Idyopatik Parafoveal Telanjiektazi*

|diopathic Parafoveal Telangiectasis
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SUMMARY

Parafoveal telanjiektaziler diabetik retinopati,
radyasyon retinopatisi gibi hastaliklarda gérilebilecegi
gibi idyopatik olarak da kargimiza ¢ikabilmektedirler.
Idyopatik grup klinik ve anjiografik ézelliklere gére 3 ana
grupta siniflandiriimaktadir. Grup 1'de telanjiektazi
belirgindir, beraberinde eksuda izlenir, grup 2'de
telanjiektazi klinik olarak belirgin degildir, eksuda yoktur
veya ¢ok azdir, grup 3'te ise az miktarda eksuda ve belirgin
telanjiektaziye kapiller tikaniklik eslik eder. Eksudatif olan
Grup 1'de lazer fotokoagilasyon tedavisi basarilidir.
Eksudatif olmayan ya da kapiller tikanikhigin oldugu
gruplarda lazer tedavisi ise tartigmalidir.

Anahtar  Kelimeler:  Parafoveal  telanjiektazi, lazer

fotokoagdilasyon.

Parafoveal telangiectasis can be idiopathic as well as
secondary to other diseases like diabetic retinopathy or
radiation retinopathy. Idiopathic group can be further
divided into three according to the clinical and
angiographic characteristics. In group 1 telangiectasis is
visible with exudation. In group 2 telangiectasis is occult
and nonexudative. In group 3 capillary occlusion is
together with minimally exudative visible telangiectasis.
Lazer photocoagulation is recommended for the exudative
group but is controversial in nonexudative and obliterative
cases.
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GiRi§

"Retinal telanjiektazi" terimi ilk kez 1956'da Reese
tarafindan makula ya da perifer retina kapillerlerinin
dUzensiz kapiller geniglemeler ve yetmezlik ile
karakterize ektazisini tammlamak igin  kullanilmighr!.
Yalnizca foveal avaskiler zon  kapillerlerinde
mikroanevrizmal ve sakkiler geniglemeler ve kapiller
nonperfizyon gérilmesi ise parafoveal telanjiektazi
olarak adlandinlmaktadir?. Parafoveal telanjiektaziler
idyopatik olabilecekleri gibi, retinal ven tikanikhigr,
diabetik retinopati, radyasyon retinopatisi,
makraonevrizma, karotis  tikanikligi, orak hocre
retinopatisi, retinal hemanjiom, retinal astrositom, Eales,
Uveit ve tapetoretinal dejenerasyonlar gibi hastaliklara
ikincil olarak da ortaya cikabilirler?.

idyopatik parafoveal telanjiektazi iki temel formda
incelenebilir:

1. Coats hastaligi spektrumunun bir pargasi
olabilen konjenital ya da gelisimsel vaskiler anomali,

2. Orta yasgh ve yaghlarda gérilen, Gass ve
Oyakawa tarafindan 1982'de idyopatik jukstafoveolar
retinal telanjiektazi olarak tanimlanan olasi edinsel
form®.

Gass daha sonra bu siniflandirmayi genisleterek
idyopatik parafoveal telanjiektazi olgularini ¢ gruba
ayirmighr?:

Grup 1: Eksudayla beraber gérindr telanjiektazi

1A Konjenital 1B Fokal

Grup 2: Minimal eksudasyonlu gizli telanjiektazi
2A Edinsel

2B Juvenil, ailevi

Grup 3: Minimal eksudasyon + kapiller tikaniklik,
gorunur telanjiektazi

3A izole 3B SSS vaskulopatisi
ile birlikte
Grup 1A: Tek Tarafli Konjenital Parafoveal

Telanjiektazi

Genellikle erkeklerde gérulur, ortalama 40 yas
civarinda baglar. Telanjiektazi tek gdzde olup ¢ogunlukla
makulanin temporal yarisini etkiler. Horizontal rafenin
alt ve Gst kisminda esit yer kaplar. Olgularin cogunda 2
disk capindan genistir. Baglangig gérme keskinligi cogu
olguda 0.5-0.8 arasinda olup gérme keskinligindeki
azalmanin baglica sebebi makula 6demi (genellikle
kistoid) ve eksudasyondur’. Bir baska seride olgularin
yaklagik yarisinda retina periferinde de telanjiektaziler
saptanmigtirs.

