BOLUM 10

MAKULER TELENJIEKTAZI TiP 2

Sema TAMER KADERLI!

GIRIS

Makiiler telenjiektazi (MacTel) tip 2, nedeni bilinmeyen makiiler kapiller agda
karakteristik telenjiektatik degisiklikler ve norosensoriyel atrofi ile seyreden bila-
teral bir hastaliktir. (1) Tipik yapisal degisiklikler arasinda vaskiiler anormallik-
ler, retina seffafliginin kaybi, makiiler pigmentin yeniden dagilimi ve fotoreseptor
kaybi ile merkezi retinanin incelmesi yer alir.(2) Hastalik foveola tizerinde yatay
olarak yaklasik 6° ve dikey olarak 5° dikey olarak ortalanmis oval bir alan1 kapsa-
yabilir. (3) Semptomlar tipik olarak yasamin besinci veya altinci on yilinda baslar.
Bazi hastalarda pozitif aile 6ykiisti vardir. Muhtemelen hem klinisyenler hem de
hastalar arasinda hastalik bilincinin diisiik olmas1 nedeniyle, MacTel tip 2 tanis1

genellikle gecikir. Neovaskiilarizasyon varliginda yasa bagli makula dejenerasyo-
nu (YBMD) olarak da yanlis teshis edilebilir.(4)

Gass ve Blodi 1993’te MacTel tip 2’nin bes evreli bir siniflandirma sin1 tanim-
ladi, daha sonra Yannuzzi ve ark. 2005’te siniflandirmay1 nonproliferatif ve pro-
liferatif evre olacak sekilde basitlestirdi.(1, 5) Goriintii teknolojisinin gelisimi ve
histolojik kanitlar, retina Miiller hiicrelerinin belirgin dejenerasyonu ile hastaligin
norodejeneratif yonlerini ortaya ¢ikarmustir.

MacTel tip 2’nin erken ve/veya asemptomatik hastalik evrelerini tespit etmede
fundus fluoresein anjiyografi (FFA), optik koherens tomografi (OCT), optik ko-
herens tomografi anjiografi, fundus otofloresans goriintiileme (FAF) ve konfokal
lazer oftalmoskopi gibi daha gelismis multimodal goriintiileme teknolojilerinin
daha duyarli oldugu gosterilmistir. (6-8)

KLINiK BULGULAR

Cogu hasta, hafif gorme bulanikligi, pozitif skotom, okuma gii¢liigii ve metamor-
fopsi gibi spesifik olmayan semptomlardan sikayet eder. Baslangicta gérme kes-
kinlikleri genellikle 20/30 diizeyinin {izerinde nispeten iyidir. (9) Gass ve Blodi,
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biyomikroskopik bulgular1 ayrintili olarak tanimlamislardir. Bu hastalikta gorii-
len en erken oftalmoskopik anormallikler oldukg¢a belirsizdir ve kolayca gézden
kagabilir. Fovea temporalinde retina seffafliginin kaybiyla birlikte retinanin hafif
grimsi renk degisikligi, Mac Tel tip 2'de goriilen en erken klinik anormalliklerden
biridir. Hastaligin ilerlemesiyle birlikte, retina seffafhigindaki bu kayip, perifoveal
retinay1 oval bir konfigiirasyonda cevreler.(1, 10) Bu parafoveal grilesme, stirekli
151ga maruz kalma ile daha az yogun ve gorsellestirilmesi daha zor hale gelir. (11)
I¢ retina yiizeyine yakin ¢oklu, sar1 beyaz kristalimsi birikintiler gozlerin %45e
varan kisminda goriilen yaygin bir bulgudur. Tipik yapisal degisiklikler arasinda
telenjiektatik kapiller, FFAda genislemis ve dik agili damar varlig1 gibi vaskiiler
anormallikler ile makiiler pigmentin yeniden dagilimi yer alir.(7, 12-14) Daha
ileri vakalarda dik a¢ili damarlar boyunca hiperplastik retina pigment epitel hiic-
relerinden olusan intraretinal pigmente siyah plaklardan olusan stellat odaklar
gelisebilir.(3-5) Subretinal neovaskiiler membran (SRNV) bu plaklarin ¢evresinde
gelisebilir. Bir kez mevcut oldugunda, subretinal neovaskiiler membran hizli gor-
me kaybs, retinokoroidal anastomoz, kistoid makiiler 6dem, subretinal kanama,
lipid sert ekstidalar ve diskiform skar ile karakterizedir. Mac Tel tip 2'deki SRNV,
yasa bagli makula dejenerasyonunda koroid neovaskiilarizasyonu ile karistirila-
bilir. Ayirici tanida yardimci olabilecek bazi 6zellikler vardir. Mac Tel tip 2'deki
SRNV’ye genellikle pigment epitel dekolmani eslik etmez. Mac Tel tip 2 2'deki
SRNV’nin boyutu da YBMD'ye kiyasla daha kiigtiktiir.

