OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Iki Tip 2a Jukstafoveal Retinal Telenjiektazi
Olgusunda Fundus Goriintiileme Bulgular*

Fundus Imaging of Two Type 2a Juxtafoveal Retinal Telangiectasia Patients
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Gorme azligi ile bagvuran 52 yasinda kadin hasta bagka bir merkezde makiila deligi tanisi ile takip edilmekteydi. Muayene-
de sag ve sol gozde en iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK) sirasiyla, 20/800 ve 20/100 diizeyindeydi. Fundus muayene-
sinde ise her iki gozde makiila deligi benzeri goriintii ve foveada agik gri refle mevcuttu. Sag ve sol optik koherent tomografi
(OKT) goriintiisiinde foveada internal limitan membran (ILM) értiisii (drape) mevcuttu. Fundus florosein anjiografide (FA)
iki gozde fovealarda telenjiektaziler izlenmekteydi. Fundus otofloresans (FOF) goriintiilemede iki gozde fovealarda halka-
sal hiperotofloresans vardi. Gérme azlig1 nedeniyle bagvuran 65 yasindaki erkek hasta yasa bagli makiila dejenerasyonu
(YBMD) tanis: ile baska bir merkezde takip edilmekteydi. Muayenede sag gozde EIDGK 20/400, sol gozde ise 20/80 diize-
yindeydi. Fundus muayenesinde ise her iki gézde fovealarda retina pigment epiteli diizensizlikleri ve gri refle mevcuttu.
OKT gériintillemede sag gozde foveada ILM ortiisii ve ic ve dis retinal katlarda kistik degisiklik, sol gézde ise subfoveal
bolgede i¢ ve dis retinal katlarda kistik degisiklik mevcuttu. FA’de iki gozde fovealarda telenjiektaziler izlenmekteydi. FOF
gorintiillemede ise iki gozde fovealarda halkasal hiperotofloresans vardi. Hastalar bu bulgularla tip 2B JFT olarak deger-
lendirildiler ve takibe alindilar. JET ler, telenjiektazi olarak tarif edilmis olmakla beraber heterojen bir hastalik grubudur.
Tip 1 JFT, gercek telenjiektatik degisiklikler igeren hastalar: igerir, tip 2 JFT foveal atrofi, tip 3 ise foveal iskemiyle seyret-
mektedir. Bu hastalarda oldugu gibi, detayli muayene ve uygun goriintiileme yontemleri ile yapilacak ayirici tani, JETyi
diger makiila hastaliklarindan ayirmay: saglayacak ve gereksiz tedaviden kaginmamiza yardime olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Fundus florosein anjiografi, fundus otofloresans, jukstafoveal retinal telenjiektazi, optik koherens
tomografi.

ABSTRACT

A 52-year-old woman presented with diminishing vision who had been followed-up with the diagnosis of macular hole by
another clinic. Best corrected visual acuity (BCVA) was 20/800 and 20/100, in the right and left eye, respectively. Fundus
examination in both eyes revealed macular hole-like image and gray reflection in the fovea. Internal limiting membrane
(ILM) drape was detected via optical coherence tomography (OCT) in the fovea in both eyes. Fundus fluorescein angiog-
raphy (FA) showed telangiectasis in both eyes. Fundus autofluorescence (FOF) imaging revealed hyperautofluorescence
in both eyes. A 65-year-old male patient was admitted because of low vision who had been followed-up with a diagnosis of
age-related macular degeneration by another clinic. BCVA was 20/400 and 20/800 in the right and left eye, respectively. In
both eyes, the fundus examination revealed retina pigment epithelium abnormalities and gray reflection at the fovea. ILM
drape, and inner and outer cystic changes were detected in the right eye and inner and outer cystic changes were detected
in the left eye via OCT. FFA showed telangiectasis and FOF imaging showed hyperautofluoresence in both eyes. In the
light of these findings the patients were assessed as type 2 JFT and taken under observation. JFTs, despite having been
described as telangiectasis, are a heterogeneous group of disorders. Type 1 JFT consists of real telangiectatic changes, type
2 JFT represents foveal atrophy, and type 3 remains with foveal ischemia. As in these patients, appropriate examination
and differential diagnosis by using imaging techniques can differentiate JF'T from other macular diseases and will help us
to avoid unnecessary treatment.

