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Istanbul Retina Enstitiisi'niin kurulus amaci bilimsel akademik faaliyetleri Universite ve Egitim Hastaneleri diginda da
siirdiirmektir. Klinigimizin yaymladigi makaleler diginda “Fotodinamik Tedavi’, “Anti-VEGF Ilaglarin Oftalmolojide Kul-
lanim1” gibi telif kitaplar1 ve “Vitreoretinal Cerrahi”, “Oftalmoloji Atlas1” gibi kapsamli ¢evirileri de bulunmaktadur.

Elinizde tuttugunuz bu kitap klinigimiz hekimlerinin iyi bildigi konulardan optik koherens tomografinin (OCT) ma-
kiila hastaliklarinda kullanimina aittir. Yazarlar optik koherens tomografinin kullanima girdigi 90’1 yillardan bu yana bu
teknolojiyi kullanmus, tilkemizde 6nciiliigiinii yapmus, ok sayida aragtirma makalesine imza atmus yine ¢ok sayida hekime
bu 6nemli teknigin klinik kullanimini 6gretmis ve halen de 6gretmektedir.

Kitabin 6nemli 6zelliklerini siralamak gerekirse;

« Ik boliimde retina histolojisi ve fizyolojisine genis yer ayrilmistir. Histolojinin bilinmesi OCT yorumlarken ¢ok énem-
lidir. Gelecekte islevsel OCT gortintiileri de kullanima girecektir. Bu nedenle retina ve retina pigment epiteli (RPE)
fizyolojisine genis yer ayrilmistir.

« Hastaliklar b6limiinde, hastaliklarin dokuda neden oldugu histolojik 6zellikler 6zellikle vurgulanmaya galigilmustir.

o Boliimlerin biiyiik kismina olgu 6rnekleri konularak, OCT yaninda floresein ve indosiyanin yesili anjiografi, fundus
otofloresan ve infrared goriintiiler ve bazi yerlerde de mikroperimetri gibi yontemlerin nasil degerlendirilecegi ve ko-
nulan taniya gore nasil hareket edilecegi ve tiim bu asamalarda OCT nin oynadigi rol tartisiimistir.

« Kitaptaki kaynaklarin 6nemli kismi klinigimize ait yayinlardir. Bu yayinlardan bazilari, konusunda ilk 6rnekleri olus-
turmakta ve lezyonlarin OCT 6zelliklerini tanimlamaktadir. Retina arter santral ve dal tikanikliklarinin, foveoskizisin
OCT o6zellikleri, retina ven santral ve dal tikanikliklari, Irvine Gass Sendromu ve Behget Hastahigindaki “seréz makiila
dekolmani”nin OCT ozellikleri ilk etapta sayilabilecek yaymlarimiz arasindadur.

« Kitapta yer alan terimlerin bir kismini da ilk kez duyacaksiniz. “Intraretinal traksiyonlar, perifoveal yastikgik, foveada
vertikal ¢izgi, foveal herniasyon, biiyiik fovea kisti” gibi terimler bizim diigindiigiimiiz ve isimlendirmeye ¢alistigimiz
kavramlardir.

o Kitaptaki tiim OCT goriintiileri klinigimiz hastalarina ait olup, zengin arsivimizden segilerek kullanilmigtir. Okununca
eserdeki biiyiik emek, yillarin birikimi ve yirmi yillik 6zenle korunan bir arsivin giicti kolayca goriilecektir.

Bu eserde klinigimize ve uzmanlhigimiza giiven duyan, hastalarini refere eden, olgularini bizimle paylasan, arsivimizin
zengin ve giiglii olmasini saglayan meslektaslarimizin biiyiik rolii vardir. Tiimiine siikran borgluyuz, kendilerine gok tesek-
kiir ederiz.

Yine bu eserin ortaya ¢ikisinda, yazimini 1srarla tegvik eden, iilkemizdeki Tip Yayinciliginin en 6nemli kurulusu Giines
Tip Kitabevleri sahibi ve y6neticisi Sayin Murat Yilmaz'in biiyiik rolii bulunmaktadir. Kendisine ve kitabin hazirlanmasin-
da, dizgisinde biyiik emekleri gecen Giines Tip Kitabevlerinin tiim ¢alisanlarina igtenlikle tesekkiir ederiz.

Son olarak kitabin gergeklesmesinde bizlerle birlikte biiyiik ¢caba harcayan, emek veren klinik ¢alisanlarimizdan Ziya
Akar basta olmak tizere Seyyide Erdogan, Asuman Haksoy Seving Eroglu ve Songiil Toygar'in énemli katkilar1 bulunmak-
tadir, timiine tesekkir ederiz. Onlar olmadan bu kadar verinin toplanmas, arsivimizin butinligi olanakli olmazd.

Kitabin tiim g6z hekimlerine yararli olmasi en biiyiik dilegimizdir.

Hakan Ozdemir Serra Arf Murat Karagorlu






Optik Koherens Tomografi

Optik koherens tomografi (OCT), biyolojik dokularda
yiiksek ¢oziiniirliikte kesitler almayi saglayan goriintiileme
yontemidir. 1990’l1 yillarin baginda gelistirilen bu gériintii-
leme yontemi siiregelen zamanda en yogun sekilde oftal-
molojide kulullanimuyla birlikte, dermatolojiden, kardiyo-
lojiye, endodontiden, onkolojiye kadar genis bir kullanim
alan1 bulmugtur. OCT nin oftalmolojideki kullanim alanin
3 alt grup altinda ele almak miimkiindiir. Bunlar makiila
degerlendirilmesi, optik sinir ve sinir lifi tabakas1 deger-
lendirmesi ve 6n segment degerlendirilmesidir. Makiilanin
degerlendirilmesi en 6nemli grubu teskil eder ve bu kitabin
konusunu olusturmaktadir.

OCT, ilk olarak Huang ve arkadaglar: tarafindan 1991
yilinda Massachusetts Teknoloji Enstitisi'nde gelistiril-
migtir. OCT teknolojisinin gelistirilmesinde femtosani-
ye laserler ve interferometreler belirleyici rol oynamustir.
OCT’yi gelistiren ekibin 6nemli bir pargas: olan Profesor
Fujimotonun gok kisa siirede enerji yayabilen femtosani-
ye laser teknolojisi ile yaptig1 deneyler cihazin gelistiril-
mesi agisindan belirleyici olmustur. Farkli seviyelerdeki
dokulara gonderilen 1siktan meydana gelen yansimalarin
zamansal farkliliklarini 6lgen cihazlar olan interferomet-
reler OCT’nin icat edilmesine 6n ayak olmuslardir. Huang
ve Fujimoto, femtosaniye laser kaynagindan ¢ikan 1181n
interferometre ile dokudan yansiyan 1siktaki gecikmeyi
o giine kadar 6lgiillemeyecek hassasiyette (mikron cinsin-
den) olgiilebildigini farketmislerdir. Ancak klinik kullanim
i¢in ¢ok bityiik ve pahali olan bu sistemi kullanamayacak-
larin1 anlamis ve daha ucuz ve kompakt yapida olan diot
laserle galigan interferometre iizerinde yogunlasarak optik
koherens domain interferometri olarak isimlendirilen tekni-
gi gelistirmislerdir. Bu teknik; dokulardan yansiyan 1s18m
koherensini 6l¢tip, kesit goriintiler olusturdugu i¢in “optik
koherens tomografi” olarak isimlendirilmistir. Goriintiile-
me hizini arttirmak igin, 6zel bir fiber optik sistem gelisti-
rilerek OCT cihazinin ilk versiyonu tiretilmistir. 1990’larin
ortasinda, daha sonra Carl Zeiss tarafindan satin alinan
Humphrey sirketince bu teknoloji piyasaya siirtilmiis ve
ilk OCT makinasi, OCT-1 olarak isimlendirilmistir. Daha
sonraki yillarda ¢oziiniirliigii daha da arttirllan OCT-2 ve
son olarak da OCT-3 (Stratus OCT olarak da isimlendiril-

Resim 1 e Uretilen son time domain OCT cihazi olan OCT-3 (Stra-
tus OCT).

mektedir) gelistirilmistir. Ilk 3 cihazin kullandig1 teknoloji
time-domain OCTdir. Bu terim o6zellikle 2000’li yillarin
baginda spektal domain OCT teknolojisinin kullanima gir-
mesi ile birlikte farkin anlagilmasi agisindan daha yaygin
bir sekilde kullanilmistir. OCT-3 iiretilen son time-domain
teknolojisine sahip cihazdir (Resim 1). OCT-1 ve OCT-2’ye
gore anlamli bir ¢6ziiniirliik artis1 sagladigi i¢in bu cihazin
OCT tarihinde 6nemli bir yeri oldugunu disiiniiyoruz. Bu
cihazin kullanima girmesi ile OCT galigmalar1 bityiik bir
ivme kazanmis ve birgok makiila patolojisinde yeni bulgu-
lar tanimlanmustir. Satigta olmamasina ragmen halen gerek
pratik uygulamada, gerekse de klinik ¢alismalarda hala son
time domain OCT cihazi olan OCT-3 kullanilmaktadir.
Giliniimiizde iiretilen tiim OCT cihazlar1 spektral domain
OCT teknolojisine sahip cihazlardir (Resim 2).

OCT’nin goriintii elde etme mekanizmasini basit bir
sekilde, dokudan yansiyan 1511 goriintiiye ¢evrilmesi sek-
linde tanimlamak miimkiindiir. OCTde bir kamera gibi
yalnizca iki boyutlu gérinti degil, derinlik boyutunu da
gosteren ti¢ boyutlu goruntiler de elde edilebilmektedir.
OCT’nin aksiyel ¢oztntrliigi 3 mikron gibi oldukea diisiik
bir degere ulagmistir. Bunun sayesinde dokuya temas dahi
etmeden, mikroskop altindaki goriintiiye benzer kesit go-
rintiler elde edilir. Bu nedenle OCT, invaziv olmayan doku
biopsisi olarak da tanimlanabilir.



Gelismis toplumlardaki gérme kaybinin en énemli nede-
ni haline gelen yasa bagl makiila dejenerasyonu (YBMD)

hem genetik, hem de ¢evresel faktorlerden etkilenen komp-
leks bir hastaliktir. Bu kronik ve ilerleyici hastaligin degisik
fenotipleri, farkl1 hastalik evreleri ve zaman igerisinde farkl
ilerleme hizlar1 séz konusudur. Hastalik 50 yas tizerindeki
kisilerde ortaya ¢ikar ve goriilme siklig: yasla birlikte artar.
Aile hikayesi 6nemli bir risk faktoriadir. Sigara igilmesi ve
hipertansiyon bir¢ok ¢alismada hastaligin ilerleme riskini
arttiran faktorler oldugu goriilmiistiir. Buna karsilik obezite
ve aterosklerotik vaskiiler hastalik ile iligkisi zayiftir.

Bu hastalik RPE, Bruch membrani ve koryokapillari-
si ilgilendiren dejeneratif ve ilerleyici bir durumdur ve iki
esas formu so6z konusudur. Non-neovaskiiler form (kuru tip
YBMD) nispeten yavas seyirli olup cografik atrofi gelisimi
ile sonlanabilir. Yeni damar olusumu ile belirlenen ve agir
gorme kaybinin biiyiik kismindan sorumlu neovaskiiler
form (yas tip YBMD) ise daha hizh seyirlidir. Yas tip YBMD
baz1 yonleri ile kontrol altina alinabilmektedir. Son yillarda
gelistirilen ve halen gelistirilmekte olan baz1 spesifik bii-
ytime faktorii inhibitérleri neovaskiiler forma bagl ani ve
agir gorme kayiplarini 6nemli derecede engellemektedir.
Giintimiiziin tedavi protokoliinde yas tip YBMDde memb-
ran aktif ise anti-VEGF injeksiyonlar1 uygulanmaktadir.
Ancak hastaligin bazi alt tiplerinde ve anti-VEGFe direngli
olgularda fotodinamik tedavi tek bagina ya da anti-VEGF
injeksiyonuna kombine olarak kullanilmaktadir. Hastaligin
non-neovaskiiler formunda ise klinik seyri yavaslattig: bir
¢ok kapsamli ¢alismada gosterilen mikronutrisyon tedavisi
glintimiizde sik¢a kullanilmaktadir.

Drusen Tipleri

Drusen, RPEnin bazal laminasi ile Bruch membraninin
i¢ kolajenoz tabakasi arasindaki hiicre disi dokiintile-
rin fokal birikintileri olarak tanimlamaktadir ve yaslanan
normal g6z ile YBMD'de goriilir. Eriskin retinasinda yas-
la ilgili en 6nemli degisiklik yasam boyunca devam eden
Bruch membraninda histokimyasal olarak gosterilebilen
notral yaglarin birikmesidir ve bu degisiklik RPE fizyolo-
jisi tizerinde 6nemli bir etkiyle sonu¢lanmaktadir. Retina
gortintileme tekniklerindeki son gelismeler bu hastaligin

ve Ozellikle drusenin kompozisyonu ve fenotipi hakkinda
daha kesin veriler saglamis ve ileri evre hastalik riskinin
saptanmasi agisindan 6nemli bilgilere ulagilmigtir.

Drusenin molekiiler bilesimi ile ilgili ¢alismalar bolge-
sel inflamasyonun YBMD patogenezindeki anahtar eleman
olduguna isaret etmektedir. Drusen inflamasyon siireci
veya bunun iriinleri ile iligkili ok ¢esitli proteinler iger-
mektedir. Bu proteinlerin birgogu kompleman ve bunun
isleyisi ile ilgili goriinmektedir. Drusenin i¢inde ve RPE
altindaki mesafede yer alan proteinéz yapilarin bir kismi
aktive kompleman bilesikleridir. Vitronektin, klasterin,
kompleman reseptér 1 ve membran kofaktér proteini gibi
diger drusen bilesikleri de bilinen kompleman diizenleyici
proteinleridir. Kolesterol, C-reaktif protein ve amiloidoje-
nik peptid amiloid gibi diger drusen bilesiklerinin de ayn1
sekilde kompleman kaskadini aktive ettigi bilinmektedir.
Bir amiloid baglayan molekiil olan metalik ¢inko da dru-
sen igeriginde yer alir. Drusenin bu yapis1 Bruch membrani
diizeyinde kronik bolgesel bir inflamasyonun sonucu oldu-
gunu gostermektedir. Drusen biyuklugi, tipi ve igerigi ile
hem olusum agamalari, hem de hastaligin gelecekteki iler-
lemesi hakkinda oldukga bilgi vericidir.

Bazal birikintiler YBMD ile iligkili difiiz dagilmus iki
farkli biytikliik, yap: ve 6neme sahip lezyonlardir. RPE ve
bunun bazal membrani arasinda biriken bazal laminer de-
pozitler kiigiik cepler veya devaml kalin bir tabaka seklinde
gortiliir. Bazal lineer depozitler ise RPE’nin bazal membra-
n1 ve Bruch membraninin i¢ kollajenoz tabakas: arasinda
toplanir ve yumusak drusen ile ayn1 materyali igermektedir.

