullanilan ajanlardan en 6nemlisi Miiller hiic-
releri tarafindan endojen olarak sentezlenen silier noérotrofik
faktordir (CNTF). Bu faktoriin retinitis pigmentozali hayvan
modellerinde, fotoreseptor hiicreleri dejenerasyondan korudugu
gosterilmistir. Ilk calismalarda faktoriin retinaya ulasmasi tek-
nik olarak zor olsa da, enkapsiile hiicre teknolojisi kullanilarak,
yari-gecirgen polimer kapsil ile vitreus kavitesine yerlestirilme-
siyle, gerekli proteinin salgilanmas:1 saglanmigtir.?3” Ancak bu
method, insanlarda heniiz deneme asamasindadir.

SONUC

Jukstafoveal telenjiektaziler, klinik gériintim, histopataloji ve te-
davi acisindan birbirinden tamamiyle farkli hastalik gruplarini
kapsamaktadir. Tip 1 telenjiektazi, gercek telenjiektaziyle sey-
rederken, en sik goriilen form olan tip 2 ilerleyici foveal atrofi ve
subretinal neovaskiilarizasyonla karakterize nérodejeneratif bir
hastaliktir. Optik koherens tomografi ve fundus otofloresans gibi
yontemlerle hastaligi erken donemde tespit edebilmek miimkiin-
ken, hastaligin kesin olarak tedavisi ve progresyonunu yavasla-
tacak unsur bulunmamaktadir.
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