Key Words: Fundus fluorescein angiography, fundus autofluorescence, juxtafoveal retinal telangiectasia, optical coherence
tomography.
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GIRIS

Retinal telenjiektazi terimi ilk olarak Reese tarafin-
dan 1956 yilinda tarif edilmistir.! Daha sonra Gass
ve Oyakawa 1982’de idiyopatik jukstafoveal retinal
telenjiektazi (JFT) terimini kullanmiglar ve hastalig:
klinik ve fundus florosein anjiyografi (FA) bulgular:-
na gore siiflamiglardir.?

Ginumiizde yaygin olarak kullanilan simiflama ise
1993’ te Gass ve Blodi? tarafindan olusturulmustur
ve bu siniflaya gore JFT, 3 ana gruba'*® ve bu gruplar
icinde demografik-klinik tablo dikkate alinarak 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 okliizyon.

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

En sik goriilen JFT tipi, tip 2A, ikinci en sik gori-
len ise tip 1B’dir. Sonraki dénemde ek olarak Jannu-
zi®, optik koherens tomografi (OKT) goriintiilemeyi,
Wang® da fundus otofloresans (FOF) goriintilleme ve
mikroperimetriyi (MP) kullanarak daha gelismis si-
niflamalar gelistirmiglerdir.

Jannuzi siiflamasinda Tip 1A ve 1B birlestirilip
“anevrizmal telenjiektazi” olarak tanimlanmig, tip
2B ve Tip 3 ¢ok nadir goriildikleri i¢in siniflamadan
cikarilmiglardir.

En sik goriilen tip olan tip 2A ise daha detayli simif-
landirilip 5 evreye ayrilmigtir.

Jannuzi smiflamasinda tip 2A JFT icin ilk 4 evre
proliferatif olmayan degisiklikleri igerir, 5. evre ise
koroidal neovaskiilarizasyonlarin (KNV) goruldugi
proliferatif evredir.

Wang ise siniflamasinda tip 2A JFT’yi sirasiyla FOF,
FA, OKT ve mikroperimetride (MP) tespit edilebilen
bulgularina gire 0-4 aras: 5 kategoriye ayirmigtir.

Kategori 0, tiim goriintiilleme metotlariyla normal.

Kategori 1, sadece FOF goriintiillemede minimal fove-
al hiperotofloresans. FA, OKT ve MP normal.

Kategori 2, FOF goriintiilemede minimal-orta diizey-
de foveal hiperotofloresans ve FA’de foveada hiperflo-
resans. OKT de foveal atrofi ve MP’ normal.

Kategori 3, FOF goriintiillemede orta-belirgin diizey-
de foveal hiperotofloresans ve FA’de foveada hiperflo-
resans, OKT’de foveal atrofi ve MP’ de azalmig mer-
kezi retinal sensitivite.

Kategori 4, karisik FOF paterni (hipo-hiperotoflore-
sans), klinik olarak belirgin pigment kiimelenmesi,
OKT gorintillemede merkezi dis retinal atrofi ve
kistler, MP incelemede ise hipotofloresan sahalara ve
retinal atrofi sahalarina uyan skotomlar.

Bu caligmada JFT ile ilgili yeni bilgiler 1s181nda, fark-
I goruntileme yontemleri vasitasiyla tani konmus
olan iki tip 2A jukstafoveal telenjiektazi (JFT) olgu-
sunu sunmay1 amacladik.

OLGU SUNUMU
Olgu 1

Gorme azhig ile bagvuran 52 yasinda kadin hasta, 2
yildir takip edilmekte oldugu merkezden klinigimize
makiila deligi tanisi ile vitreoretinal cerrahi agisin-
dan degerlendirilmesi amaciyla yonlendirilmisti.

Muayenede sag gozde en iyi diizeltilmis gorme kes-
kinligi (EIDGK) 20/800, sol gozde ise 20/100 diizeyin-
deydi. On segment muayenesi olagan, goz ici basinc-
lar1 (GIB) normal sinirlardaydi. Fundus muayenesin-
de ise her iki gozde makiila deligi benzeri gorinti ve
foveada acik gri refle mevcuttu (Resim 1).

Resim 1: Olgu 1, sag ve sol renkli fundus fotografi, siyah oklar foveada acik gri refleyi gostermektedir.
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Resim 2: Olgu 1, sag ve sol optik koherens tomografi go-
riintiileri, beyaz oklar i¢ limitan membran értiisiinii, sol goz
gortintiisiindeki beyaz yildiz ise i¢ retinal katlardaki kistik
degisikligi gostermektedir.