Farkli drusen tipleri sert, yumusak ve subretinal druse-
noid birikintiler seklindedir. Ilk olarak Gass tarafindan ba-
zal laminer drusen seklinde tanimlanan sert drusen, igerik
olarak yumusak drusene benzer 6zellikler tagidiginin anla-
silmasiyla daha sonra kutikiiler drusen olarak da isimlendi-
rilmistir. Yumugak drusen histopatolojik olarak RPE bazal
membraninim disindaki membranoz (lipoprotein kaynaklr)
atiklardan olugmaktadir. [lk tanimlandiginda retikiiler pso-
dodrusen olarak adlandirilan subretinal drusenoid birikin-
tilerin yakin zamanda hem histolojik, hem de OCT gorii-
niimi olarak drusene benzer bir yapida oldugu, ancak RPE
altinda degil sensoryel retina altina yerlestigi gosterilmistir.
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Diabetik retinopati giiniimiizde gelismis toplumlarda kali-

c1 gorme kaybi nedenlerinin baginda gelmektedir. Diabetik
retinopatideki en 6nemli gorme kaybi nedenleri diabetik
makiila 6demi ve proliferatif diabetik retinopatinin neden
oldugu komplikasyonlardir. Diabetik retinopatinin erken
donemde teshis edilmesi, gorme kaybi ile sonlanabilecek
komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan 6nemlidir.
Diabetik retinopati tanisinin konulmasinda ¢ogu olgu-
da biomikroskopik fundus muayenesi yeterli bir yontemdir.
Bu basit muayene ile diabetik retinopatinin teshis edilmesi
yaninda, hastaligin siddeti hakkinda da fikir sahibi olu-
nabilinir. Floresein anjiografi oftalmolojide uzun yillardir
kullanilan ve diabetik retinopati olgularinda 6nemi gok
iyi bilinen bir yontemdir. Floresein anjiografi diabetik re-
tinopatide makiila 6deminin tespitinde, makiila 6deminin
tiplendirilmesinde, proliferasyon odaklarinin ve iskemik
retinal alanlarin belirlenmesinde ve foveal avaskiiler zonun
degerlendirilmesinde kullanilmaktadir. Uygulanacak teda-
vi yonteminin kararlagtirilmasindan once mutlaka florese-
in anjiografi incelemesinin yapilmas: gereklidir. OCT nin
kullanima girmesinden 6nceki dénemde diabetik olgularda
fléresein anjiografi tek basina en 6nemli goriintiileme yon-
temiydi. Oysa OCT nin kullanima girmesi ile birlikte dia-
betik retinopatili gozlerde fléresein anjiografi yaninda mut-
laka OCT incelemesinin yapilmasi da gerekli hale gelmistir.

Giiniimiizde diabetik makiilopatide en onemli go-
riintiileme yontemi optik koherens tomografidir.

Diabetik retinopatili gézlerde OCT’nin fléresein anji-
ografiye gore iistiin oldugu bir ¢ok yer vardir. Ornegin se-
roz makiila dekolmanlar1 sadece OCT ile taninabilir. Sert
eksiidalarin seviyeleri (retina i¢i ya da retina alt1) OCT ile
daha iyi degerlendirilebilinir. Epiretinal membran, vitreo-
makiiler traksiyon gibi diabetik retinopatili gozlerde sik¢a
ortaya ¢ikan retina yiizeyine ait degisiklikler de OCT ile
daha net bir gekilde degerlendirilebilinir. Prognostik agidan
makiila 6deminden ayrilan kistoid makiila dejenerasyonu
OCT ile tanimabilmektedir. Makiila 6deminde OCT ile ya-
pilan fovea kalinlik 6lgiimleri sayesinde uygulanan tedavi-
nin sonuglar1 ¢ok hassas bir sekilde takip edilebilmektedir.

Diabetik retinopatiye ait lezyonlarin OCT ve

Tablo 1 fléresein anjiografi agisindan
degerlendirilmesi

Lezyon ocT FFA
Makiila ddemi e +
Ser6z makiila dekolmani +++ -
Vitreomakiiler traksiyon +H+ -
Sert eksiida +Ht+ ++
Epiretinal membran +H+ +
FAZ-iskemi - .

OCT hastanin gérme potansiyelini belirleyen faktorlerin
baginda gelen fotoreseptérlerin durumlari hakkinda da bil-
gi vermektedirler. OCT kesitinde fotoreseptér i¢ segment/
dis segment cizgisinin (fotoreseptor ¢izgisi, IS/OS bandi)
diizgiin bir sekilde ayirt edildigi olgularda, fotoreseptérle-
rin hastaliktan etkilenmedigini ya da en azindan sinirh bir
oranda etkilendigini sdylemek miimkiindiir. IS/OS bandi-
nin ¢izgisinin 6zellikle fovea altinda ayirt edilemedigi olgu-
larda fotoreseptor hasar1 oldugu ve uygulanacak tedavilere

ragmen fonksiyonel kazancin sinirli kalacagi soylenebilir
(Resim 1). Diabetik makiilopatide bulgular agisindan OCT,
fléresein anjiografi kiyaslamasi Tablo 1'de, OCT’nin diabe-
tik makiila 6demindeki klinik kullanimi Tablo 2'de goste-
rilmistir.

Tablo 2 OCT nin Klinik kullanimi

Odem tipinin belirlenmesi

e Serdz makilla dekolmani varliginin belirlenmesi

* Vitreomakiiler yiizey patolojilerinin taninmasi

* Tedavi seceneginin belirlenmesi

¢ Tedavinin saglayacagi fonksiyonel kazanimin tahmini
e Tedavi etkinliginin takibi
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Retina ven tikanikliklar: diabetik retinopatiden sonra en
sik goriilen retina damar hastaligidir. Cogu olguda makii-
lay1 ilgilendiren degisikliklere yol agmasi nedeniyle 6nemli
bir gérme kayb1 nedenidir. Cogunlukla 50 yasin tizerinde
goriiliir ve toplumda %1 ile %1.5 oraninda goriildiigii tah-
min edilmektedir. Birgok kaynakta retina ven tikanikliklar
santral retina ven tikanikligi ve retina ven dal tikaniklig:
olarak iki alt baslik altinda anlatilmaktadir. Klinik gorii-
niimleri, olus mekanizmalar1 ve en 6nemlisi retina doku-
sunda neden oldugu degisiklikler birbirine benzedigi i¢in
biz bu iki patolojiyi ayn1 baslik altinda inceleyecegiz.

Santral retina ven tikanikliginda retina veni heniiz
iist ve alt dallara ayrilmadan optik disk iginde tikanikliga
ugrar. Tikaniklik lamina kribroza seviyesinde ya da hemen
arkasinda trombus olusumu ile meydana gelir. Burada sant-
ral retinal arterle ortak adventisyal kilifi paylasan santral
retinal ven, ateroskleroza ugramis arter tarafindan basiya
maruz kalir. Sistemik damar hastaliklar1 nedeniyle damar
duvari dejenerasyonlari izlenebilen bu hastalarda venin en-
dotel ve intima tabakalar1 hasara ugrar. Bunun yaninda inf-
lamatuar veya tikayici optik disk ve orbita patolojileri, kan
akim bozukluklari, hiperviskosite ve damar anomalileri ile
olusan endotel hasari ve intima hiperplazisi kan akiminda
tiirbiilansa yol agarak trombus gelisimine katki yapar. Bazi
yazarlar lamina kribrozanin kalabalik yapisinin bir tiinel
sendromu gibi santral retinal veni sikigtirarak tikanikliga
katki yaptigini diisiinmektedir.

Santral retinal ven tikanikliginmn bir varyasyonu olarak
kabul edilen hemisantral ya da hemisferik retinal ven tika-
nikliginda ise yaklasik %20 gozde gorilen dogumsal bir
varyasyon s6z konusudur. Bu patolojide santral retinal ven
lamina kribrozanin arkasinda optik sinire tist ve alt dal ol-
mak tizere iki ayr1 koldan girer. Bu dallardan biri optik sinir
iginde tikanirsa klinik tablo ortaya ¢ikar. Goriiniimii santral
retina ven tikanikligina benzemekle birlikte retinanin timii
degil sadece st ya da alt yarimu etkilenmistir.

Santral retina ven tikanikliginin bir baska formu ola-
rak degerlendirilen baska bir patoloji de papilloflebitdir.
Bazi1 kaynaklarda bu hastalik optik disk vaskaiiliti olarak da
gecmektedir. Genelde 50 yagin altinda goriilen klinigi tipik
santral retinal ven tikanikligina benzemekle birlikte ondan
¢ok daha hafif olabilen bir tablodur. Etyolojide inflamatuar
optik norit ya da vaskiilit suglanmigtir. Gorme normal ya
da hafif etkilenmis olabilir ve 151k reaksiyonu ¢ogunlukla
pozitiftir.

Histopatolojik olarak santral retina ven tikanikhiginda
meydana gelen temel degisiklik hemorajik retina nekrozu-
dur. Venoz ve kapiller hidrostatik basing artigi ile kan akimi
durur ve meydana gelen hipoksi sonucu kapiller endotel
hiicre hasari ile birlikte damar disina sizinti, doku iginde
kistik tipte 6dem gelisimi ve kanamalar meydana gelir.
Doku basincinin yiikselmesi ile birlikte dolagimin daha da
yavaglamasi ve hipoksinin ilerlemesi sonucunda kisir bir
dongii olusur. Bu kisir déngii neticesinde baslangigta daha
hafif olan olgular zamanla agirlasabilir ve iskemi belirgin
hale gelebilir. Retina dokusunda gelisen iskeminin yayginl-
&1 fonksiyonel agidan olduke¢a 6nemli bir belirleyici oldugu
i¢in santral retina ven tikanikligi non-iskemik ve iskemik
olmak iizere ikiye ayrilarak incelenmektedir. Baslangicta
non-iskemik olarak kabul edilen olgularimn %20 ile 35’inde
daha sonradan iskemik tipe gegis goriilebilmektedir. Non-
iskemik santral retinal ven tikanikliginda gorme genellikle
1/10’un iizerindedir. Pupilla reflekleri normaldir. Gézdibi
muayenenesinde tim kadranlarda ve periferde daha yogun
nokta-leke-mum alevi seklinde retinal kanamalar, dilate
tortudz venler ve retinal 6dem vardir. Arka kutupta nadir
yumusak eksiidalar ve preretinal kanamalar olabilir (Resim
1). Iskemik santral retinal ven tikamkhginda ise gérme ge-
nellikle 1/10’un altindadir. Baz1 olgularda gérme keskinligi

Resim 1 e Non-iskemik santral retina ven tikanikligi tespit edilen
goze ait fundus fotografi.
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Retina arter tikanikligi, retinanin arteriyel sisteminin ¢o-
gunlukla emboliye bagl olarak tikanmasi ile ortaya ¢ikan
ve ciddi gorme kayiplari ile sonuglanabilen nadir bir pato-
lojidir. Tikanikligin yerine gére santral retina arter tikanik-
l1g1 ya da retina arter dal tikanikligi olmak tizere iki gruba
ayrilir. Tikaniklik optik sinir iginde ise retinanin tiim arte-

riyel sistemini ilgilendiren santral retinal arter tikanikligs,
tikaniklik optik sinirin distalinde ise retinanin arteriyel sis-
teminin bir kismini ilgilendiren retina arter dal tikaniklig:
ortaya ¢ikar.

Arter tikanikliklar: genel olarak aterosklerotik ve hi-
pertansif hastalarda goriiliir. Emboli arter dolagiminda ti-
kanmaya yol agan en énemli nedendir. Ozellikle retina dal
tikanikliklariin ¢ok biiyiik bir yiizdesi emboli sonucu or-
taya ¢ikar. Oftalmik arter internal karotisin ilk dali oldugu
i¢in kalpten ya da karotisten kaynaklanan emboli dogrudan
retinal arteriyel sisteme ulagabilir. Bu nedenle emboli riski
tagtyan hastalarda mutlaka profilaktik 6nlemlerin alinmas:
gereklidir.

Santral retinal arter titkanikligi nadir goriilen bir pato-
lojidir. Onbinde bir oraninda goriildigi tahmin edilmek-
tedir. Erkeklerde iki kat daha fazla gériildiigi bildirilmistir.
Emboli diginda optik norit, bazi orbita hastaliklar: (mukor-
mikoz gibi), optik sinir travmalari, sistemik koagiilopatiler,
radyasyon tedavisi, g6z gevresine yapilan depo ilag injeksi-
yonlari, optik disk druseni ve bazi vaskiilitlerin santral re-
tinal arter tikanikligina yol agabilecegi bilinmektedir. Bila-
teral tutulum ve oldukga kotii prognoz agisindan temporal
arterit her zaman retina arter tikaniklig1 nedenlerinden biri
olarak akilda tutulmalidir. Retina arter dal tikaniklig1 sant-
ral retina arter tikanikhgindan daha da nadir goriiliir. Ti-
kanmadan ¢ok yiiksek oranda emboli sorumludur. Embo-
liler 5 alt grupta incelenebilinir. Kalsifik emboliler genellikle
aort ya da mitral kapak orijinli embolilerdir. Vegetatif embo-
liler bakteriyel endokarditi olan hastalarda ortaya ¢ikarlar.
Miksomatéz emboliler bir kalp timérii olan miksomalar-
dan kaynak alirlar. En sik embolilerden biri olan kolesterol
embolilerinin igerigini agirlikli olarak parlak, sar1 turuncu
kristaller olarak goriilen kolesterol olusturur. Fibrinop-
latelet emboliler ise genellikle ¢ok sayida gri renkli damar
i¢inde uzunlamasina seyreden ve tim lumeni doldurabilen
partikiillerden olugurlar. Amorozis fugaksa yol agabilirler.

Santral retina arter tikaniklig1 ani ve agrisiz gorme kay-
brile ortaya gikar. Yaklasik %10 hastada arter titkanmasi 6n-
cesi amorozis fugaks bildirilmistir. Gorme keskinligi tipik
olgularda 151k hissi ya da el hareketi seviyesine kadar geriler.
Oftalmik arter tikaniklig1 ya da temporal arterit olmadik¢a
151k hissinin olmamasi olasi degildir. Kaynaginin koroid do-
lasimindan alan siliyoretinal arter varliginda ise foveal bél-
ge kismen etkilenmeyecegi i¢in gorme keskinligi ¢ok iyi bir
seviyede de olabilir. Foveaya ikinci bir sirkiilasyon saglayan
siliyoretinal arterin normal bireylerde %15 ile % 30 oranin-
da goriildagi bildirilmistir. Retina arter dal tikanikliginda
ise foveanin ne derece etkilendigi 6nemlidir. Foveanin ko-
rundugu dal tikanikliklarinda gérme keskinligi tam olabi-
lir. Bu tip hastalar genellikle gorme alani kaybindan sikayet
ederler. Arter dal tikanikliklar1 ¢ok biiyiik oranda retinanin
oksijen ihtiyacinin en yiiksek oldugu makiila bélgesini bes-
leyen damarlarda ortaya ¢ikar. Santral retina arter tikanikli-
ginda da sinir lifi tabakasinin ve ganglion hiicre tabakasinin
en kalin oldugu ve yine oksijene en fazla gereksinim duyu-
lan arka kutup olaydan en fazla etkilenen bolgedir.

