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BÖLÜM 10

MAKÜLER TELENJİEKTAZİ TİP 2

Sema TAMER KADERLİ1

GİRİŞ

Maküler telenjiektazi (MacTel) tip 2, nedeni bilinmeyen maküler kapiller ağda 
karakteristik telenjiektatik değişiklikler ve nörosensoriyel atrofi ile seyreden bila-
teral bir hastalıktır. (1) Tipik yapısal değişiklikler arasında vasküler anormallik-
ler, retina şeffaflığının kaybı, maküler pigmentin yeniden dağılımı ve fotoreseptör 
kaybı ile merkezi retinanın incelmesi yer alır.(2) Hastalık foveola üzerinde yatay 
olarak yaklaşık 6° ve dikey olarak 5° dikey olarak ortalanmış oval bir alanı kapsa-
yabilir. (3) Semptomlar tipik olarak yaşamın beşinci veya altıncı on yılında başlar. 
Bazı hastalarda pozitif aile öyküsü vardır. Muhtemelen hem klinisyenler hem de 
hastalar arasında hastalık bilincinin düşük olması nedeniyle, MacTel tip 2 tanısı 
genellikle gecikir. Neovaskülarizasyon varlığında yaşa bağlı makula dejenerasyo-
nu (YBMD) olarak da yanlış teşhis edilebilir.(4)

Gass ve Blodi 1993’te MacTel tip 2’nin beş evreli bir sınıflandırma sını tanım-
ladı, daha sonra Yannuzzi ve ark. 2005’te sınıflandırmayı nonproliferatif ve pro-
liferatif evre olacak şekilde basitleştirdi.(1, 5) Görüntü teknolojisinin gelişimi ve 
histolojik kanıtlar, retina Müller hücrelerinin belirgin dejenerasyonu ile hastalığın 
nörodejeneratif yönlerini ortaya çıkarmıştır.

MacTel tip 2’nin erken ve/veya asemptomatik hastalık evrelerini tespit etmede 
fundus fluoresein anjiyografi (FFA), optik koherens tomografi (OCT), optik ko-
herens tomografi anjiografi, fundus otofloresans görüntüleme (FAF) ve konfokal 
lazer oftalmoskopi gibi daha gelişmiş multimodal görüntüleme teknolojilerinin 
daha duyarlı olduğu gösterilmiştir. (6-8)

KLİNİK BULGULAR

Çoğu hasta, hafif görme bulanıklığı, pozitif skotom, okuma güçlüğü ve metamor-
fopsi gibi spesifik olmayan semptomlardan şikayet eder. Başlangıçta görme kes-
kinlikleri genellikle 20/30 düzeyinin üzerinde nispeten iyidir. (9) Gass ve Blodi, 
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biyomikroskopik bulguları ayrıntılı olarak tanımlamışlardır. Bu hastalıkta görü-
len en erken oftalmoskopik anormallikler oldukça belirsizdir ve kolayca gözden 
kaçabilir. Fovea temporalinde retina şeffaflığının kaybıyla birlikte retinanın hafif 
grimsi renk değişikliği, Mac Tel tip 2’de görülen en erken klinik anormalliklerden 
biridir. Hastalığın ilerlemesiyle birlikte, retina şeffaflığındaki bu kayıp, perifoveal 
retinayı oval bir konfigürasyonda çevreler.(1, 10) Bu parafoveal grileşme, sürekli 
ışığa maruz kalma ile daha az yoğun ve görselleştirilmesi daha zor hale gelir. (11) 
İç retina yüzeyine yakın çoklu, sarı beyaz kristalimsi birikintiler gözlerin %45›e 
varan kısmında görülen yaygın bir bulgudur. Tipik yapısal değişiklikler arasında 
telenjiektatik kapiller, FFA’da genişlemiş ve dik açılı damar varlığı gibi vasküler 
anormallikler ile maküler pigmentin yeniden dağılımı yer alır.(7, 12-14) Daha 
ileri vakalarda dik açılı damarlar boyunca hiperplastik retina pigment epitel hüc-
relerinden oluşan intraretinal pigmente siyah plaklardan oluşan stellat odaklar 
gelişebilir.(3-5) Subretinal neovasküler membran (SRNV) bu plakların çevresinde 
gelişebilir. Bir kez mevcut olduğunda, subretinal neovasküler membran hızlı gör-
me kaybı, retinokoroidal anastomoz, kistoid maküler ödem, subretinal kanama, 
lipid sert eksüdalar ve diskiform skar ile karakterizedir. Mac Tel tip 2’deki SRNV, 
yaşa bağlı makula dejenerasyonunda koroid neovaskülarizasyonu ile karıştırıla-
bilir. Ayırıcı tanıda yardımcı olabilecek bazı özellikler vardır. Mac Tel tip 2’deki 
SRNV’ye genellikle pigment epitel dekolmanı eşlik etmez. Mac Tel tip 2 2’deki 
SRNV’nin boyutu da YBMD’ye kıyasla daha küçüktür.