Resim 3: Olgu 1, sag ve sol fundus florosein anjiografi, be-
yaz oklar iki tarafli perifoveal hiperfloresans ve telenjiekta-
zileri gostermektedir.

Resim 4: Olgu 1, beyaz oklar sag ve sol fundus otofloresans
goritintiilemede perifoveal bolgede halkasal hiperotoflore-
sanst gostermektedir.

Sag makiila OKT goriintiisiinde foveada internal li-
mitan membran (ILM) értiisii (drape), sol makiila
OKT goriintiilemede ise yine foveada ILM ortiisii ve
i¢ retinal katlarda kistik degisiklik mevcuttu (Resim
2). FA’de sag gozde perifoveal bolgede halkasal hiperf-
loresans ve telenjiektaziler, sol gézde yine perifoveal
bolgede asagiya dogru atnali seklinde hiperfloresans
ve telenjiektaziler izlenmekteydi (Resim 3).

FOF gorintulemede, sag gozde perifoveal bolgede
halkasal hiperotofloresans, sol gozde foveada hipero-
tofloresans, perifoveal bolgede pigmenter degisiklik-
lerle uyumlu noktasal hipotofloresans goriilmekteydi
(Resim 4).

Hasta bu bulgularla tip 2A JFT olarak degerlendiril-
di ve bu haliyle ek tedavi 6nerilmeyip takibe alindi.

Olgu 2

Gorme azlig1 nedeniyle bagvuran 65 yasindaki erkek
hasta takip edilmekte oldugu merkezden yasa bagh
makiila dejenerasyonu (YBMD) tanisi ile tedavi ama-
ciyla klinigimize yonlendirilmisgti.

Muayenede sag gozde EIDGK 20/400, sol gozde ise
20/80 diizeyindeydi. On segment muayenesi normal,
GIB normal siirlardayda.

Fundus muayenesinde her iki gozde retina pigment
epiteli diizensizlikleri ve foveada gri refle mevcuttu
(Resim 5).

Makiila OKT goriintiillemede sag gozde foveada ILM
ortisi ve ic¢ ve dis retinal katlarda kistik degisiklik,
sol gozde ise subfoveal bolgede i¢ ve dis retinal katlar-
da kistik degisiklik mevcuttu (Resim 6).

FA’de sag gozde perifoveal bolgede halkasal hiperf-
loresans ve telenjiektaziler, sol gozde yine perifoveal
bolgede asagiya dogru atnali seklinde hiperfloresans
ve telenjiektaziler izlenmekteydi (Resim 7).

FOF goruntilemede bilateral perifoveal bolgede hal-
kasal hiperotofloresans gorilmekteydi (Resim 8).
Hasta bu bulgularla tip 2A JFT olarak degerlendirip
takibe alindi.

TARTISMA

Jukstafoveal telenjiektaziler, telenjiektazi olarak
tarif edilmis olmakla beraber heterojen bir hastalik
grubudur.

Resim 5: Olgu 2, sag ve sol renkli fundus fotografi, siyah oklar foveada retina pigment epiteli diizensizliklerini ve acik gri
refleyi gostermektedir.
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Resim 6: Olgu 2, sag ve sol optik koherens tomografi go-
riintiileri, beyaz yildizlar iki tarafli i¢ ve dis retinal katlar-
da kistik degisiklikleri, beyaz ok ise sag gozde i¢ limitan
membran ortiisiinii gostermektedir.

Resim 7: Olgu 2, sag ve sol fundus florosein anjiografi, be-
yaz oklar iki tarafli perifoveal hiperfloresans ve telenjiekta-
zileri gostermektedir.

?F;%

Resim 8: Olgu 2, beyaz oklar sag ve sol fundus otofloresans
goriintiilemede perifoveal bolgede halkasal hiperotoflore-
sanst gostermektedir.

Yapilan cesitli sinifflamalar ve arastirmalar sonu-
cunda ¢ Tip 1 JFT'nin, gercek telenjiektatik degi-
siklikler iceren hastalari, tip 2 JFT foveal atrofi ile
seyreden ve son evrede ise KNV ile komplike olabilen
hastalar, tip 3’ iin ise kapiller okliizyon ve foveal is-
kemiyle seyreden hastalar1 temsil ettigi anlagilmig-
tir.

Uc tipin klinik seyirleri tamamen farkli oldugu icin
tedavileri de farkl olarak ele alinmaktadir.