Fundus floresein anjiografide (FFA) yizeyel ve derin
kapiller agdaki telanjiektatik damarlarda hizli dolum ve
ge¢ intraretinal boyanma gérolor. Kapiller tikanikhk

genellikle gérilmez.

Hastalk yillarca asemptomatik gidebildigi gibi,
bulgu veren olgularda da zaman icinde kendiliginden
dizelme gérilebilirt. Gérme keskinliginin  azaldig
ilerleyici olgularda ise foveal avaskiler zon digindaki
sizinti alanina grid lazer fotokoagilasyon benzeri hafif
yaniklar ile gérme keskinliginde iyilesme bildirilmigtir 7.

Grup 1B: Tek Tarafli idyopatik Fokal Parafoveal
Telanjiektazi

Gass'a gére, tek tarafll idyopatik parafoveal
telanjiektazi genellikle orta yash erkeklerde gérilen,
foveal avaskiler zon kenarinda bir- iki saat kadrani
kadar  kicuk  bir alan  kaplayan  kapiller
telanjiektazilerdir’. Beraberinde tek tik sert eksuda
gorulebilir. FFA telanjiektazi bolgesinde ge¢ dénemde
boyanmayi gésterebilir. Gérme keskinligi nadiren 0.8'in
altindadir. Gérme keskinliginin belirgin derecede
etkilememesi ve telanjiektazinin fovea merkezine
yakinhgi  nedeniyle  fotokoagtlasyon  tedavisi
énerilmemektedir?.

Grup 2A: Minimal Eksudasyon ile Gizli idyopatik
Parafoveal Telanjiektazi

Parafoveal telanjiektazili olgularin ¢ogu bu gruba
girmektedir. Tani ellili atmigh yaslarda konur, kadinlarda
da erkeklerde de gorolor. iki gézo de tutar, tutulum
genellikle simetriktir. Ailevi tutulum olgularin yaklagik
%2'sinde mevcuttur’ 0. Genellikle fovea temporalinde
bir disk ¢apindan az bir bélgededir. Bazen perifoveal
kapiller agin tOminu etkileyebilir. Lipid eksudasyonu
olmadan hafif makula 6demiyle karakterizedir. Tani igin
FFA cekilmesi gerekebilir.

Klinik seyir bes evrede incelenebilir’:

Evre 1'de oftalmoskopide klinik bulgu yoktur. FFAnin
erken déneminde minimal kapiller dilatasyon
gérilebili, gec dénemde ise temporalde dis
parafoveoler retina dizeyinde hafif boyanma izlenebilir.

Evre 2'de perifoveoler retinada grilesme dikkati
ceker, telanjiektatik damarlar gizlidir ya da cok hafif
derecede belirgindir. FFA erken fazinda temporalde dig
kapiller agr etkileyen telanjiektatik damarlar gorolor.

Evre 3 oftalmoskopide temporal parafoveal retina
derinliklerine dik aci ile uzanan genislemis ve ucglari
kuntlegsmis retinal venullerle karakterizedir. FFA kapiller
dilatasyonu ve dik acili veniller altindaki dig retina
katlarindaki gegirgenlik degisikliklerini gdsterir.

Evre 4'te bu dik agili venUllerin kint uglarinin altinda
retina pigment epitel hiperplazi odaklari dikkati
cekmektedir. Bazi gdézlerde pigmentin ig retina katlarina
vzanarak dik agili venili saran dizensiz plaklar
olusturdugu gérilur (Resim 1,2).

Evre 5'te bulgulara genellikle temporal parafoveal
alanda, retina ici pigment gégine yakin bélgede
subretinal neovaskiler membran olugsumu eklenir.