Santral retina arter tikanikliginda fundus muayenesin-
deki Japon bayragi olarak (bazi kaynaklarda “cherry red
spot” olarak geger) ifade edilen foveanin kirmizi reflesinin
cevresindeki beyazlagsmus retina dokusu yaninda belirgin
goriiniim teshiste ¢ok degerli bir bulgudur (Resim 1). An-
cak erken donemde retinada heniiz 6dem olugmamisken
bu gériiniim izlenmez. Arter tikanikliligini takiben gegen
1-2 aylik donemde ise retinadaki 6demli goriiniim ortadan
kalkar ve bu asamada teshis zorlasir. Tikali damar bolgesi
disk iginde kaldig1 i¢in muayenede damar i¢indeki emboli
goriilemez. FFA taniya yardimci bir yontemdir. Uzamus kol-
retina zamanyi, arterlerin ge¢ dolmasi, arterio-vendz gegis
uzamasl, diskin ge¢ boyanmasi taniyr destekleyen bulgu-
lardir. ERGde a dalgasinda degisiklik olmazken, retinanin
santral retinal arter tarafindan beslenen yiizeyel tabakala-
rina ait degisimleri yansitan b dalgasinda depresyon ya da
tamamen silinme goriiliir. Afferent pupiller defekt muayene
sirasinda mutlaka bakilmas: gereken faydali bir bulgudur.

Retina arter dal tikanikliginda da tikali retina bolge-
sinde gelisen 6dem tanida en 6nemli muayene bulgusudur.
Yine bu 6demin zamanla ortadan kalkabilecegi unutul-
mamalidir. Dal tikanikligindan etkilenen retina alani gok
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Santral seroz koryoretinopati (SSKR) koroid damarlarin-
daki gegirgenlik artigina ve RPE bariyer defektine bagh
olarak ortaya ¢iktig1 diisiiniilen serdz retina dekolmani ile
karekterize bir hastaliktir. Genellikle orta yash erkeklerde
goriilen bir tablodur. Santral gorme bulanikligi, metamor-
fopsi, santral skotom ve azalmis renk satiirasyonu en 6nem-
li semptomlardir. Hastalarin bir kisminda gérme bulanik-
lig1 hipermetropik diizeltme ile azalabilir. Semptomlar bir
¢ok olguda kendiginden gerileyebilmektedir. Ancak zaman
iginde ayn1 gozde ya da diger gozde niiks ortaya ¢ikabilir.
Hastaligin tip A kisilik, sistemik hipertansiyon, kortikoste-
roid ve birgok medikal ajan kullanimu ile iligkili oldugu bi-
linmektedir. Ayrica mevsim gegislerinde ve 6zellikle bahar
aylarinda ataklarin daha siklastig1 goriiliir. SSKR genellikle
iyi prognoza sahip olsa bile uzamis ve sik tekrar eden atak-
larin makilada dejeneratif degisikliklere neden olarak kali-
c1 gorme kayiplari yaptigi da bilinmektedir.

SSKR akut ve kronik hastalik olarak incelenebilir. Akut
SSKRde genellikle floresein anjiografide bir ya da birkag
fokal s1izint1 odag: gorilir. Siklikla tek goz etkilenir ve za-
manla spontan gerileme olur. N6rosensoryel retina dekol-
mani genellikle seffaf subretinal siv1 tarafindan olugturulur
(Resim 1). Ancak bazi olgularda subretinal boslugu daha
yogun, fibrin igeren bir siv1 doldurabilir. Bu durum daha
ok sistemik kortikosteroid kullanan SSKR hastalarinda go-

Resim 1 e Foveadan gecen OCT kesitinde genis subretinal sivi bi-
rikimi ve kigik RPE dekolmanlari gériilmektedir. Retina altindaki
sivinin optik yansiticilik 6zelligi olmadigina dikkat ediniz.

Resim 2 e Sistemik kortikosteroid kullanan bir SSKR hastasinda
retina alti genis sivi birikimindeki yansima bolgeleri yer yer septa
olusturacak derecede (ok) yapilagmaya neden olmus. Sivi igeriginin
fibrin agirlikli oldugunu sdylemek yanhs olmaz.

rilmektedir (Resim 2). Akut SSKR genellikle ciddi gérme
kaybina neden olmaz. Hastaligin ikinci tipi kronik SSKR ise
genellikle bilateraldir ve yaygin RPE hasari ile karekterize-
dir. Degisen miktarlarda subretinal sivi, yaygin RPE atro-
fisi, RPE go¢ii ve RPE hiperplazisi diffiiz SSKRdeki mor-
folojik bulgulardir (Resim 3). Floresein anjiografide ¢ok
sayida RPE kagak alanlarina isaret eden diizensiz graniiler

Resim 3 e Kronik SSKR'li bir gozde yaygin RPE degisiklikleri,
dizensiz pigment epiteli dekolmanlari, yer yer retina igine uzanan
RPE hiperplazi/hipertrofileri ve az miktarda retina alti sivi birikimi
gorilmektedir. Akut olgularda pigment epiteli dekolmanlari hemen
herzaman iyi sinirli ve soliter olurken, kronik ve sik nikslerle seyre-
den olgularda ise bu olguda gorildiigu gibi dizensiz ve ¢ok sayida
kiiciik pigment epiteli dekolmanlari gorilebilir.
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Makiila deligi foveada tam kat doku kaybiyla kendini gos-
teren ilerleyici bir makiila patolojisidir. Genellikle 55 yas
tizerinde gorilir. Bayanlarda daha sik gorildagi bilinmek-
tedir. Cogu olguda delik kendiliginden gelisebilirken (idio-
patik makiila deligi), daha az oranda kiint glob travmalar:
sonrasi da gelistigi (travmatik makaiila deligi) bilinmektedir.
Elli yas alt1 makiila delikleri daha gok travmaya baghdur.
Idiopatik makiila deliklerinde ise fovea bolgesine sik1 yapi-
sik arka hyaloidin 6nemli bir predispozan faktér oldugu bi-
linmektedir. Bu nedenle makiila delikleri bazi kaynaklarda
vitreomakiiler yiizey patolojileri arasinda incelenmektedir.

Idiopatik makiila deliklerinin bilateral olma oranu lite-
ratiirde farkli serilerde %2 ile %28 arasinda verilmistir. Lite-
ratiirdeki bu derece farkli oranlar diger gézdeki patolojinin
tespiti i¢in kullanilan yontemlerin ¢alismadan ¢aligmaya
farkli olmasindan kaynaklanir. Baslangi¢ makiila delikleri
biomikroskopik fundus muayenesi ile atlanabilirken, OCT
bu konuda en hassas gortintiileme yontemidir.

Makiila deligi erken safthada asemptomatik olabilir. Ge-
nellikle hastanin ilk ortaya ¢ikan sikayeti hafif bir metamor-
fopsidir. Ancak diger goziinde patolojik bir bulgu olmayan
hastalar bu erken donem semptomlar: hissedemeyebilirler.
Hastaligin ilerleyen dénemlerinde metamorfopsiye santral
skotom ve gorme keskinliginde azalma eslik eder. Erken
donem makiila deliklerinin kendiliginden kapanabildikleri
gosterilmistir. Kendiliginden delik kapanma oranlar1 6zel-
likle travmatik makiila deliklerinde daha ytiksektir. Ancak
ilerlemis evrelerde kendiliginden kapanma olmayacagi igin
cerrahi miidahale gerekecektir.

Makiila delikleri ile ilgili en sik kullanilan siniflandirma
1995 yilinda Gass tarafindan yapilmustir. Giiniimiizde hala
kullanimi devam eden bu siniflandirma biomikroskopik
muayene bulgularma gére yapilmustir. Giiniimiizde Gassa
ait siniflandirmanin her bir evresinin SD-OCT bulgularina
gore karsiligi tanimlanmistir. Bu da Gass'n makiila deli-
ginde OCT gibi 6nemli bir goriintiileme yontemi yokken
dahi ne derece basarih bir siniflandirma yaptigini goster-
mektedir. Gass'n siniflandirmasina gére makiila delikleri 4
evreye ayrilir. Evre I makiila deligi ya da makiila deligine
gidis foveada sar1 renkli spot ya da halka gériintimi ile bir-
likte foveal ¢ukurlugun progresif sekilde kaybolmasi olarak

Resim 1 e Fovea kenarina siki yapisiklik gosteren arka hyaloidin
retina iginde kiiclk bir kist olusturdugu gézleniyor. Ayrica traksi-
yona bagl olarak fovea altindaki 1S/0S bandinda kiigiik bir kirilma
gozleniyor. Gorme keskinligi tam olan bu hastanin metamorfopsi
sikayeti vardi.

tanimlanir. Gass bu evreyi foveadaki kiigiik lokalize dekol-
man seklinde agiklamistir. Gergekten de SD-OCT bulgular:
erken dénemde ozellikle fotoreseptor tabakada elevasyon
gostermistir (Resim 1). Ancak Evre I olarak tanimlanmig
olgularda SD-OCT'de daha siklikla yiizey gekintisine bag-
I1 olarak retina dokusunda kistlesme (6zellikle ytizeye ya-
kin tabakalarda) goriilmektedir (Resim 2). Evre I makiila
deliklerinde gorme keskinligi 10/10 seviyesinde olabilir.
Ancak dikkatli hastalar metamorfopsi tanimlarlar. Evre IT

Resim 2 e Arka hyaloidin foveaya ve disk basina siki yapisik oldugu
gorillyor. Retina yiizeyine uygulanan traksiyon foveada biiyiik bir
kist olusumuna ve retina tabanindaki 1S/0S bandinin silinmesine
neden olmus. Arka hyaloid cizgisinin dstiindeki hipo-reflektif bolge-
de vitreoskizis gdzleniyor.
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Epiretinal membran (ERM) retina yiizeyinde ortaya ¢ikan
ve makiiler mimariyi bozarak, 6zellikle foveal bolgede re-
tina kalinlasmasina ve foveal qukurlugun kaybolmasina yol
acan anormal glial ya da fibroselliiler proliferasyondur. Lite-
ratiirde ayn1 patolojiyi agiklamak igin preretinal membran,
idiopatik preretinal gliosis, selofan makiilopatisi, makiiler
pucker ve yiizey kirisikhik retinopatisi gibi farkli isimler
kullanilmigtir. Bu isimler bazen epiretinal membran ile bi-
rebir esanlam ifade ederken, bazen de ana patolojinin farkly
spektrumunu anlatmak icin segilmistir. Ornegin Gass ta-
rafindan gelistirilen ancak giiniimiizde gok da sik kullanil-
mayan siniflandirmada patolojinin siddetine gére hastalik
selofan makiilopatisi (Grade 0 ERM), kirisik selofan makii-
lopatisi (Grade 1 ERM) ve makiiler pucker (Grade 2 ERM)
seklinde ti¢ evreye ayrilmustir. Selofan makiilopatisi retinada
herhangi bir distorsiyona yol agmaz. Biomikroskopik retina
muayenesi sirasinda retinada goriilen parlak yansima, seffaf
selofan kagitlarina benzetildigi i¢in bu sekilde isimlendiril-
migstir. Hastaligin bu evresinde gérme keskinligi genellikle
iyidir ve bu tip olgularin takip edilmesi onerilmektedir. Ki-
ristk selofan makiilopatisi retinada hafif distorsiyona neden
olur. Buna bagl olarak retina yiizeyinde radyal kivrimlar
ve Ozellikle arka kutuptaki biiyiik retinal damarlarda kiv-

(A

rim artisi ile birlikte foveal merkeze dogru ¢ekilme izlenir
(Resim 1). Biomikroskopik gortinimi kirigtirilip atilmig
selofan kagidina benzetilmistir. Bu evrede gorme keskinli-

gi gerilemeye baglamustir (genellikle 5/10-8/10 seviyesine)
ve hasta metamorfopsiden sikayet etmektedir. Giniimiizde
hastaligin bu evresinde cerrahi miidahale 6nerilmektedir.
Makiiler pucker ise hastaligin en ileri formunu ifade eder.
Retina ytizeyinde gri renkli, yer yer retina damarlarmn
goriiniimiinii engelleyen bir zar olusumu vardir. Merkezi
retina damarlardaki ¢ekilme daha belirgindir (Resim 2).
Hastalar uzun siiredir devam eden siddetli metamorfopsi
tarif ederler ve gorme keskinligi daha da gerilemis ve baz1
olgularda 1/10 seviyesine diigmiistiir.

ERM’ler gelisme mekanizmalarina gore idiopatik ERM
ve sekonder ERM olarak ayrilirlar. Idiopatik ERM ler baska
bir retina patolojisi yokken ortaya ¢ikar. Cogu olguda arka
hyaloid ayrilmas: gergeklesmistir. Posterior vitreusun skizi-
si sikga goriilen bir bagka vitreus degisikligidir. Baz1 aragtir-
macilar posterior vitreus skizisi nedeniyle retina yiizeyine
yakin alanda makiilaya yapigik sekilde kalan kortikal vitre-
usun retina yiizeyinde glial ve fibroselliiler proliferasyona
miisait bir ortam olusturdugunu diisiinmektedir. Sekonder
ERM baska bir retina patolojisi sonrasi gelisen tiptir. Sekon-

(B) =

Resim 1 e infra-red kamera (A) ve kirmizindan yoksun fundus kameras gériintiisiinde (B) ERM’nin makiila bolgesinde olusturdugu
degisiklik gorilmekte. Retina damarlarinda kivrim artigi ve damarlarin foveal merkeze dogru gekildigi izleniyor.
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Lamellar makiiler defektler makiilada traksiyonel etki ile
ortaya ¢ikan ve tam kat doku kaybi goriilmeyen hastalik
grubu olarak tarif edilebilinir. Tanimdan da anlasilacag:
gibi retinadaki doku kayb: hi¢bir zaman tiim katmanla-
r1 ilgilendirecek sekilde ortaya ¢ikmaz. Birgok kitapta bu
konu idiopatik epiretinal membran ya da idiopatik makiila
deligi bashg: altinda yer almaktadir. Yine birgok kaynakta
lamellar makiiler defekt yerine gozdibi muayenesindeki
goriiniimleri makiila deligini andirdigs i¢in yalanci makiila
deligi isimlendirilmesi kullanilmaktadir. Oysaki lamellar
makiiler defektte makiila deligindeki gibi tam kat bir doku
kayb1 yoktur. Lamellar makiiler defektlerin gerek ortaya
¢ikis mekanizmalari, gerekse de klinik seyirleri epiretinal
membranlar ya da makiila deliklerinden farkli oldugu igin
biz bu hastalik grubunu ayr1 bir baglik altinda incelemeyi
uygun gordik.

Lamellar makiiler defektler makiilada traksiyonel
etki ile ortaya ¢ikan ve kismi doku kayb ile seyreden pa-
tolojilerdir. Hemen her zaman epiretinal membran bir-
likteligi s6z konusudur.