Mavi ışık yansıması MacTel tip 2’in en erken belirtilerinden biri, retina şeffaf-
lığının kaybı ve iç retinada artan saçılmanın neden olduğu anormal parafoveal 
yansıma paternidir. (7) Kısa dalga boylu ışıkla görüntüleme (mavi ışık yansıma-
sı görüntüleme), bu fenomeni tespit etmek ve kaydetmek için olanak sağlar.(13) 
(15)Hastalığın erken evrelerinde, çift dalga boylu otofloresanda azalmış maküler 
pigment optik yoğunluğu ile ilişkili olarak, fovea için geçici olarak bir yansıma 
artışı görülebilir. Hastalığın ilerlemesiyle birlikte, tüm MacTel alanı, artan yansı-
maya sahip oval bir alanla sınırlandırılır.(15, 16)

FAF, aynı bölgede artan otoflöresans ile sonuçlanan temporal foveanın küçük, 
kama şeklindeki sektöründe maküler pigment kaybı nedeniyle erken MacTel de-
ğişikliklerini ortaya çıkarabilir, ancak daha ileri vakalarda MacTel alanında farklı 
FAF değişiklikleri gösterebilir.(17)

FFA, parafoveal temporal alanlarda boya sızdıran dilate ektatik perifoveal ka-
pilleri gösterir. Erken fazda herhangi bir değişiklik görülmeyebilir veya çok az 
kapiller dilatasyon saptanabilir. Geç fazlarda, foveal merkezi ayıran temporal pa-
rafoveal retinada hafif boyanma vardır. Hastalık ilerledikçe, telenjiektazi tempo-
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ral parafoveal alanın ötesine uzanır ve geç oval şekilli parafoveal hiperfloresans 
olarak kendini gösterir. Normal gözlere kıyasla Mac Tel tip 2’li gözlerde foveal 
avasküler bölge (FAZ) boyutunda belirgin bir azalma vardır.(11, 18) SRNV’nin 
derin retinal dolaşımdan kaynaklandığı görülmektedir ve erken ve geç floresein 
sızıntısı ile karakterizedir.

Spektral domain-optik koherens tomografi (SD-OCT) görüntülerinde görü-
len morfolojik değişiklikler bu hastalığın oldukça karakteristik özelliğidir. SD-
OCT özellikleri, merkezi retinanın incelmesini ve iç ve dış retinadaki düşük yan-
sıtıcı kistoid boşlukları içerir. Diğer bir yaygın bulgu, aynı zamanda fotoreseptör 
tabakanın iç segment /dış segment kırılması olarak da bilinen, tipik olarak foveal 
merkeze temporalden başlayan, daha sonra kademeli olarak foveayı tutan ve daha 
sonra nazal bölgeye uzanan elipsoid zonun fokal kaybıdır. (19, 20)

OCT anjiyografisi, Mac Tel 2’deki en erken vasküler değişikliklerin dış derin 
kapiller pleksusta ortaya çıktığını göstermiştir.(8, 21) Hastalık ilerledikçe, vaskü-
ler değişiklikler, dışta görülen değişikliklerden daha az ölçüde olsa da, iç yüzeysel 
pleksus’u da içerir. Damarlar daha az yoğun, daha ince ve anormal bir düzende 
görünür. Normalde avasküler Henle tabakası ve dış nükleer tabakalar bir vasküler 
invazyona uğrar. OCT anjiyografide pleksuslar arasında anastomoz ve damarların 
sürüklenmesi de görülmektedir.

TEDAVİ

Mac Tel tip 2 tedavisindeki ana sınırlama, bu durumun altında yatan temel pato-
fizyolojik mekanizmalar hakkında bilgi eksikliğidir. Tipik anjiyografik bulgular 
maküler ödem varlığına benzediğinden primer retinovasküler hastalık gibi düşü-
nülüp bu nedenle, maküler lazer fotokoagülasyon, intravitreal triamsinolon, foto-
dinamik terapi, ve intravitreal anti-vasküler endotelyal büyüme faktörü (anti-VE-
GF) ajanlar gibi tedavi modaliteleri, Mac Tel tip 2’yi tedavi etmek için kullanıldı.
(22-25) Ancak bunların hiçbiri özellikle nonproliferatif Mac Tel’li gözlerde fayda 
sağlamadığı saptandı. Ancak proliferatif Mac Tel tip 2’li gözlerde anti-VEGF teda-
visinden fayda görebileceği önceki çalışmalarda gösterildi.(4) Retina nörodejene-
ratif hastalıklarının çeşitli hayvan modellerinde çoklu sitokinlerin, nörotrofinle-
rin ve siliyer nörotrofik faktör (CNTF) gibi büyüme faktörlerinin fotoreseptörleri 
kurtarabileceği gösterilmiştir. (26, 27)Mac Tel 2’nin nörodejeneratif bir bileşene 
sahip olduğu öncülüne dayanarak, CNTF gibi nöroprotektif ajanlar şu anda test 
edilmektedir.
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