Mavi 151k yansimast MacTel tip 2'in en erken belirtilerinden biri, retina seffaf-
liginin kayb1 ve ig retinada artan sagilmanin neden oldugu anormal parafoveal
yansima paternidir. (7) Kisa dalga boylu 1sikla goriintilleme (mavi 151k yansima-
s1 goriintilleme), bu fenomeni tespit etmek ve kaydetmek igin olanak saglar.(13)
(15)Hastaligin erken evrelerinde, ¢ift dalga boylu otofloresanda azalmis makiiler
pigment optik yogunlugu ile iliskili olarak, fovea i¢in gegici olarak bir yansima
artis1 goriilebilir. Hastaligin ilerlemesiyle birlikte, tiim MacTel alani, artan yansi-
maya sahip oval bir alanla sinirlandirilir.(15, 16)

FAF, ayn1 bolgede artan otofloresans ile sonuglanan temporal foveanin kiigiik,
kama seklindeki sektoriinde makiiler pigment kayb1 nedeniyle erken MacTel de-
gisikliklerini ortaya ¢ikarabilir, ancak daha ileri vakalarda MacTel alaninda farkl
FAF degisiklikleri gosterebilir.(17)

FFA, parafoveal temporal alanlarda boya sizdiran dilate ektatik perifoveal ka-
pilleri gosterir. Erken fazda herhangi bir degisiklik goriilmeyebilir veya ¢ok az
kapiller dilatasyon saptanabilir. Geg fazlarda, foveal merkezi ayiran temporal pa-
rafoveal retinada hafif boyanma vardir. Hastalik ilerledikge, telenjiektazi tempo-
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ral parafoveal alanin Gtesine uzanir ve ge¢ oval sekilli parafoveal hiperfloresans
olarak kendini gosterir. Normal gozlere kiyasla Mac Tel tip 2’li gozlerde foveal
avaskiiler bolge (FAZ) boyutunda belirgin bir azalma vardir.(11, 18) SRNV’nin
derin retinal dolasimdan kaynaklandig1 goriilmektedir ve erken ve ge¢ floresein
sizintis1 ile karakterizedir.

Spektral domain-optik koherens tomografi (SD-OCT) goriintiilerinde gorii-
len morfolojik degisiklikler bu hastaligin oldukga karakteristik ozelligidir. SD-
OCT ozellikleri, merkezi retinanin incelmesini ve i¢ ve dis retinadaki diisiik yan-
sitic1 kistoid bosluklari igerir. Diger bir yaygin bulgu, ayni zamanda fotoreseptor
tabakanin i¢ segment /dis segment kirilmasi olarak da bilinen, tipik olarak foveal
merkeze temporalden baslayan, daha sonra kademeli olarak foveay: tutan ve daha
sonra nazal bolgeye uzanan elipsoid zonun fokal kaybidir. (19, 20)

OCT anjiyografisi, Mac Tel 2'deki en erken vaskiiler degisikliklerin dis derin
kapiller pleksusta ortaya ¢iktigini gostermistir.(8, 21) Hastalik ilerledikge, vaskii-
ler degisiklikler, dista goriilen degisikliklerden daha az 6lgiide olsa da, ig yiizeysel
pleksus’u da igerir. Damarlar daha az yogun, daha ince ve anormal bir diizende
goriiniir. Normalde avaskiiler Henle tabakasi ve dis niikleer tabakalar bir vaskiiler
invazyona ugrar. OCT anjiyografide pleksuslar arasinda anastomoz ve damarlarin
stiriiklenmesi de goriilmektedir.

TEDAVI

Mac Tel tip 2 tedavisindeki ana sinirlama, bu durumun altinda yatan temel pato-
tizyolojik mekanizmalar hakkinda bilgi eksikligidir. Tipik anjiyografik bulgular
makiiler 6dem varligina benzediginden primer retinovaskiiler hastalik gibi diisii-
niiliip bu nedenle, makiiler lazer fotokoagiilasyon, intravitreal triamsinolon, foto-
dinamik terapi, ve intravitreal anti-vaskiiler endotelyal biiytime faktorii (anti-VE-
GF) ajanlar gibi tedavi modaliteleri, Mac Tel tip 2’yi tedavi etmek i¢in kullanildi.
(22-25) Ancak bunlarin higbiri 6zellikle nonproliferatif Mac Tel'li gozlerde fayda
saglamadig saptandi. Ancak proliferatif Mac Tel tip 2li gozlerde anti-VEGF teda-
visinden fayda gorebilecegi onceki ¢aliymalarda gosterildi.(4) Retina norodejene-
ratif hastaliklarinin ¢esitli hayvan modellerinde ¢oklu sitokinlerin, nérotrofinle-
rin ve siliyer norotrofik faktér (CNTF) gibi bitylime faktorlerinin fotoreseptorleri
kurtarabilecegi gosterilmistir. (26, 27)Mac Tel 2’nin ndrodejeneratif bir bilesene
sahip oldugu onciiliine dayanarak, CNTF gibi noroprotektif ajanlar su anda test
edilmektedir.