Lamellar makiiler defekt son yillarda kullanima girmis
bir ifadedir. Bunda idiopatik epiretinal membran olgulari-
nin dikkatli OCT analizlerinin yapilarak lezyonun davranis
sekline gore farkli alt gruplara ayirma ¢abasi etkili olmus-
tur. Zaten giiniimiizde lamellar makiiler defekti dogru bir
sekilde teshis edip, hangi alt gruba girdigi sadece OCT ile
belirlenir. Lamellar makiiler defektleri gozdibi muayenesiy-
le tanimlamak, hatta bazen tam kat makiila deliginden ayirt
etmek bile zor olabilir. Lamellar makiiler defekt OCT ozel-
liklerine gore 3 farkl tabloya ayrilir. Bunlar lamellar makii-
ler hol (lamellar makiila deligi), makiiler psodohol (makiiler
yalanct delik) ve foveal psodokisttir. Bu 3 tabloyu birbirin-
den gozdibi muayenesi ya da anjiografik testlerle ayirmak
mimkin degildir. Her 3 tabloda da epiretinal membran
gok sik goriilen bir durumdur, ancak bu gozlerin memb-
ranin uyguladigi ¢ekinti etkisine kars1 verdigi cevap primer
epiretinal membran olarak tanimlanan patolojiden ¢ok
daha farklidir. Primer epiretinal membranda retinadaki asil
patolojik degisim fibrotik bir siire¢ esliginde retinada kistik
bosluklarin kesinlikle olusmadig: diffiiz bir kalinlagmadr.
Kalinlagsma 6zellikle dis pleksiform tabakanin tistiindeki re-

Resim 1 e Primer epiretinal membranda retinadaki patolojik de-
gisim fibrotik bir siire¢ egliginde retinada kistik bosluklarin olus-
madi§i diffiiz bir kalinlasmadir. Kalinlagsma ¢zellikle dis pleksiform
tabakanin iistiindeki retina katmanlarinda olmaktadir.

tina katmanlarinda olmaktadir (Resim 1). Oysaki lamellar
makiiler defektte retinadaki temel degisiklik kismi bir doku
kaybidir. OCT’deki doku kayb: nedeniyle olusan foveal bél-
gedeki gortiiniim lamellar makiiler defektin alt tipini belir-
ler. Retina iginde kistik bir bogluk olusumu gézlenirse ma-
kiiler psddokist, foveal konturda keskinlesme ve diklesme
belirirse makiiler psodohol, defekt kenarlarindan dig plek-
siform tabaka hizasinda retinal ayrisma izlenirse lamellar
makiiler hol ortaya ¢ikar. $imdi Tablo 1'de genel ozellikleri
verilen bu 3 patolojinin detaylarina girecegiz.

Idiopatik epiretinal membranda doku kalinlasmas:
olurken, lamellar makiiler defektlerde epiretinal memb-
ran birlikteligine ragmen kismi doku kayb1 olusur.

Lamellar Makiiler Hol

Lameller makiiler hol foveanin i¢ tabakalarinin traksiyona
maruz kalarak alttaki derin tabakalardan ayrilmas: olarak
tarif edilen kismi kalinliktaki doku defetleridir (Resim 2).
flk tarif edildiklerinde kistoid makiila demi sonucu geli-
sen bir makiila patolojisi oldugu disiiniilmiis ancak sonra-
ki yillarda asil tetikleyici faktoriin doku iginde sivi birikimi
degil, dokuya uygulanan traksiyon oldugu gosterilmistir.
Biomikroskopik muayenede tipik olarak yuvarlak ya da
diizensiz sekilde, iyi smirly, kirmizi bir lezyon olarak goriil-
mekle beraber diger lamellar makiiler defektlerden ve hatta
bazen tam kat makiila deliklerinden ayirtedilmesi mimkiin
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Miyopi en sik goriilen okiiler anomalilerden biridir. Birlesik
Devletlerde %25den fazla rastlandig: bildirilmistir. Deje-
neratif miyopi (yiiksek miyopi ya da patolojik miyopi ola-
rak da kullanilir) ise sadece %2 oraninda goriilen, gozdeki
progresif uzamaya sklera ve koroiddeki incelme ve retina ve
RPEdeki dejeneratif degisikliklerin eslik ettigi patolojik bir
durumdur. Asya toplumlarinda ve 6zellikle de Japonyada
¢ok daha yiiksek oranlarda goriildiigii bilinmektedir. Kay-
naklarin biiyiik ¢ogunlugunda -6.00 dpden biiyiik kirma
kusuru ve 26.5 mmden biiyiik aksiyel glob uzunlugu varligt
dejeneratif miyopinin tanimi olarak gosterilirken, bu deje-
neratif degisiklikler -8.00 dp iizerinde kirma kusuru olan
ve aksiyel glob boyunun 32.5 mmden uzun oldugu gozlerde
daha sik gorilir.

Dejeneratif miyopinin fundus bulgular1 tan1 igin ye-
terlidir. Miyopik disk tipik olarak obliktir; disk temporali
diizlesmisken, nasal kenar1 ise daha yiiksektir. Disk kena-
rinda konsantrik depigmente bir alan vardir ve bu gori-
nim miyopik kresent olarak isimlendirilir. Kresent diskin
nasal kenarina da uzanip, diski ¢epegevre kapsayabilir. De-
jeneratif miyopik gozlerde pigmet igerigi azalmig ve ylizey
tabakalarinda incelme olusmus koroid yapis1 nedeniyle ko-
roidin daha derin katmanlardaki biiyiik damarlar1 belirgin
bir sekilde goriilebilir (Resim 1). Bazi olgularda skleranin

Resim 1 e Dejeneratif myopili bir g6ziin fundus gériinimi. Sub-
foveal bélgedeki KNV ve etrafinda neden oldudu retinal kanama iz-
lenmekte. Genis peripapiller atrofi, tilte ve oblik disk, belirgin koroid
bilyiik damarlari ve biyik retinal damarlarda diizlesme diger tipik
bulgular olarak siralanabilir.

da asir1 incelmesiyle birlikte sklera, koroid ve RPEyi igeren
arka kutupta lokalize ektatik bir alan olusabilir. Bu patolo-
jik degisiklikler posterior stafilom olarak adlandirilir ve bu
tip gozlerde dejeneratif miyopiye 6zgii miyopik foveaskisiz
ortaya ¢ikabilir. Gézdeki uzama sonucu elastik laminada-
ki yirtilmalar neticesinde Bruch membranindan olusan
catlaklar laker ¢atlaklar: olarak isimlendirilir. Bu catlaklar
tek ya da ¢ogul olabilecegi gibi, farkli oryantasyonlarda da
seyredebilir. Anjioid streaksdeki ¢atlaklar gibi herzaman
disk kenarindan radyal tarzda retinaya yayilim gostermez-
ler. Catlak bolgeleri koroid neovaskiilarizasyonu (KNV)
gelisiminde ¢ok 6nemli rol oynar. Bazi catlak bolgelerinde
ise KNV olmadan retinal kanamalar da gelisebilir. Kendini
sinirlayan kiigiik KNV odaklarinda ise zamanla subretinal
veya intraretinal RPE hiperplazisine bagl olarak Forster-
Fuchs spotlari olarak isimlendirilen koyu renkli yuvarlak ya
da oval noktalar/spotlar olusur.

Miyopik KNV 50 yasin altinda goriilen KNV nedenle-
rinin baginda gelmektedir. Ayrica yine geng —orta yasl nii-
fustaki sik¢a goriilen merkezi gérme kayb1 nedenlerinden
biridir. Dejeneratif miyopide KNV goriilme orani farkly
¢alismalarda %5 ile %10 oraninda bildirilmistir. KNV ¢o-
gunlukla subfoveal bolgeye yerlesir.

Dejeneratif miyopi zengin ve nispeten spesifik fundus
bulgular1 sayesinde biomikroskopik muayene ile basit bir
sekilde teshis edilebilinir. Ancak en 6nemli gérme sebebi
olan subfoveal KNV’yi degerlendirmek i¢in FFA ve OCT
gerekmektedir. Miyopik KNV’ler herzaman klasik memb-
ranlardir; yani RPE’nin tizerinde yer alirlar (Resim 2). Bu
membranlarin bir diger karekteristik 6zelligi ¢ok fazla siv1
sizintisina neden olmadiklari ig¢in FFAnin ve ozellikle de
OCT'nin dikkatli degerlendirilmesi gerekmektedir. Bazi
olgularda OCTde hi¢ s1vi olmamasina ragmen FFAda 6zel-
likle ge¢ fazlarda sivi sizintisi goriilebilecegi akilda tutulma-
11 ve OCT ile FFA birlikte dikkatlice degerlendirilmelidir.
Yine tedavi takibinde OCTde siv1 izlenmeyen olgularda
YBMD olgularindan daha siklikla FFA'ya ihtiya¢ duyula-
bilinir. OCT, KNV’yi degerlendirmede sagladig1 olanaklar
disinda dejeneratif miyopi hastalarindaki bir bagka 6nemli,
ileri derecede gorme kayb1 nedeni olabilen miyopik fove-
askizisde tek bagmna ¢ok yardimeci bir yontem olmasidir.
Makiila deligi, yalanci makiila deligi, foveaskizis, makiila
dekolmani, epiretinal membran ve vitreomakiiler traksiyon
gibi karmagik komponentleri birlikte barindiran miyopik
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Anjioid streaks Bruch membranindaki ¢atlaklar nedeniyle
gozdibi muayenesinde kahverengi-kirmizi ya da gri renk-
li gizgilenmeler seklinde ortaya ¢ikan ve sistemik birlikte-
likleri sik bir hastaliktir. G6zdibinde goriilen gatlaklar her
zaman iki gozii de ilgilendirir ve optik disk kenarindan
radyal tarzda yayillim gosterir (Resim 1). Hastahigin erken
doénemleri asemptomatiktir. Bu dénemde tani rutin gozdibi
muayenesinde catlaklarin gériilmesi ile konulabilinir. An-
cak ozellikle makiila bolgesinden gegen gatlaklardan ortaya
¢ikan KNV ciddi gorme kaybina neden olarak uzun do-
nemde, 6zellikle de 5. dekadda legal korliige gidecek gérme
kayiplarina yol agar. KNV yaklasik %50 olguda bilateraldir
ve genellikle farkli zamanlarda ortaya ¢ikar. Tek goz deger-
lendirildiginde literatiirde %70-80 oranlarinda KNV gelis-
tigini bildiren yayinlar mevcuttur. KNV ¢ok sik niiks etme
tabiatindadir ve zaman i¢inde disk ¢evresi ve makiilada
ciddi skar olusumuna yol agabilir. Giiniimiizde KNV teda-
visinde uygulanan yéntemlere erken donemde yanit alinsa
bile, KNV aktivasyonu sik oldugu i¢in ve her ortaya ¢ikan
niiks, fibrotik siireci arttirdig1 igin maalesef uzun donemde
prognoz iyi degildir.

Anjioid streaks goriilen sistemik patolojiler psdoksan-
toma elastikum, Paget hastaligi, beta talesemi, orak hiicre
anemisi ve Ehlers-Danlos sendromudur. Otosomal resessif
ve daha az siklikta otosomal dominant gegisi bildirilmis
olan ve hastalarin %80’inde 16. kromozomun ABCC6 gen
lokasyonunda mutasyon tespit edilen psédoksantoma elas-
tikum en sik anjioid streaks birlikteligi gosteren sistemik
tablodur. Olgularin yaklasik %85’inde anjiod streaks tespit
edilmistir. Bir baska goz bulgusu da optik disk drusenidir
ve olgularin %21’inde tanimlanmustir (Resim 2). Deri ve
kardiovaskiiler sistem hastahigmnin bulgu verdigi diger ya-
pilardir.

Anjioid streaksde asil patolojinin lokalize oldugu doku
Bruch membranidir. RPE hiicrelerinin yapigsma yeri olan
Bruch membrani, bu hiicreler ile koryokapillaris arasindaki
¢ift yonlii metabolik gecisi kontrol eden bir yapidir. Histo-
lojik olarak 5 ayr1 tabakadan olusur. Bu tabakalar i¢ten disa
dogru RPE basal laminasi, i¢ kollojen tabaka, orta elastik
tabaka, dis kollojen tabaka ve koryokapillaris endotel hiic-
releri bazal membrani seklinde siralanir. Anjioid streaksde-
ki asil patoloji dokuya elastisite ve direng veren ve elastin

Resim 1 e Anjioid streaksde ortaya gikan catlaklar en iyi sekilde
ISYA ile goriintiilenir. Resimdeki olguda ISYA'nin geg fazinda cat-
laklar hiperfléresans cizgiler seklinde optik diskten radyal tarzda
yayilim gosteriyor.

Resim 2 e Psgdoksantoma elastikum teshisi konan bir hastaya ait
fundus otofléresan goriintiide hiperotofléresan optik disk druseni
izlenmekte. Fundus otofléresans gériintiileme optik disk drusenini
teshis etmek agisindan oldukga etkili bir ydntemdir.
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Optik pit, optik disk kenarinda sar1 ya da kirli beyaz renk-
te, yuvarlak ya da oval sekilli, krater benzeri kolobomatéz
gukurluk olarak tanimlanir. Optik pit ¢ok yiiksek oranda
optik diskin temporal kosesinde ozellikle de alt temporal
kenarinda gorilir. 10.000de 1 sikhiginda gorildiga tah-

min edilmektedir. Ancak optik pit, makiilopatiye neden
olmadikga, yani optik pit makiilopatisi gelismedigi stirece
asemptomatik oldugu i¢in yukarida verilen siklik oraninin
daha fazla oldugu muhtemeldir. Optik pit gogu olguda tek
taraflidir; bazi galigmalar bilateralite oranini %10-15 olarak
vermislerdir. Embryolojik arastirmalar primitiv papillanin
noroektodermal kivrimindaki anormal diferansiyasyonun
optik pit gelisimine yol agan faktor oldugunu gostermistir.
Optik pit hastalarinda sikga goriilen anormal vitreomakii-
ler traksiyon bu tezi destekler yondedir. Optik pitle birlikte
goziiken diger okiiler bulgular siliyoretinal arter (%60dan
fazla olguda), koroid kolobomu, peripapiller pigmentas-
yon, anormal Clouquet kanali ve korneal kurvatiir anoma-
lileridir.

Optik pit makiilopatisi ise optik piti olan olgularda go-
rillen ve makiila bolgesinde retinoskizis ve seroz retina de-
kolmanina yol agan tablodur (Resim 1). Optik piti olan ol-
gularin ne oranda optik pit makiilopatisi gelistirdigine dair
elimizde saglikli bir veri yoktur. Literatiirde %25 ile %75

Resim 1 e Optik pit makiilopatili bir olgunun fundus goériinimi.
Optik disk temporal kenarinda optit pit secilmekte. Gogu olguda
oldugu gibi makiilopati alaninin siniri keskin bir sekilde izleniyor.

gibi ok genis bir aralikta oranlar verilmektedir. Bunun te-
mel nedeni optik pitin, makiilopati gelismeden 6nce tama-
men asemptomatik seyretmesidir. Optik pit makiilopatisi
genellikle 2 ya da 3. dekatta gelisir. Baz1 hastalarda valsalva
manevrasini takiben akut olarak makiilopati gelistigi goriil-
miigtiir. Hamilelik de makiilopati gelismesi agisindan riskli
bir donem olarak kabul edilmelidir.

Su ana kadar anlatilan optik pit ve optik pit makiilo-
patisi kavramlar1 bazi kitaplarda konjenital optik pit ve
konjenital optik pit makiilopatisi olarak geger. Normotan-
sif glokomu olan hastalarin bir grubunda da glokoma bag-
11 olarak optik pit gelistigi bilinmektedir. Bu tip sekonder
optik pit tablolar: daha nadir goriiliir ve edinsel optik pit
olarak isimlendirilir.