Olgularin bir kisminda telanjiektazi bélgesinde
genellikle damarlarin éninde vyerlesen, retina 6n
yiuzeyine cok yakin, cok sayida ufak altin sarisi kristal
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Resim 1: Grup 2A parafoveal telanjiektazi. Sag gézde klinik bulgu izZlenmemektedir. Sol gézde retina pigment epitel hiperplazisi ile karakterize evre
4 bulgular izlenmektedir. FFAda sagda geg dénemde minimal boyanma, sol gézde ise orta fazda telanjiektatik damarlar ve az miktarda sizinti
izlenmektedir.

benzeri depozitler dikkati cekmaktedir. Bu depozitlere,
evre 1 hari¢ ttm evrelerde rastlamak mimkindur. Bazi
hastalarda fovea merkezinde lameller hol benzeri fokal
atrofi saptanmigtir. Bazi hastalarda da fovea merkezinde
retina icinde 100 - 300 u genigliginde yuvarlak sari
lezyon gérulmuistir’. Bu lezyonun gérildigu olgularda,
Best hastaligi ve erigkin vitelliform foveomakuler distrofi
FFA bulgulari ve EOG ile ekarte edilebilmektedir?.

Edinsel telanjiektazilerin nedeni bilinmemektedir.
Oftalmoskopik degisikliklerin neden fovea cevresinde
kiguk bir bslgede ortaya ¢ikhigi ya da neden temporalde
basladigr heniz yanitlanamamig sorulardir. Green ve
ark. histolojik olarak diabetik vaskiler degisikliklere
benzer sekilde, endotel hicrelerinde ve perisitlerde
kayipla beraber bazal membranda kalinlagma
saptamiglardir’’. Gass ve Blodi de derin kapiller pleksus
duvarlarinda  bu yapisal degisikligin - metabolik
degisimde azalmaya ve endotel gegirgenliginde artisa
yol acarak &zellikle i¢ nukleer tabakadakiler bagsta
olmak Uzere retina hicrelerinde beslenme bozukluguna
yol actigini ve FFAda gérilen orta ve dig retfina

katlarindaki boyanmanin floreseinin hasarli retina
hicrelerine difizyonu ve ekstraselliler matriksin
boyanmasina bagli oldugunu ileri sirmuglerdir’. Daha
sonra dig kapiller yatak etkilendikce vendz disa akim
patterni degismekie ve yatadr bosaltabilmek icin ic
retinada geniglemis dik acili veniller ortaya ¢ikmaktadir.
Orta retina katlarindaki retina hicrelerinde beslenme
bozuklugu bu hicrelerde ve fotoreseptérlerde
dejenerasyon ve atrofiye yol agmaktadir. Fotoreseptdr
kaybi gérmede tedrici azalmadan ve lameller hol
benzeri gérinimden sorumludur'?. Dig reseptér
hicrelerin =~ kaybi  retina  pigment  epitelinin
proliferasyonuna ve i¢ retina katlarina siyah plaklar
olusturacak sekilde gécine imkan vermektedir. Epitel
proliferasyonu ve i¢ retinaya géc¢ histopatolojik olarak

henUz gdsterilmemistir  ancak optik  koherens
tomografide i¢c retinada plak bélgesine uyan
hiperreflektif bantlar saptanmasi’®  bu hipotezi

desteklemektedir. Retinal hiicre kaybi derin kapiller agda
proliferatif degisikliklere neden olarak subretinal
membran, eksudasyon ve hemorajiyle sonuclanabilir.
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Resim 2: Resim 1'deki olgu 1 yil sonra. Gérme keskinliginde belirgin degisiklik olmazken, klinik olarak sari renkli depozitlerde ve anjiografide gec
dénemde sizintida artig saptanmighr. Sag gdzde klinik ya da anjiografik degisiklik izlenmemistir.