Tip 1 JFTlerde telenjiektatik degisiklikler ‘goriile-
bilir’ gercek telenjiektazilerdir. Bu grup hastalarda
Gass tarafinda tarif edilen lazer fotokoagulasyon
(FK) halen standart tedavi rejimi olarak kabul edil-
mekle beraber, intravitreal triamsinolon, bevacizu-
mab ve ranibizumab enjeksiyonlarinin da tedavide
kullanilabilecegi bildirilmigtir.2368

Tip 2 JFTlerde ise tedavi proliferatif olmayan evre ve
proliferatif evrede farklilik arz etmektedir. Prolifera-
tif olmayan evrede hastaligin patogenezinin tam ola-
rak anlagilamadig1 dénemde FA’daki hiperfloresans
paterni sizint1 olarak diisiniilmiis ve histopatolojik
caligmalarla 6demin daha ¢ok i¢ retina katlarinda

oldugu ve hiicre ici-hiicreleraras1 oldugu, tablonun
esas patogenezinin foveal atrofi oldugu gosterilmisg®
ve lazer FK tedavileri denenmigtir. Fakat lazer FK
ile gormede diizelme saglanamadig1 gibi, kanama,
vaskiilarize retinal skar, artmis damar kivrimlanma-
s1 gibi komplikasyonlar gézlenmistir.”

Yine Verteporfin ile fotodinamik tedavi (FDT) denen-
mig fakat etkili sonuglar alinamamigtir.! Makiiler
kalinlig1 ve intraretinal 6demi azaltmak tizere cesitli
arastirmacilarla intravitreal triamsinolon asetonid,
pegaptanib ve bevacizumab enjeksiyonlar: uygulan-
mis fakat gecici ve yetersiz etkiler elde edilmigtir.!*16

Ancak 4 hafta ara ile 2 doz intravitreal bevacizumab
uygulanan ve ortalama 18 ay takip siireli bir calis-
mada foveal atrofinin hentiz oturmadig1 hastalarda
gormede artis ve santral makiila kalinliginda azalma
bildirilmistir. 1°

Bu bhilgiler 1siginda proliferatif olmayan tip 2
JFTlerde herhangi bir tedavi yonteminin tam olarak
etkili olmadig1 fakat anti vaskiiler endotelyal biiyii-
me faktora (VEBF) ajanlarin bazi hastalarda etkili
olabilecegi diisiiniilmektedir.

Proliferatif tip 2A JFT’lerin tedavisinde de lazer FK,
verteporfin ile FDT, transpupiller termoterapi, KNV’
nin cerrahi olarak ¢ikarilmasi, intravitreal triamsi-
nolon ve intravitreal anti-VEBF enjeksiyonlari ve ce-
sitli kombinasyon tedavileri kullanilmigtir.61722

Sinirli sayida hasta gruplarinda bu tedavi secenek-
lerinden; anti-VEBF monoterapileri ve FDT ile kom-
bine anti-VEBF uygulamalarinin oldukca faydali ol-
duklar: gosterilmigtir.20-22

Daha buiyik hasta gruplarinda ve daha uzun takip
stireleri ile yapilacak olan ¢alisma sonuclarina gore
bu tedavi modalitelerinin etkinlikleri daha net olarak
degerlendirilebilecektir. Tip 3 JFT’de ise esas patoge-
nez iskemi oldugu icin etkili bir tedavi secenegimiz
mevcut degildir.

Sonuc olarak cesitli caligmalarda tip 1 ve proliferatif
tip 2A JFT lerde cesitli tedavi seceneklerinden basa-
ril1 sonuclar alinabildigi, bunun disinda kalan hasta
gruplarinda ise tedavinin etkin olmadigi, fakat sinirlh
sayida hastada- ozellikle foveal atrofinin gelismemis
oldugu proliferatif olmayan tip 2A JF T lerde intravit-
real anti-VEBF enjeksiyonlarinin kisith fayda sagla-
yabilecegi gosterilmistir.

Biz bu calismada sundugumuz hastalarda oldugu
gibi, dikkatli klinik muayene ve uygun goriintileme
yontemleri ile yapilacak olan detayli degerlendirme-
nin, siniflamanin ve ayirici taninin, JFTleri benzer
makiila hastaliklarindan ayirmay1 saglayacak ve ge-
reksiz tedavilerden kaginmamiza yardimer olacagini
disinmekteyiz.
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