Optik pit makiilopatisi akut bir sekilde gelistigi dastini-
len bir tablodur. Yukarida da belirtildigi gibi makiilada ne-
den oldugu degisiklik retinoskizisi ve ser6z makiila dekol-
manini kapsar ve bu tablo bilaminar yap: olarak isimlendi-
rilir. OCT 6ncesi uzun yillar makiilopatinin sadece makiila
dekolmanindan olustugu diisiiniilmiis, hatta makiila bolge-
sindeki retina alt1 siviyr alarak retinay yatistirma yollar: de-
nenmigtir. OCT nin kullanimu ile patolojik degisiklikler net
bir sekilde tanimlanmigtir. Ancak giiniimiizde makiilopati-
nin kaynag: halen tartismalidir. Retina igine ve retina alti-
na giren sivinin kaynagi konusunda iki farklr goriis vardur.
Birinci goriiste optik pit ve baglantida oldugu serebrospinal
sivinin sizarak retina alti ve retina igine girdigi diigiindliir.
Baz1 OCT kesitlerinde pit agiklig1 ile retina arasindaki bag-
lantinin net bir sekilde goriilmesi bu tezi destekler. Ayrica
optik pit makiilopatisi nedeniyle vitrektomi yapilmus ve sili-
kon tamponadi konulmus gozlerin bazilarinda silikon yag:-
nin serebrospinal siviya gegebildiginin goriilmesi de bu iki
sistem arasindaki baglantiy1 dogrular yéndedir. Tkinci go-
riiste ise retina igine ve retina altina siv1 vitreustan girmek-
tedir. Optik pit makiilopatisi olan hastalarin ¢ok 6nemli bir
kisminda oldukga siki vitreoretinal baglanti tespit edilmesi
ve optik pitin aslinda embryolojik vitreus gelisim anomalisi
olmasi ikinci teoriyi desteklemektedir.

Optik pit makiilapatisi 6nemli derecede gérme kay-
bina neden olan bir hastaliktir. Gérme keskinligi 1/10 ve
alt1 seviyesine kadar gerileyebilir. Makiilopatinin zamanla
kendiliginden geriledigi olgular goriilmektedir. Once re-
tinoskizis ya da once makiila dekolmani gerileyebilir. Bu
nedenle spontan gerileme doneminde goriilecek olgularda
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Retinitis Pigmentosa

Retinitis pigmentosa giiniimiizdeki kullanimu ile éncelikle
rodlarin, daha sonraki dénemde konilerin etkilendigi kli-
nik ve genetik olarak genis bir hastalik grubunu kapsayan
yaygin retinal distrofi anlami tagimaktadir. Gortilme sikligt
1/3000 ile 1/4000 arasinda degismektedir. Tiim retinal dist-
rofiler i¢inde en sik goriilen distrofi grubunu olusturmakta-
dir. Retinitis pigmentosa karanlikta gérme giigligii, gorme
alaninda daralma, kemik spikiilii benzeri retinal pigmen-
tasyon, retinal arteriollerde incelme, balmumu goérinii-
miinde soluk optik disk ve fotoreseptér hiicre disfonkisyo-
nu (erken dénemde rod disfonksiyonu belirgindir) izlenen
ERG bulgular ile karekterize bir tablodur. Onceki yillarda
retinitis pigmentosa ifadesi yukaridaki bulgular1 kapsayan
tipik fundus goriiniimii igin kullanilmis olsa da giiniimiizde
bu klinik gériiniimiin gok farkli varyasyonlarini da kapsa-
yacak sekilde genis bir herediter patolojiyi anlatmak igin
kullanilmaktadr.

Retinitis pigmentosada 3 temel kalitim sekli tanimlan-
mustir. Hastalarin %15-20’sinde otosomal dominant, %20
-25’inde otosomal resesif ve %10-14’inde Xe bagl genetik
gegis tespit edilmistir. Yaklagik % 50 oranindaki en biiyiik
grubu ise aile hikayesinin olmadig: izole grup (retinitis pig-
mentosa simpleks) olusturur. Her kalitim sekli i¢in farkl
genlerde mutasyonlar tanimlanmustir. En yaygin goérilen
mutasyon rodopsin genini ilgilendirenidir. Otosomal do-
minant gegis tespit edilen hastalarda yaklasik %25 oraninda
rodopsin mutasyonu belirlenmistir. Hastaligin seyri has-
tadan hastaya, hatta ayni ailenin degisik bireylerinde dahi
farkliliklar gésterir. Bununla birlikte hastaligin seyrinin Xe
bagli tipte en hizli, otosomal dominant tipte en yavas, oto-
somal resesif tipte ise orta derecede oldugu bilinmektedir.
Xe bagli genetik gegis gosteren ve konjenital baslangi¢li baz
formlar (Leber’in konjenital amarozu gibi) diginda merkezi
gorme keskinligi konilerin ge¢ donemde etkilenmesinden
dolay: hastaligin ileri donemlerine kadar iyi seviyelerdedir.
Bu durum 6zellikle otosomal dominant gegis gozlenen tipte
en belirgindir. Gorme alan1 daralmasi daha erken dénemde
baglar ve ilerleyerek tiinel gorme olarak ifade edilen ciddi
gorme alan1 kaybina yol agar. Hastaligin son dénemlerinde
ise gorme 151k hissi seviyesine kadar gerileyebilir.

Histopatolojik degisiklikler tipik retinitis pigmentosa
ile benzer olsa da, farkli fundus bulgular: ile taniabilen
retinitis pigmentosa sine pigmenti, sektér retinitis pigmen-
tosa, unilateral retinitis pigmentosa, inverse (santral) reti-
nitis pigmentosa, perisantral retinitis pigmentosa ve retini-
tis punktata albesans gibi atipik formlar mevcuttur. Ayrica
retinitis pigmentosa yaygin goz dis1 organ tutulumlari ile

seyreden farkli sendromlara da eslik edebilir. Retinitis pig-
mentosa hastalarinda goriilen diger okiiler bulgular arka
subkapsiler katarakt, kistoid makiila 6demi, vitreomakiiler
ylizey patolojiler, miyopi ve astigmatizm gibi kirma kusur-
lari, keratokonus ve primer agik agili glokomdur.

Retinitis pigmentosada primer genetik problem ne
olursa olsun, hastaligin ortak siireci apoptozis yoluyla fo-
toreseptor hiicre oliimiidiir. Genlerin ve apoptotik siirecin
onemi bilinse de, genlerde tespit edilen mutasyonlarin ne
sekilde apoptosize yol a¢tig1 giiniimiizde tam olarak ay-
dilatilamamugtir. Bir diger 6nemli nokta da, santral gor-
meden sorumlu olan ve rod hiicrelerinin maruz kaldig
genetik defekte maruz kalmayan koni hiicrelerinin nasil
apoptozise ugradigidir. Sekonder bir yolla oldugu distinii-
len kon dejenerasyonu hastaligin tiim genetik formlarinda
tanimlanmustir. Rod hiicre apoptozisi, her ne kadar hiicre
nekrozundan daha az yikici olsa da, fagositoz sirasinda az
da olsa ortaya ¢ikan serbest radikaller, toksik maddeler ve
pro-apoptotik molekiiller saglikli koni hiicrelerini etkiliyor
olabilir. Akla gelen bir diger mekanizma ise azalmus interfo-
toreseptdr retinoid baglayici proteinidir (IRBP). IRBP rod-
lar tarafindan iiretilen ve RPE ile fotoreseptorler arasinda
retinoid transportunda gorevli proteinlerdir. Retinitis pig-
metosada rod kaybinin oldugu retinal alanlarda IRBP im-
munoreaktivitesinin azaldig1 ya da kayboldugu gosterilmis-
tir. Retinitis pigmentosada ilave bir baska patolojik durum
da retinal kan damarlarinda incelme ve koriokapiller atro-
fiye sebep olan retinal oksijenizasyon bozuklugudur. Ancak
bu durumun hastalig1 sebebinden ¢ok, sonucu oldugunu
diistiniilmektedir. Bununla beraber azalmis oksijenizasyo-
nun kusir bir déngii seklinde fotoreseptér hiicre 6limiine
apoptotik ya da bagka yolla katkida yaptig1 olasidir. Meka-
nizmasi nasil olursa olsun retinitis pigmentosada ilk gorii-
len histopatolojik bulgu rod dis segmentlerinde kisalma ve
zamanla rod hiicrelerinde kayiptir. Bu degisim retinanin
rod yoniinden en zengin bolgesi olan midperiferde en be-
lirgindir ve bu alandaki apoptozisi dig niikleer katmandaki
azalmig hiicre sayis1 gosterir. Cogu vakada retinanin 113a
daha fazla maruz kalan alt yarimindaki degisimler daha
belirgindir. Rod kayiplarini RPE tahribat1 ve beraberinde
koni hiicrelerindeki oliim takip eder. Baz1 olgularda koni
fonksiyonlar ¢ok ge¢ déneme kadar saglam kalirken, has-
taligin baz1 tiplerinde erken donemde dahi koni &liimleri
meydana gelebilir.

Retinitis pigmentosa tipik olgularda zengin g6zdibi bul-
gulari sayesinde kolayca tan1 konulan bir hastaliktir (Resim
1). ERGdeki fotoreseptor kaybina ait bulgular taniyr destek-
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Kon Distrofisi

Koni hiicrelerini ilgilendiren ¢ok sayida herediter patolo-
ji bulunmaktadir. Bunlar duragan oldugu gibi ilerleyici de
olabilir. Kon distrofisi yine kalitsal bir koni hiicre defekti
olan konjenital renk korliigiinden farklidir ve bu béliimiin
konusunu olusturmaktadir. Konjenital renk korligiinde
gesitli derecelerde renk gorme giigliigii olmasina ragmen
gorme keskinligi normaldir ve retinada dejeneratif siirece
isaret edecek bulgular yoktur. Progresif bir hastalik degildir.
Yine renk gérme problemlerine yol agan ve genetik gegisle-
ri olan rod monokromatism ve mavi-kon monokromatism
de bu bélimiin konusu digindadir. Klinik olarak birbirine
son derece benzer bulgular veren bu iki hastalikta genellikle
duragan seyirlidir; ancak rod monokromatismde bazi mu-
tasyonlarin ilerleyici oldugu gosterilmistir.

Kon distrofisi igin bazi1 kaynaklar progresif kon distrofisi
ya da kon-rod distrofisi isimlendirmelerini kullanmaktadr.
Hastaligin basina “progresif” ifadesinin konmasinin temel
nedeni yukarida bahsi gegen genetik gegisli, ancak duragan
seyirli patolojilerden ayirimini vurgulamaktir. Kon-rod
distrofisinin kullanilma nedeni ise hastaligin teshis edildigi
ilk yillarda sadece koni hiicrelerinde problem izlenirken,
daha sonraki yillarda rod hiicrelerinde de etkilenme ortaya
¢ikabildigi gergegidir. Aslinda bu kullanim dogru degildir.
Ciinki baglangigtan itibaren koni ve rod hiicrelerinin etki-
lendigi ve gergek kon-rod distrofisi ismini hakeden bir grup
hastalik da mevcuttur.

Isimlendirmedeki karmasik durumu agikladiktan sonra
kon distrofisinin 6zelliklerine gegebiliriz. Kon distrofisinde

tan1 igin ERG bulgular1 esastir. ERGde anormal ya da ta-
mamen silik fotopik ERG’ye, normal ya da normale yakin
skotopik ERG bulgularinin eslik etmesi gerekir. Her 3 men-
delian kalitim paterni de tarif edilmis olmasina ragmen en
sik genetik gegis otosomal dominantdir. En 6nemli semp-
tom gorme azalmasi ve fotofobidir. Hastalar parlak isikta
goremediklerini ifade ederler. Diger makiila distrofilerine
gore renkli gorme bozuklugu daha ciddidir ve erken do-
nemde ortaya ¢ikar. Bazi olgularda edinsel nistagmus da
bildirilmistir.

Hastahigin klinik bulgular1 bireyler arasinda 6nemli
farkliliklar gosterebilir, ancak temelde 4 tip gozdibi goriinii-
mil tarif edilmistir. Birinci ve en sik goriilen tip okiiz gozii
(bull’s eye) olarak da tarif edilen tiptir (Resim 1). Makiilada
ortada koyu difiiz bir alan1 gevreleyen atrofik RPE mevcut-
tur. {leri klorokin makiilopatisine benzer bir goriiniim var-
dur. Tkinci tipin goriiniimii retinitis pigmentosay andirir.
RPE beneklenmesi, difiiz ya da yuvarlak pigment kiimeleri
izlenebilir. Bu varyasyonda arka kutupta atrofik degisik-
likler hakim lezyondur. Orta periferde kemik spikiilleri ve
damarlar etrafinda pigment kiliflanmalar1 olabilir. Ugiincii
varyasyonda erken yaslarda koryokapillaris ve bityiik koro-
id damarlarinda atrofi olusumu s6z konusudur. Dérdiincii
ve olduk¢a nadir goriilen tipte ise gozdibi bulgular1 Star-
gardt hastalig1 ya da fundus flavimakiilatusa benzeyebilir.
Optik atrofi kon distrofisinin herhangi bir klinik géranii-
miine eslik edebilecek bir diger okiiler bulgudur. Baslan-
gicta temporal solukluk izlenirken, zamanla atrofi ilerler ve

(R)

(B)

Resim 1 e Kon distrofili bir hastanin sag (R) ve sol (B) gdziine ait fundus fotografinda tipik 6kiiz gozii (bull’s eye) goriinimi izleniyor.
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Bietti Kristalin Distrofisi

Bietti kristalin distrofisi 1937 yilinda Bietti tarafindan ta-
rif edilmis nadir goriilen bir retinal distrofidir. Otosomal
resesif genetik gecisi oldugu bilinmektedir. Baz1 kaynak-
larda retinitis pigmentosanin bir varyant: olarak da gegen
bu patoloji, basta Cin ve Japonya olmak tizere en sik dogu
Asya tlkelerinde gorilmektedir. Hastaligin non-sendromik
retinitis pigmentosa vakalarinin %3’iini, otosomal resesif
gegisli retinitis pigmentosa vakalarmin ise %10’unu olus-
turdugu tahmin edilmektedir. Retina bulgular1 tan1 koydu-
rucudur; teshisinde ¢ok 6nemli bir bulgu olan ok sayida
kiigtik intraretinal krital birikimine, RPE atrofisi, koroid
sklerozu ve pigment kiimeleri eslik etmektedir (Resim 1).
Olgularin 1/4 ile 1/3’tinde limbal bolgede korneal kristal
depozitleri de olabilmektedir. Hastaligin semptomlar1 géz
ile sinurh olsa da, kristallin inkliizyonlarinin lenfositler ve
deri fibroblastlar: gibi viicutta ¢ok farkli dokularda olabil-
digi gosterilmistir.

Giiniimiizde hastaliktan sorumlu olarak tespit edilmis
olan gen CYP4V2dir. Bietti kristalin distrofisi hastalarin-
da bu genin 39 farkli mutasyonu tespit edilmistir. CYP4V2
geni yag asidi metabolizmasinda etkili proteinlerin tireti-
minden sorumludur. Biokimyasal ¢aligmalar hastalarda

anormal lipid metabolizmasi varligina isaret etmektedir.
Yalniz goze ait dokularda degil, fibroblast ve lenfositlerde-
ki histopatolojik degisiklikler hastaligin sistemik bir lipid
metabolizma bozuklugu olduguna isaret etmektedir. Bir
¢alismada Bietti kristalin distrofisi teshisi konmusg hastala-
rin %46.6’sinda hafif ya da orta derecede hiperkolesteremi
tespit edilmigtir.