Subretinal neovaskiler membran, yasa bagl makula
dejenerasyonundaki membranlarin  aksine retina
pigment epitel dekolmani ile birlikte degildir ve daha
sinirhidir. Bu nedenle yeni damarlarin retinal kaynakli
oldugu duginilmektedir.

Olgularin  %40-45'inde bildirilen altin  sarisi
depozitlerin nedeni bilinmemektedir. Kristal benzeri altin
renkli gérinimleri yapilarinda lipid varligini akla
getirmekte, i¢c limitan membran komgulugundaki
yerlesimleri ise nikleuslari telanjiektatik damarlara
yakin olan Mdller hicrelerinin dejenerasyonuna bagh
bir Grin olduklarini digindirmektedir’-14.

Evre 1 ve 2'de gérme keskinligi normaldir. Cogu
hasta evre 3 degisiklikler ortaya ciktiktan sonra
metamorfopsi ya da gérmede azalma gibi yakinmalarla
bagvurur. Genellikle bagvuruda gérme keskinligi 0.6
civarindadir. Santral gérme foveada atrofi gelisimine
bagli olarak tedrici ya da subretinal neovaskiler
membrana bagl olarak akut azalabilir.

Perifoveal telanjiektaziler igin belirgin eksudasyon
olmamasi ve retinal kapiller tutulumun fovea merkezine
cok yakin olmasi nedeniyle lazer fotokoagilasyoni

dnerilmemektedir. Gass ve Blodi'nin serisindeki 10 géze
argon ya da ksenon fotokoagilasyon uygulanmis,
bunlarin birinde 6 ay sonra subretinal neovaskiler
membran ortaya ¢kmugtir’. Park ve ark. serisinde 10
gdze grid lazer uygulamig, 18 géz ise tedavisiz izleme

Resim 3: Grup 3A parafoveal telanjiektazili bir olguda FFA. Kapiller
tikanikliga bagli olarak foveal avaskiler zon genislemistir, sizinti
yoktur.
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alinmigti. Ne tedavi edilen goézlerde ne de izlenen
gozlerde goérme keskinligi artmamugtir. Tedavi edilen
gozlerde retina pigment epitel degisiklikleri, retinal
vaskiler bozulmada artig, yeni bosaltici damarlar,
vaskularize retinal skarlar ve retinal ve preretinal
hemorajiler ortaya ¢ikmigtir’>. Kistoid makula ddemi
gelisen bir olguda bir kez intravitreal triamsinolon
asetonid uygulamasi ile 20/60 olan gérme keskinliginin
6. ayda 20/25'e ckh@ bildirilmistir'é. Subretinal
neovaskilarizasyon varliginda da tedavi tartigmalidir.
Membranlarin dogal seyrinin degerlendirildigi 11 gézi
iceren bir calismada ortalama 44 aylik izlem siresinde
gérme keskinliginde belirgin degisiklik olmamis,
membranlarin ¢cogu boyut olarak stabil kalmigtir'”. Bir
baska calismada da idyopatik  jukstafoveolar
telanjiektazi ile birlikte neovaskiler membran goérilen
26 g6z (16 hasta) incelenmisgtir. 15 gézde membran tani
aninda mevcut olup olgularin gérme keskinligi tam ile
4/200 (ort. 20/70) arasinda degismektedir. Diger 11
gdzde tani aninda gérme keskinligi tam ile 20/70 (ort.
20/30) arasinda olup neovaskiler membran 5 - 142
(ort. 73) ay icinde ortaya cikmigtir. Neovaskuler
membran éncesi tum olgularda koryoretinal anastomoz
ve perivaskUler retinal pigment epitel hiperplazisi
gézlenmistir. iki gézde neovaskiler membran, grid lazer
fotokoagUlasyon sonrasi birinci ve Ug¢incl ayda
saptanmigtir. Son gérme keskinliginin tom gdzler icin
20/40 - 2/200 (ortanca 20/200) arasinda oldugu
bulunmugtur!®. Ekstrafoveal ve jukstafoveal
membranlarda lazer fotokoagilasyon tedavisinin uygun
olabilecegi duginilmektedir. Ancak literatirde subfoveal
neovaskiler membranlarda lazer fotokoagulasyonun
basarisi ile ilgili yeterli bilgi yoktur. Subfoveal membranli
iki olguda cerrahi eksizyon uygulanmis ancak
neovaskiler membran ve retina arasi yapisikliklar
nedeni ile basar elde edilememistir’. Bir olguya ise
verteporfin ile fotodinamik tedavi uygulanmis, 4. ayda
membrandan sizintinin devam etmesi Uzerine tedavi
tekrarlanmigtir. Son tedaviden 7 ay sonra membran
stabil olup gérme iki sira artmigtir?.