Hastaliga ait en 6nemli sikayet gérme bulanikhgi, gece
gorme zorlugu ve parasantral skotomdur. Genellikle ikinci
dekadda teshis konulmaktadir; ancak bazi olgularda teshi-
sin konulmasi dérdiincii dekada kadar gecikebilir. Ilerleyici
bir gorme kayb1 olusturan hastaligin ge¢ dénemlerinde pe-
riferik gorme kaybi da gelisir ve besinci ya da altinci dekad-
larda legal korliik seviyesinin de altina inen gorme kayiplar1
olugur. Teshis retinadaki gok sayida kiigiik parlak kristal-
lerin goriilmesi ile kolaylikla konulabilir. Bu agidan retinal
distrofiler i¢inde belki de en kolay teshis edilen patoloji ol-
dugunu séylemek yanlis olmaz. Hastaligin erken donemin-
de RPE ve koryokapillarisin etkilendigi bilinmektedir. Bu
dénemde rod ve koni fonksiyonlar1 normaldir. Ancak iler-
leyen donemde gelisen yaygin RPE atrofisi ve koroid skle-
rozu ile birlikte fotoreseptor hiicre 6liimleri de ortaya ¢ikar.

Resim 1 e Bietti kristalin distrofili iki farkli hastaya ait fundus fotograflari gériilmekte (A ve B). Resim 1A’daki gdzde kristal birikiminin
Ozellikle arka kutupta oldugu goriliyor. Makiila temporalinde pigment kiimeleri secilmekte. Resim 1B’deki fundus fotografinda ise kristal
birikiminin gok daha az oldugu segiliyor. Ozellikle periferdeki pigment kiimeleri retinitis pigmentosay! disindurdyor. Retina damarlarinda
incelme olmamasi ve disk gériiniminiin normal olmas ayirici tanida yardimer unsurlar. RPE atrofisine bagh olarak koroid damarlari ¢ok
daha belirgin bir sekilde izleniyor. Bu iki érnek kristal birikim yogunlugunun gérme keskinligi ile orantili olmadigini géstermek agisindan
anlamli. Gorme keskinlikleri birinci gézde 7/10, ikinci gozde 3 mps seviyesinde.
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Stargardt Hastaligi

Stargardt hastalig1 en sik goriilen juvenil makiila distrofi-
sidir ve 50 yas alt1 erigkinlerdeki santral gérme kaybi ne-
denlerinden biridir. Tiim retinay1 ilgilendiren distrofiler
siralanacak olursa retinitis pigmentosadan sonra gelen dist-
rofidir. Uzun yillar sadece otosomal resesif genetik gegisi
oldugu disiinilmiis ancak son yillarda otosomal dominant
gecisi de gosterilmistir. Hastaligin en 6nemli nedeninin
rod dis segmenti tarafindan kodlanan ABCA4 genindeki
mutasyon oldugu bilinmektedir. ABCA4 geni resesif bir
gendir ve ATP-baglayici kaset (ABC) transport proteininin
tiretiminden sorumludur. Dominant genler olan STGD4 ve
ELOVL4’tin mutasyonu da hastaligin bagka fenotipik gorii-
niimlerine yol agar.

Stargardt hastalig1 tanis1 koyduran klinik 6zellikler has-
taligin birinci ya da ikinci dekadda hissedilmesi, karekteris-
tik makiila bulgulary, iyi periferik gérmeye karsilik santral
skotom mevcudiyeti, renk gérmenin bozuk olmasi ve gece
gorme zorlugu bulunmamasidir. Frachetti ve arkadasla-
r1 1963 yilinda makiilada ve midperiferde retinanin derin
katmanlarina yerlesmis degisken sekilde, sar1 ya da beyaz
beneklerin (pisciform fleck) varligina dikkat ¢ekmis ve
bu tabloyu fundus flavimakiilatus olarak isimlendirmistir.
Giiniimiizde fundus flavimakiilatus, Stargardt hastaliginin
farkli bir fenotipik yansimasi olarak kabul gormektedir ve
en karekteristik fundus bulgusu yukarida tarif edilen sar1-
beyaz beneklerin yalniz makiila gevresinde sinirli kalmayip,
tim fundusa yayilmis olmasidir.

Hastaligin ilerleme hizi degiskendir; ancak 20 yagin-
dan 6nce daha hizli ilerledigi diisiiniilmektedir. Hastalarin
6nemli bir kisminin yillar iginde gérme seviyeleri yasal
korlik sinirmnin altina geriler. Iowa ve Oregon Universi-
telerinin yaptig1 genis kapsamli ¢alismada oftalmoskopik
bulgularin arka kutupta sinirli oldugu hastalarda son gor-
me keskinliginin daha iyi oldugu, en azindan hastalarin bir
goziinde gorme keskinliginin 1/10’un {izerinde kaldig1, oy-
saki midperiferde sari-beyaz beneklerin erken yasta tespit
edildigi hastalarin en kotii gorsel prognoza sahip oldugu
gosterilmistir.

Stargardt hastalig1 gelisiminde ABCA4 geninin 6nemi
biiyiiktiir. Bu genin iiriinii olan ABCR proteini fotoresep-
torlerin ozellikle de konilerin dis segment disk membranla-
rinda retinoidlerin birikimini engeller. Gendeki mutasyon
sonucunda retinoidler fotoreseptor dis segmentlerinden
atilamaz ve A2E’ye doniiserek RPEde birikirler. A2E, as-
linda lipofuskinin ana komponentidir. RPEde birikmesi
ile RPE hasar1 ve sonucunda fotoreseptor kaybi ortaya ¢1-

kar. Histopatolojik ¢alismalar RPE hiicrelerinde lipofuski-
nin anormal bir formu olarak kabul edilen ve otofléresan
ve PAS (+) ozelligi olan maddenin biriktigini gostermistir.
RPEdeki lipopigment birikimi periferde disiik, arka ku-
tupta ise yiiksek konsantrasyondadir. Sar1 beyaz beneklerin
oldugu bolgedeki histolojik analiz lipofuskin benzeri mad-
de ile dolup hipertrofiye ugramis RPE hiicrelerine isaret et-
mektedir. Yani hastaligin seyrinde iki farkli RPE hiicre gru-
bu vardur. Birinci grupta igi otofloresan ozellikle dolmus ve
hipertrofiye ugramus RPE hiicreleri, ikinci grupta ise bu asa-
may1 gecirmis ve atrofiye ugramis RPE hiicreleri. Zamanla
RPE hiicreleri tamamen ortadan kalkar. Fotoreseptorlerin
metabolizmasi i¢in hayati 6neme sahip RPE hiicrelerinin
olimii ile fotoreseptor tahribati ortaya ¢ikar. Bu iki farkli
RPE hiicre grubunun izlendigi olgularda fundus otofléresan
goriintilleme yukarida tarif edilen histolojik siireci gozle-
mek agisindan ¢ok yardimcidir. Fundus otofl6resan goriin-
tillemede RPE hiicrelerinin olmadig: alan hipo-otofléresan
(RPEnin igindeki lipofuskinin otofléresan 6zelligi ortadan
kalktig1 igin), hipertrofik RPE hiicrelerinin kiimelendigi
bolgeler ise hiperotofléresan (RPE hiicresinin iginde agir1
birikmis otofloresan 6zelligi olan lipopigment nedeniyle)

olarak goriliir (Resim 1).

Resim 1 e Fundus otofléresan gérintiilemede RPE hiicrelerinin
olmadigi alan hipo-otofléresan (siyah renkli yuvarlak bélge), hiper-
trofik RPE hiicrelerinin kiimelendigi bolgeler ise hiper-otofloresan
(beyaz renkli alanlar) olarak gériilmekte. Bir siire sonra hipertrofik
RPE hiicrelerinde de atrofi gelisecek ve makiila skari biiyime gos-
terecektir.
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Best Hastaligi

Best hastaligi 1905 yilinda Friedrich Best tarafindan tarif
edilmis bir makiila distrofisidir. Viteliform makiila distrofisi
ya da Best’in viteliform makiila distrofisi olarak da adland-
rilan bu hastalik otosomal dominant kalitsal gegis gosterir.
Hastaligin gelisiminden sorumlu olan gen 11. kromozo-
mun uzun kolunda yer alan VMD2 (Best 1) genidir ve bu
gen bestrofin olarak bilinen RPE bazolateral plasma memb-
raninda bulunan bir proteini kodlar. Bestrofin oligomerik
klorid kanallarinin olusumunda rol oynar ve VMD2 mu-
tasyonunda ortaya ¢ikan anormal klorid olusumu RPEnin
swv1 transportu gorevini engelleyerek lipofuskin birikimine
yol agar.

Genellikle 6 ile 15 yaslar1 arasinda tespit edilen has-
talikta en 6nemli semptomlar merkezi gérme azalmasi ve
metamorfopsidir. Fundus bulgularina gére hastahgin 5 ev-
resi tanimlanmugtir. Evre 1'de (pre-viteliform evre) makiila
normal goriiniimdedir; RPEde belli belirsiz degisiklikler iz-
lenir. Evre 2de (viteliform evre) makiila merkezinde yarim
ile 2 disk gap1 alan1 kaplayabilen yumurta sarisi renginde iyi
sinirly, yuvarlak ya da oval lezyon goriiliir (Resim 1). Evre
3'de (pdodohipopyon evresi) Evre 2de tarif edilen lezyonda-
ki sar1 materyalin seviye yapacak sekilde alt kisma ¢oktugi
goriilir (Resim 2). Evre 4de (viteliruptif evre) lezyonun ige-
risindeki maddede kismi resorpsiyon meydana gelir. Evre
5(atrofik evre)de makiilada daha énceki evrelerin gelistigi
bolgede atrofi gelisir (Resim 3). Yaklasik %30 oraninda ol-
guda makiila disinda yerlesim gosteren viteliform lezyon
tespit edildigi bildirilmistir.

Resim 1 e Yaklasik 2 disk capi blyiikligiinde yumurta sarisi gori-
niiminde yuvarlak-oval bigimli tipik viteliform lezyon.

Resim 2 e Hastaligin psddohipopyon evresinin fundus goriinim.
Bu hastada asagi ¢oken yumurta sarisi goriinimli maddenin (st
sininnda diizgin bir hat olusmamis. Hastanin gérmesi 8/10 sevi-
yesinde.

Resim 3 e Resim 2'de gdriilen goziin 1 sene sonra cekilen fun-
dus fotografinda lezyon bolgesinde yaklasik 1 disk gapi atrofik doku
olusumu izleniyor. Hastanin gérmesi 1/10 seviyesine gerilemis va-
ziyette.

Best hastaligmn tipik seyri ¢ogu hastanin takibinde
gozlenebilir. Ancak ¢ogu olguda iki goziin farkli evrelerde
oldugu tespit edilmektedir. Hatta hastanin bir géziinde er-
ken evrelerde bir lezyonla birlikte ¢ok iyi bir gorme seviyesi
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X’e Bagh Juvenil Retinoskizis

Xe bagl juvenil retinoskizis retinanin yiizeyel tabakasini
ilgilendiren distrofiler i¢cinde en iyi taninani olmasina rag-
men nadir goriilen bir patolojidir. Diinyada prevalansinin
1/5000 ile 1/25000 arasinda oldugu tahmin edilmektedir.
Bazi1 kaynaklarin bu distrofiyi vitreoretinal distrofiler gru-
bunda gostermesine ragmen, asil patolojik degisiklikler
retinanin yiizeyel tabakasin ilgilendirdigi distiniilmekte-
dir. Ayni hastaligi tanimlamak igin Xe bagl: foveaskizis, Xe
bagl: foveal retinoskizis ya da familial foveal retinoskizis ad-
lar1 da kullanilmaktadir. Konu detayh bir sekilde incelene-
cek olunursa familial foveal retinoskizis olarak tarif edilen
tablonun aslinda Xe bagh foveal retinoskizisten farkh bir
patolojiyi ifade ettigi goriilecektir. Familial foveal retinos-
kizis, periferik retinoskizisin eslik etmedigi ve bayanlarda
da goriilebilen bir hastalikken, Xe bagli foveal retinoskisiz
erkeklerde goriilen, X geni ile gegisi olan ve yaklasik %50
olguda periferik retinoskizise rastlanan tablodur. Fovea de-
gisiklikleri her iki patolojide de aynidur.

Hastaliga Xp22 kromozomunda, RS1 genindeki mutas-
yonlar yol acar. RS1 geni retinada fotoreseptér ve Miiller
hiicreleri tarafindan eksprese edilir ve sensoriyel retinadaki
retinoskizin proteinini kodlar. Bu proteinin retinal yapinin
olusumu ve idamesinde gerekli olan hiicreler aras1 adez-
yonda gorev aldigi diisiiniilmektedir. Gende tanimlanmug
mutasyonlar retinoskizin proteininde farkliliklar olustura-
rak karekteristik bulgu olan retina i¢ katmanlarinda ayril-
ma ya da skizis olusumuna yol agar. Mutasyonun tipi ile kli-

(AL

nik bulgular ve hastaligin seyri arasinda iliski yoktur. Ayni
mutasyona sahip farkli bireylerde klinik seyirde farkliliklar
sikga goriilebilir.

Hastalik genellikle tipik olarak juvenil yaslarda farkedi-
lir. Ancak daha nadir olarak infantil dsnemde nistagmus ve
sasilikla teshis edilebilinir. Tipik olgularda tablo ilk dekatta
gorme bulaniklig: ile kendini belli eder. Gézdibi muayene-
sinde fovea ve ¢evre dokularda goriilen kistik degisiklikler
teshis i¢in uyaric1 olmalidir. Bazi olgularda makiilada ara-
ba tekerlegi goriiniimii ortaya ¢ikar. Bu yas grubundaki
gocuklarin gézdibi muayenelerinin zor olmasi teshisi ge-
ciktirmektedir. Bir bagka presentasyon sekli de ¢ocuklarda
spontan vitreus i¢i kanamalarina bagli ani gorme kaybidur.
Retina yiizeyinde olusan skizis kavitelerinin retinanin nor-
mal damarlarini etkileyerek vitreus igi kanamalarma yol
agtig1 bilinmektedir.