Grup 2B: Juvenil Gizli Ailevi idyopatik Perifoveal
Retinal Telanjiektazi

Bu gruptaki telanjiektaziler 9 ve 12 yaglarindaki iki
erkek kardeste gésterilmigtir. Olgular bilateral olup
bilateral neovaskiler membran da eglik etmektedir. Dik
acih vendller, refraktil depozitler ya da pigmente plaklar
saptanmamighr’.

Grup 3A: Bilateral idyopatik Perifoveal Telanjiektazi
ve Kapiller Tikanikhk

Kadinlarda,  kirkli-ellili  yasglarda  gérolor.
Telanjiektazi hafif eksuda ile beraberdir. En belirgin
bulgusu foveal avaskiler zonda genigleme ile birlikte
kapiller tikaniklikhr (Resim 3). Bilateraldir, ailevi tutulum
g6rulebilir. FFAda telanjiektatik damarlardan floresein
sizintisi gérilmez. Artrit, polisitemi ve hipoglisemiyle
birliktelik bildirilmigtir. Gérme keskinligi beklenenden iyi
olup (ort. 0.4) uzun yillar korunabilir’.

Grup 3B: idyopatik Perifoveal Telanjiektazi ve

Kapiller Tikaniklik, Santral Sinir Sistemi Vaskilopatisi ile
Beraber

Gass siniflamasina gére, bu gruptaki hastalarda
foveal avaskiler zondaki genislemeye santral sinir
sistemi vaskUlopatisi de eklenmistir. Hastalarin gogu
erkektir, 30-50 yas arasindadir, ailevi tutulum gérilebilir.
Olgularin ve aile bireylerinin beyin biyopsilerinde ya da
otopsilerinde akut fibrinoid nekroz saptanmighir’.

Diabates Mellitus ile iligki

Parafoveal telanjiektazilerin glikoz metaboli-
masindaki  bozukluk sonucu ortaya c¢ikhgr ileri
sUrilmusgtir?'. Parafoveal telanjiektazili 28 olguya glikoz
tolerans testi uygulanmig, olgularin %35'inde glikoz
toleransi anormal bulunmustur. Diabetik hastalarda
parafoveal telanjiektazi saptanmasi da bu gérisu
desteklemektedir®. Elektron mikroskopide retinal
kapillerdeki degisiklikler her iki hastalikta ¢ok
benzerdir''. Ancak Gass ve Blodi'nin 140 hastahk
serisinde yalnizca 6 hastada izlem sirasinda DM ortaya
ctkmig, bu da telanjiektaziyle anlamli iligkili
g6rilmemistir’.

Sonug olarak nadir gérilen bir retinal vaskoler
hastalik olan idyopatik parafoveal telanjiektazide klinik
ve anjiografik siniflama prognoz acisindan énemlidir.
Eksudatif ve ailevi olmayan grup 1A ve 1B de lazer
fotokoagilasyon tedavisi daha basarilidir. Ancak
eksudatif olmayan ve tikaniklik olan gruplarda lazer
fotokoagilasyona cevap daha az olmaktadir. Tedavide
intravitreal triamsinolon asetonid ve subretinal
neovaskilarizasyon olgularinda fotodinamik tedavinin
yerinin belirlenebilmesi icin daha genis hasta grubunda
calismalara ihtiyag vardir.
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