Gozdibi muayenesinde ozellikle foveal bolgede ara-
ba tekerlegine benzer goriiniim olusturan mikrokistlerin
izlenmesi taniya yardimei en 6nemli bulgudur (Resim 1).
Ancak yillar i¢inde bu gériniimiin ortadan kalkabilecegi,
yerini foveada atrofik degisikliklere birakabilecegi unutul-
mamalidir. Olgularin yaklagik yarisinda genellikle infero-
temporal bolgede periferik retinoskizis goriliir. Periferik
skizis alanlar1 zamanla kaybolarak, yerini retinitis pigmen-
tozay1 animsatan pigmenter degisiklikler birakabilir. Reti-
nada beyaz benekler, retina damarlarinda incelme, perife-

rik retinada dentrit gériiniimii ve vaskiiler kiliflanma diger

Resim 1 e Sekiz yasindaki X’e bagl juvenil retinoskizis olgusuna ait infra-red fundus kamera (A) ve fundus otofldresan (B) goriin-

tiisi.
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Albinizm

Albinizm melanin sentezinin azaldigi ya da tamamen or-
tadan kalktigi farkli genetik anomalilerin neden oldugu
hastalik grubunu tarif etmek igin kullanilir. Giiniimiizde al-
binizmin alt gruplar1 daha ¢ok gen mutasyonlarina gore ta-
rif edilmeye ¢aligilmaktadir ve bu molekiiler ve gen tabanl
siiflandirma tam ya da parsiyel albinizm ya da tirozinaz
(+), tirozinaz (-) albinizm seklindeki simiflandirmanin ye-
rini almaya baglamustir. Molekiiler ve gen tabanli siniflan-
dirmada hastaliktan sorumlu gen ve bu genin lokasyonuna
gore hastalik okilokiitanoz albinizm, Hermansky-Pudlak
sendromu, Chediak Higashi sendromu ve okiiler albinizm
olmak tizere 4 alt gruba ayrilir ve her alt grupta klinik tab-
lodan sorumlu gene gore kodlama uygulanir (Tablo 1). An-
cak giinimiizde hala kavramlarin daha kolay anlagilmasina
olanak saglayan eski siniflandirmalara da sik¢a bagvurul-
maktadir. Buna gore melanin biosentezinin goz, cilt ve sag
folikiillerini etkiledigi tabloya okiilokutanéz albinizm; cilt
ve sagin normal goriindiigi, ancak sadece klinik olarak goz
dokularinin etkilendigi tabloya ise okiiler albinizm den-
mektedir. Histolojik olarak bu smiflandirma dogru degil-
dir; ¢tinki okiiler albinizmde de sag folikiillerin ya da deri-
nin etkilendigi goriiliir. Okiilokutanéz albinizmde daha gok
otosomal resesif, okiiler albinizmde ise X’e bagh genetik ge-

Tablo 1 Albinizmin Molekiiler Siniflandirimasi

Sorumlu Gen
Okiilokutandz Albinizm (OCA)

0CA1 Tyrosinase
0CA2 Pgene
0CA3 TYRP1
0CA4 SLC45A2
Hermansky-Pudlak Sendromu (HPS)

HPS1 HPS1
HPS2 AP3B1
HPS3 HPS3
HPS4 HPS4
HPS5 HPS5
HPS6 HPS6
HPS7 DTNBP1
HPS8 BLOC1S3
Chediak-Higashi Sendromu (CHS)

CHS LYST
Okiiler Albinizm (0A)

0A1 GPR143

¢is izlenmektedir. Okiiler albinizmin kadin tasiyicilarinda
parsiyel iris transiliiminasyon defekti ya da hipopigmente
fundus goriniimi izlenebilir.

Albinizmin hangi tipi olursa olsun oftalmolojik agidan
hastalik iki sekilden birisi olarak ortaya ¢ikar: Birinci se-
kilde nistagmus ve ciddi gérme kayb1 vardir. Gérme kes-
kinligi 1/10 ile 3-4/10 araliginda olabilir. Ikinci sekilde ise
nistagmus yoktur ve gérme keskinligi ya tamdur, ya da hafif
bir sekilde etkilenmistir. Gormenin korundugu ve nistag-
musun izlenmedigi bu sekil bazi1 kaynaklarda albinoidism
olarak ge¢mektedir. Her iki klinik seyirde de fotofobi, iris
transiliiminasyon defekti ve hipopigmente fundus goriinii-
mii degismeyen bulgulardir (Resim 1). Onemli prognostik
farklilik gésteren bu iki tablonun histopatolojik agidan be-
lirleyicisi foveanin gelisimidir. Gergek albinizmde foveal
pigment gelisimi (6zellikle de lutein pigmenti) olmadig
i¢in fovea hipoplastiktir ve fundus muayenesinde foveal
refle izlenemez. Albinoidismde ise fovea gelisimi kismen de
olsa vardir ve muayenede fovea reflesi segilebilinir. Hasta-
ligin tirozinaz (+) alt tiplerinde zamanla fundus pigmen-
tasyonunda artisla birlikte nistagmusun azaldig ve gérme
keskinliginin arttig1 goriilebilir.

Gen Bilgesi

11q14-q21
15q

9923

5p

10923.1-g23.3
5q14.1

3024
22q11.2-q12.2
11p15-p13
10q24.3
6p22.3

19q13

1042.1-q42.2

Xp22.3
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Vogt-Kayanagi-Harada Hastaligi

Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) hastalig1 yaygin ser6z retina
dekolmanlarina dermatolojik ve norolojik bulgularin eslik
edebildigi bilateral bir graniilomatdz paniiveittir. Kronik
diffiiz tveit tablosu sempatik oftalmide goriilene benzer.
Genellikle 20-50 yas araliginda ortaya ¢ikar, ancak gocuk-
larda dahi bildirilmistir. Kadin: erkek oraninin 2:1 ya da 3:1
oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur. Tiim tiveitler iginde-
ki siklig1 %1 ile %9 arasinda degismektedir. Daha ¢ok koyu
pigmentli irklarda goriiliir. Hastalarin siklikla belirli HLA
gruplarina sahip olmalar1 (HLA DR4, HLA Drw53, HLA
DQw3) hastaliga muhtemel bir genetik yatkinligin bulun-
dugunu gostermektedir.

Hastaligin etyolojisi giiniimiizde tam olarak aydinlatil-
mus olmamakla birlikte iivea, cilt, meniksler ve i¢ kulaktaki
melanin igeren hiicreleri hedef almis bir primer inflamatu-
var tablonun hastalik patogenezinde rol oynadig: gosteril-
mistir. Burada heniiz tanimlanamamus antijenik peptitlerin
eslik ettigi melanositlere kars1 T lenfositlerce yonetilen bir
immiin mekanizmanin varlig: bilinmektedir. Koroid mela-
nosit agisindan zengin bir dokudur ve VKH hastaligindaki
asil hedef bolgedir. Erken donemde koroidal melonositlerin
etrafinda aktive olmus T lenfosit kiimeleri ve makrofajlar
anormal bir sekilde birikerek koroidal dokuda ileri derece-
de kalinlasmaya neden olur. Ilerleyen donemlerde melano-
sitleri fogosite etmis olan dev makrofaj hiicreleri bolgede
goriilmeye baglar. Hastaligin ge¢ doneminde ise koroidde
hem graniilomat6z, hem de non-graniilomat6z inflamas-
yon hakim olurken, agirlikli olarak plasma hiicre hakimi-
yeti s6z konusudur. Hastaligin ge¢ déneminde goriilen ya-
pisal degisiklikler ise orta ve bityiik koroid damarlarinda ve
RPEde atrofik ve dejeneratif degisikliklerdir. Inflamasyo-
nun baskilanmas ile koroiddeki kalinlik eski haline doner.

VKH hastaliginin erken dénemlerinde ates, hafif ense
sertligi, bas agrisi ve kulakta ¢inlama ya da isitme azalmasi
gibi non-spesifik bulgular ortaya ¢ikar. Hentiz bu donemde
goze ait bulgular olmayabilir. kinci evrede ise goz bulgular
belirir ve bunlar bilateral graniilomatoz iridosiklit, vitritis,
optik disk 6demi ve en karekteristik bulgu olan genis se-
roz retina dekolmani alanlaridir (Resim 1). Kronik dénem
ya da nekahat doneminde ise tiveit tablosu gerilerken ciltte
ve tiveal dokularda depigmentasyon alanlar1 ortaya ¢ikar.
RPE ve koroiddeki daha genis depigmente alanlara yer yer
hiperpigmente alanlar eslik eder ve ortaya ‘giin batumi ki-
zillig” olarak tarif edilen fundusta turuncu-kirmizi renk
degisimleri ortaya ¢ikar. Retina orta-periferi ve periferinde
Dalen-Fuch nodiillerinin solmast ile birlikte iyi sinirli atro-

Resim 1 e Akut VKH hastaliginin fundus bulgulari goriilmekte.

fik alanlar belirir. Alopesi, vitiligo ve poliozis gibi dermato-
lojik bulgular da bu sathada goriiliir. Hastaligin dérdiincii
ve final déneminde ise tekrarlayan akut graniilomatoz 6n
tiveit ataklari ortaya ¢ikar. Bu donemde katarakt, glokom,
fitisize gidis gibi komplikasyonlar gorsel prognozu ciddi se-
kilde etkileyebilir.

Hastaligin akut déneminde biomikroskopik bulgularla
tan1 koymak zor degildir. Ani baslangigh bilateral yaygin
ser6z retina dekolmani goriilen olgularda VKH hastalig
akla gelmelidir. Tek tarafli olgularda sempatik oftalmi ve
ser6z dekolmanlarin hafif oldugu olgularda ise santral ser6z
koryoretinopati ayirici tanida diigiiniilmelidir. FFA ve ISYA
seroz retina dekolmanlarini ve koroid bulgularini goster-
mede yardimci yéntemlerdir. OCT ise ser6z retina dekol-
manlariny, retina i¢i degisimleri ve 6zellikle de koroiddeki
degisimleri gostermek agisindan son derece yardimei yon-
temdir. Ozellikle son yillardaki derin koroid incelemeleri
sayesinde ortaya ¢ikan zengin OCT bulgular1 neredeyse
hastaliga ait histopatolojik degisiklikleri tanimlayacak asa-
maya gelmemize olanak saglamistir.

Serdz Makiila Dekolmani

VKH hastaliginin akut doneminde gozlenen en énemli
OCT bulgusu seroz retina dekolmanidir. Bunlar hastaligin
siddetine gore tek bir dekolman bélgesi ya da yanyana gok
sayida dekolman bolgesi seklinde ortaya ¢ikabilir. Daha gok
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Idiopatik Jukstafoveolar Retinal Telenjiektazi

Idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazi, jukstafoveolar
alandaki dilate ya da ektazik retina kapillerlerinden ortaya
gikan eksiidasyon ile karekterize bir hastaliktir. 1968 yilin-
da Gass tarafindan parafoveal telenjiektazi olarak tanim-
lanmistir. Ancak daha sonra yine Gass tarafindan isminin
idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazi olarak degis-
tirilmesi 6nerilmistir. Giinimiizde her iki isim yaygin se-
kilde kullanim bulmaktadir. Gass ve Blodi tarafindan 1993
yilinda gelistirilen siniflandirma hala genis cevrelerce kabul
gormektedir. Ancak bazi yazarlar bu siniflandirmanin kar-
magsik oldugunu ve bazi olgularin gruplar disinda kalabildi-
gini ifade etmektedirler.

Gass ve Blodi siniflandirmasina gore hastalik 3 tipe ay-
rilir: Tip I, unilateral parafoveal telenjiektazi grubudur. Bu
grup anevrizmal telenjiektazi olarak da gegmektedir. Edin-
sel ya da konjenital olabilir. Daha ¢ok erkeklerde goriiliir
ve Coat’s hastaliginin makiilay: tutan varyant: olarak diisi-
niilen Leber’in miliyer anevrizmasi da bazi kaynaklarda tip
1 parafoveal telenjiektazi grubuna dahil edilmektedir. Tip
2, bilateral parafoveal telenjiektazi olarak ge¢mektedir ve
2A ve 2B olarak alt gruplara ayrilir. Tip 2A en sik goriilen
parafoveal telenjiektazi tipidir. Bu tip i¢in bilateral, okiilt,
non-eksiidatif parafoveal telenjiektazi isimlendirmesi de
kullanilmaktadir. Kadin, erkek esit oranda etkilenir. Tab-
lo tipik olarak 5 ya da 6. dekadda ortaya ¢ikar. Hastalarin
6nemli bir kisminda glokoz intoleransi ya da diabetes mel-
litus mevcuttur. Klinik seyri en iyi tarif edilmis tip budur.
Gassa gore tip 2A telenjiektazi 5 evrede gelisim gosterir.
Evre 1'de fundus normal gorilir. Sadece FFAnin geg faz-
larinda temporal parafoveal alanda hafif boyanma vardur.
Evre 2de muayenede parafoveal alanda belli belirsiz refle
degisimi izlenebilir. FFAnin erken fazlarinda telenjiektazik
damarlar saptanabilir. Evre 3'de FFAda temporal parafoveal
retinanin derinliklerine dik a¢1 yaparak uzanan ve telenji-
ektazik damarlar1 drene ettigi diisiiniilen veniiller gozlenir.
Bu ventillerden sizint1 izlenebilir. Evre 4de dik agili veniille-
rin altinda koyu renkli hiperplastik RPE plaklar1 olusmaya
baslar. Evre 5de ise neovaskiiler membran ve buna bagh
ciddi gérme azalmasi, retina alti kanama, retinokoroidal
anastomoz ve sonunda skar gelisimi ortaya ¢ikar. Baz1 ol-
gularda terminal déneme dogru retina igi refraktil depo-
sitlerin biriktigi de bildirilmistir. Bunlar ¢ok sayida, parlak,
altin saris1 renginde, kristal gortinimli plaklardir. Tip 2B
telenjiektazi ise tip 2A gibi bilateraldir. Juvenil okiilt famili-
al telenjiektazi olarak da isimlendirilmektedir ve isminden
de anlagildig1 gibi juvenil ¢agda gorilir. Seyri Tip 2Aya
benzemekle birlikte daha nadir bir tablodur ve dik agili ve-

niiller, hiperpigmente plaklar ve yiizeyel refraktil depozitler
goriilmez. Tip 3 ise retinal kapiller tikanmanin 6n planda
oldugu bilateral parafoveal telenjiektazi grubunu olusturur.
Tip 3A ve 3B olmak tizere iki alt grubu vardir. Her iki grup-
ta telenjiektazilere non-perfiizyon alanlar1 (zaten oklisif
telenjiektazi grubu olarak da adlandirilir) eslik etmesi ¢ok
tipik bir bulgudur. Her iki gozde etkilenmistir ve FFAnin
erken donemlerinde foveal avaskiiler zonda genisleme izle-
nir. G6z bulgular1 benzer olmasina ragmen tip 3Bde farkli
olarak santral sinir sistemine ait vaskiilopatiler tabloya eslik
eder. Optik disk soluklugu diger tiplerden farkli olarak bu
alt tipte goriilen bir bagka okiiler bulgudur.

En sik goriilen alt grubu olusturan tip 2A parafoveal
telenjiektaziye ait histopatolojik ¢alismalar hastalig1 anla-
mamiza yardim edecek yondedir. Histopatolojik kesitlerde
kapiller lumende daralma, bazal membranda ¢ok katman-
11 kalinlagma, fokal endotel defektleri ve perisit bozulmasi
goriilmiistiir. Kapiller duvardaki defekt ve kalinlagma so-
nucunda retina hiicrelerinde metabolik bozulma ve hiicre
6liimii ortaya cikar. Ozellikle kronik evrede Miiller hiicre-
leri ve fotoreseptorlerin en fazla etkilenen hiicre gruplar:
oldugunu distinilmektedir. FFAda erken ve ge¢ donemde
boyanma paternleri izlenirken, retina i¢i kistik degisiklikle-
re ragmen beklenenden ¢ok daha az sizint1 olmasi olduk¢a
ilging bir bulgudur (Resim 1). Erken boyanmanin kalinlas-
mus kapiller duvarlarindaki fléresein tutululum ile, geg bo-
yanmanin ise floreseinin hasarli retina hiicrelerine sizmasi
ile olustugu diisiiniilmektedir.

OCT bulgular: yukarida anlatilan karisik siniflama sis-
temine gore alt gruplarin taninmasima yardimer bir yon-
tem degildir. Ancak ozellikle en sik goriilen tip olan, tip
2Adaki retina igi ve retina alt1 degisikliklerin detayli sekil-
de taninmasina yardim eder. Hatta lezyon 6zelligine gore
ortaya ¢ikan bazi OCT goriiniimleri neredeyse tek basina
tan1 koydurucu niteliktedir. Bu nedenle OCT bulgularinin
iyice bilinmesi pratik yaklasim agisindan énemlidir. Idio-
patik parafoveal telenjiektazide goriilen OCT degisiklikleri
sunlardir:

Retina ici Kavitasyon

Retina i¢i kavitasyon idiopatik parafoveal telenjiektazide
en sik goriilen OCT bulgularindan biridir. Gértniimleri
ok tipiktir. Kistoid makiila 6demindeki ya da dejeneratif
kistlerdeki retina i¢inde olusan hipo-reflektif bogluklardan
farkli bir yapiya sahiptir. Keskin kenarli, degisik sekilli, or-
tast hipo-reflektif 6zellikte yapilardir. Kistoid makiila 6de-
minde oldugu gibi retinada kalinlagmaya neden olmazlar.
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Postoperatif Kistoid Makiila Odemi

Katarakt cerrahisi sonrasi gelisen kistoid makiila 6demi
ilk kez 1953 yilinda Irvine’in katarakt cerrahisi sonras: bu
komplikasyonu tarif etmesi ve daha sonra da Gass'in FFA
bulgularini tanimlamasi nedeniyle, Irvine-Gass sendro-
mu olarak adlandirilmistir. Bu klinik tablo, anjiografik ve
Klinik olarak simiflandirilabilir. Anjiografik tip kistoid ma-
kiila odemi fundus muayenesinde saptanamaz ve FFA’da
parafoveal retina kapillerinden ve bazen de optik disk ¢ev-
resinden sizint1 izlenmesiyle ortaya konur; gérme genellik-
le 6nemli derecede etkilenmez ve sizintinin miktariyla da
orantili degildir. Klinik tip kistoid makiila 6demi ise fundus
muayenesinde de izlenir ve gérme genellikle 6nemli dere-
cede etkilenmistir. Kaynaklarda hastaligin goriilme siklig:
ile ilgili verilen oranlarmn biyiik ¢ogunlugu klinik tip ma-
killa 6demi ile ilgilidir. Anjiografik tip 6demin goriilme
sikligi ancak tim katarakt cerrahilerinden sonra, higbir
sikayeti olmayan olgularda da, anjiografik inceleme yapi-
larak hesaplanabilir. Alt1 aydan uzun siiren olgular kronik
kistoid makiila 6demi olarak degerlendirilir.

Kistoid makiila 6demi cerrahiden sonra genellikle 4-12
hafta i¢inde goriiliir. Ancak yillar sonra bile olusabilir. An-
jiografik tip kistoid makiila 6demli olgular genellikle belirti
vermez. Klinik tip kistoid makiila 6demli olgularda ise gor-
me keskinliginde ve kontrast sensitivitede azalma, meta-
morfopsi ve santral skotom goriilebilir. Fundus muayene-
sinde vitritis, fovea 151k reflesi ve depresyon kaybi, foveada
kalinlasma ve retinada kistoid bogluklar saptanir. Optik
sinir bag1 6demi de goriilebilir. Kronik olgularda, RPE de-
gisiklikleri, makiila deligi veya epiretinal membran gelisimi
bildirilmistir.

Vitreus kaybinin eslik ettigi arka kapsiil yirtilmasi kis-
toid makiila 6demi gelisimi agisindan en 6nemli risk fakto-
riidiir. Iris destekli goz igi mercegi veya goz igi merceginin
irise stirekli temasi, lens bakiyesi, yara yerine iris veya vit-
reus inkarserasyonu ve Nd:YAG laser kapstilotomi kistoid
makiila 6demi sikligini arttirmaktadir. Diabetik retinopati
ve {iveitli olgularda katarakt cerrahisi sonrasi kistoid ma-
killa 6demi gelisme riski daha fazladir. Ancak diabetik re-
tinopatili gozlerde cerrahi sonrasi gelisen 6demin diabetik
makiila 6demimi, yoksa cerrahi sonrasi goriilen makiila
6demimi oldugunu ayirt etmek kolay degildir. Sonugta ka-
tarakt cerrahisinin aktif diabetik retinopatili gézlerde ma-
kiila 6demi gelisimine yol agtig1 bilinmektedir. Cocuklarda
katarakt ameliyat1 sonras: erken donemde kistoid makiila
O6demi eriskinlere gore daha az goriilmektedir. Etyopato-
genezde endojen inflamatuvar mediatérler, 6zellikle de

prostaglandinler rol oynar. Glokom tedavisinde kullanilan
prostaglandin analoglarinin benzer bir makiila 6demine
yol actig1 gosterilmistir. Histopatolojik incelemelerde reti-
na kapillerinde genisleme ile dig pleksiform ve ig niikleer
tabakalarda kistoid bosluklar gézlenmistir.

Katarakt cerrahisi sonras: gelisen kistoid makiila 6de-
mi, olgularin yaklasik %80’inde kendiliginden geriler. Cogu
olgu kendiliginden iyilestigi icin gérmenin etkilenmedigi
ve inflamasyonun siddetli olmadig: olgular: tedaviye gerek
yoktur. Kistoid makiila 6demi gelisme riski yiiksek olan
hastalara ameliyattan birka¢ giin 6nceden baslayarak, 3 ay
boyunca topikal non-steroid anti-inflamatuvar verilebilir.
Topikal non-steroid anti-inflamatuvar ilaglar profilaksi di-
sindan, tedavi amagh da kullanilabilirler. Tedaviye topikal
steroidler de ilave edilebilinir. Subtenon ya da intravitreal
steroid injeksiyonu ve sistemik asetazolamid diger tedavi
yontemleridir. Uygulanan tiim medikal tedaviye ragmen
yanit alinamayan ya da yanit alinsa bile tedavinin kesilmesi
ve dozun azaltilmast ile birlikte niiks izlenen olgularda pars
plana vitrektomi uygulanabilir.

Katarakt cerrahisi sonrasi goriilen kistoid makiila ode-
mi eger hastada kistoid makiila 6demine yol agabilecek
bagka bir primer patoloji yoksa (diabetik retinopati, retina
ven tikanikligy, ilag kullanimi gibi) biomikroskopik gozdibi
degerlendirilmesi ile taninabilecek bir patolojidir. FFA ve
OCT taniya yardimci yontemlerdir. Son yillarda OCT’nin
kullaniminin hizla artmasiyla birlikte bu tip hastalarin tes-
hisindeki FFA'nin 6nemi azalmistir. Hatta daha 6nceden
anjiografik tip 6dem diye siniflandirilan patolojiyi teshis
edebilmek i¢in OCT’nin kullanildig1 bir ¢ok ¢aligma yayin-
lanmustir. Ancak ne FFA’da, ne de OCT’de hastalig: diger
kistoid makiila 6demlerinden ayirabilecek spesifik bulgular
yoktur. FFA’da erken evrede perifoveal kapillerden sizinti,
geg evrede de kistoid bogluklarin boya ile dolumu izlenir.
Tipik olgularda, kistoid bosluklarin duvar floreseinle bo-
yanmadigindan, anjiografide tag yaprag: seklinde goriniim
izlenir. Geg evre bulgularina optik sinir baginda boyanma
siklikla eslik eder. OCT kistoid bosluklarin ayrintili gériin-
tillenmesinde, retina kalinhgmin ol¢iimiinde, hastaligin
takibinde ve tedaviye cevabi degerlendirmede olduk¢a ya-
rarhidir. Katarakt cerrahisi sonrasi gelisen kistoid makiila
6deminde ser6z makiila dekolmani goriildiigii OCT bulgu-
lar1 sayesinde ilk olarak 2005 yilinda yayimladigimiz makale
ile gosterilmistir. Bunun ¢ok yaygin gériilen bir bulgu ol-
dugunu diisiinmekteyiz; bizim serimizde katarakt cerrahisi
sonrasi gelisen kistoid makiila 6demi teshisi koydugumuz
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Retinal Arteriyel Makroanevrizma

Retinal arteriyel makroanevrizma retinal arteriyel sistemde
arteriyel bifurkasyon ya da arteriyoven6z gaprazlagsma bol-
gesinde ortaya ¢ikan edinsel bir anevrizmal dilatasyondur.
Genellikle retinal arteriyel agacinin ikinci ya da {igiincii
dalinda olusur. Bazen bir gozde birden gok makroanev-
rizma olabilecegi gibi, %10 oraninda diger gozde de tespit
edilebilinir. Retinada en sik goriildiigii bolge iist temporal
kadrandir. Kadinlarda daha sik goriildagi rapor edilmistir
ve genellikle 60-80 yas araliginda ortaya ¢ikar. Hastalarin
%50-70’inde sistemik hipertansiyon ve aterosklerotik has-
talik oykiisi vardir.

Hastaligin dort ayr1 klinik formundan s6z etmek miim-
kiindiir. Birinci klinik formunda makroanevrizma sizinti
ya da hemorajiye neden olmaz ve genellikle rutin gézdibi
muayenesinde tespit edilir. Sessiz tip olarak isimlendirilen
bu tip nadiren goriiliir. Ikinci ve daha sik teshis konulan
tipte ise anevrizmal damardan olusan s1zint1 makiilada sert
eksiida gelisimine (sirsine retinopati tarz1), makiila 6demi
ve serdz makiila dekolmani olusumuna neden olur. Bu kli-
nik form ise sizdiran tip makroanevrizma olarak adlanduri-
lir. Riiptiire tip makroanevrizmada ise anevrizmada gelisen
riptire bagl olarak retina ici, retina alt1 ya da vitreus i¢i
kanama gelisir. Retinal arteriyel makroanevrizma retinanin
tim katmanlarinda kanamaya yolagabilen patolojilerden
biridir. Dérdiinci tip klinik seyirde ise anevrizmal dilatas-
yon spontan olarak geriler. Bazi kaynaklarda bu tip klinik
seyir hayalet tip makroanevrizma olarak isimlendirilmistir.

Retinal makroanevrizmanin patofizyolojisi tam olarak
aydinlatilamamistir. Hastaligin yasli, aterosklerotik hasta-
Iig1 ve hipertansiyonu olan kisilerde ortaya ¢ikmasi arter
duvarlarindaki yapisal degisikligin 6nemini ortaya ¢ikar-
maktadir. Yaglanmayla birlikte damar igindeki kas lifleri-
nin ve intimal tabakanin azalarak yerini kollojen dokuya
biraktig1 ve sonugta damar elastikiyetinin azaldig1 ¢ok iyi
tanimlanmugtir. Elastikiyetini kaybetmis bu arterlerde hid-
rostatik basing artisinin anevrizmal genislemeyi tetikledigi
diistiniilmektedir. Anevrizmal genisleme sonras1 yukarida
tarif edilen birbirinden tamamen farkl: 4 klinik seyrin nasil
ortaya ¢iktig1 konusu ise tamamen karanliktir.

Retinal makroanevrizmanin gérmeyi etkileyen riiptiire
ve sizdiran Kklinik tiplerinde teshis gézdibi muayenesi (Re-
sim 1) ve floresein anjiografi (Resim 2) ile kolayca konula-
bilinir. Floresein anjiografideki anevrizma bolgesi eger ka-
nama tarafindan bloke edilmemisse erken fazda baglayan ve
ampiil tarzinda belirgin hiperfloresan olusturan yuvarlak-
oval damar bolgesi belirir ve bu tipik bir bulgudur. Anev-

Resim 1 e Fundus fotografinda iist temporal bolgedeki arteriyel
makroanevrizma goriilmekte.

Resim 2 e Resim 1'deki gdze ait FFA gdriintiisiinde makroanevriz-
ma hiperfléresan odak olarak gorilmekte.

rizmanin distalinde kalan arteriyol daralmistir. Makiilada
6dem ya da yaygin sert ekstidalar diger anjiografik bulgu-
lardir.

Retinal makroanevrizma da OCT makiiladan ve anev-
rizmal dilatasyon gosteren damardan gegen kesitler saye-
sinde teshis koymaya yardim eder ve makiilada olusan
degisikliklerin taninmasini saglar. Zaten OCT bulgularini
da makiila bulgular1 ve anevrizma damar kesiti olarak ikiye
ayirarak anlatmak gerekir.
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Idiopatik Koroid Neovaskiilarizasyonu

YBMD baglama yas1 olarak kabul edilen 50 yasin altinda,
birincil bir sistemik ya da okiiler neden olmaksizin ortaya
¢ikan KNVler, idiopatik KNV olarak tanimlanir. Olgula-
rin ¢ok 6nemli bir kismu 30 yas tstiindedir. Genellikle tek
tarafli goriilen bir tablodur, ancak yillar sonra diger goziin
de etkilendigi olgular bildirilmistir. Hastaligin gériilme sik-
lig1 bakimindan cinsiyet ayrim1 yoktur. Idiopatik KNV’nin
patogenezi bilinmemektedir, ancak tespit edilemeyen fokal
bir koroiditin ya da fokal bir koroid damar anomalisinin
tablonun gelisiminde rol oynayabilecegini diisiinen arastir-
macilar vardir. Hastalarin bitytik bir kismi geng oldugu i¢in
histopatolojik bilgi ¢ok sinirlidir.

Hastalik kendini tek gozde merkezi gorme azalmasi ve
metamorfopsi sikayeti ile belli eder. Oftalmoskopik muaye-
nede 6zellikle makiila bolgesinde seréz elevasyon, retina alt1
ya da i¢i kanama ve RPE degisiklikleri izlenebilir (Resim 1).
Nadiren KNV makiila diginda olabilir. KNV, RPE’nin tize-
rinde oldugu i¢in (Gass siniflandirmasina gore Tip 2 KNV)
membranin timiiniin oftalmoskopik muayene sirasinda go-
riilebilmesi miimkiindiir. Hastanin ilgili géziinde KNV ile
iligkili bagka bir patolojinin olmamasi tanida esastir. Yine
tan1 i¢in mutlaka FFA ile hem KNV’nin gosterilmesi, hem
de KNV’ye yol agabilecek diger nedenlerin ekarte edilmesi
gerekmektedir. Anjiografide idiopatik KN'V’lerin YBMD'ye
sekonder klasik KNV’lerden daha kiigiik olabildikleri ve
daha az sizintiya yol agtiklar1 bilinmektedir (Resim 2).

(A)

Resim 1 e Otuziki yagindaki idiopatik KNV'li bir olgunun fundus
fotografinda foveanin alt temporal kenarinda hafif seréz elevasyon
izlenmekte. Retinada bu bolge diginda hig bir patolojik bulgu yok.

Idiopatik KNV’lerin prognozu YBMD'ya sekonder
KNV’lerden daha iyidir. Baz1 olgularda zaman iginde idi-
opatik KNV’nin kendiliginden gerileyebildigi dahi goriil-
miistiir. Ayrica bu membranlarin gerek fotodinamik tedavi,
gerekse anti-VEGF yanitlart YBMDdekinden daha iyidir.
Submakiiler membran ¢ikarilmas: da ozellikle anti-VEGF
injeksiyon tedavisi oncesi uygun olgularda basariyla denen-
mis bir cerrahi miidahaledir.

(B)

Resim 2 e Otuzalti yagindaki bayan hastanin sol g6z FFA’sina ait erken (A) ve geg faz (B) gériintiiler izlenmekte. Geg fazda
klasik KNV’nin sizdirdigi seciliyor. Sizinti bélgesinin iizerindeki kiigiik kanama hipofléresan nokta olarak geg fazda daha iyi
segilmekte.
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