-93 -



G6z Hastaliklarinda Giincel Calismalar 111

KAYNAKLAR

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Yannuzzi LA, Bardal AM, Freund KB, Chen KJ, Eandi CM, Blodi B. Idiopathic macular telan-
giectasia. Arch Ophthalmol. 2006;124(4):450-60.

Powner MB, Gillies MC, Zhu M, Vevis K, Hunyor AP, Fruttiger M. Loss of Muller’s cells and
photoreceptors in macular telangiectasia type 2. Ophthalmology. 2013;120(11):2344-52.
Charbel Issa P, Gillies MC, Chew EY, Bird AC, Heeren TF, Peto T, et al. Macular telangiectasia
type 2. Prog Retin Eye Res. 2013;34:49-77.

Wu L, Evans T, Arevalo JE. Idiopathic macular telangiectasia type 2 (idiopathic juxtafoveolar
retinal telangiectasis type 2A, Mac Tel 2). Surv Ophthalmol. 2013;58(6):536-59.

Gass D, Blodi BA. Idiopathic juxtafoveolar retinal telangiectasis. Update of classification and
follow-up study. Ophthalmology. 1993;100(10):1536-46.

Gillies MC, Zhu M, Chew E, Barthelmes D, Hughes E, Ali H, et al. Familial asymptomatic ma-
cular telangiectasia type 2. Ophthalmology. 2009;116(12):2422-9.

Charbel Issa P, Berendschot TT, Staurenghi G, Holz FG, Scholl HP. Confocal blue reflectance
imagingin type 2 idiopathic macular telangiectasia. Invest Ophthalmol Vis Sci. 2008;49(3):1172-
7.

Spaide RE, Klancnik JM, Jr., Cooney MJ. Retinal vascular layers imaged by fluorescein angiog-
raphy and optical coherence tomography angiography. JAMA Ophthalmol. 2015;133(1):45-50.
Charbel Issa P, Holz FG, Scholl HP. Metamorphopsia in patients with macular telangiectasia
type 2. Doc Ophthalmol. 2009;119(2):133-40.

Abujamra S, Bonanomi MT, Cresta FB, Machado CG, Pimentel SL, Caramelli CB. Idio-
pathic juxtafoveolar retinal telangiectasis: clinical pattern in 19 cases. Ophthalmologica.
2000;214(6):406-11.

Wu L. When is macular edema not macular edema? An update on macular telangiectasia type
2. Taiwan ] Ophthalmol. 2015;5(4):149-55.

Degli Esposti S, Egan C, Bunce C, Moreland JD, Bird AC, Robson AG. Macular pigment para-
meters in patients with macular telangiectasia (MacTel) and normal subjects: implications of a
novel analysis. Invest Ophthalmol Vis Sci. 2012;53(10):6568-75.

Sallo FB, Leung I, Zeimer M, Clemons TE, Dubis AM, Fruttiger M, et al. Abnormal Retinal
Reflectivity to Short-Wavelength Light in Type 2 Idiopathic Macular Telangiectasia. Retina.
2018;38 Suppl 1:579-S88.

Tzaridis S, Heeren T, Mai C, Thiele S, Holz FG, Charbel Issa P, et al. Right-angled vessels in
macular telangiectasia type 2. Br ] Ophthalmol. 2021;105(9):1289-96.

Pauleikhoff D, Pauleikhoff L, Chew EY. Imaging endpoints for clinical trials in MacTel type 2.
Eye (Lond). 2022;36(2):284-93.

Helb HM, Charbel Issa P, RL VDV, Berendschot TT, Scholl HP, Holz FG. Abnormal macular
pigment distribution in type 2 idiopathic macular telangiectasia. Retina. 2008;28(6):808-16.
Zeimer MB, Sallo FB, Spital G, Heimes B, Lommatzsch A, Pauleikhoff D. Correlation of Optical
Coherence Tomography and Macular Pigment Optical Density Measurements in Type 2 Idio-
pathic Macular Telangiectasia. Retina. 2016;36(3):535-44.

Mansour AM, Schachat A. Foveal avascular zone in idiopathic juxtafoveolar telangiectasia. Op-
hthalmologica. 1993;207(1):9-12.

Gaudric A, Ducos de Lahitte G, Cohen SY, Massin P, Haouchine B. Optical coherence to-
mography in group 2A idiopathic juxtafoveolar retinal telangiectasis. Arch Ophthalmol.
2006;124(10):1410-9.

Heeren TFC, Kitka D, Florea D, Clemons TE, Chew EY, Bird AC, et al. Longitudinal Corre-
lation of Ellipsoid Zone Loss and Functional Loss in Macular Telangiectasia Type 2. Retina.
2018;38 Suppl 1:520-S6.

Thorell MR, Zhang Q, Huang Y, An L, Durbin MK, Laron M, et al. Swept-source OCT angiog-
raphy of macular telangiectasia type 2. Ophthalmic Surg Lasers Imaging Retina. 2014;45(5):369-
80.

-94 -



22.

23.

24.

25.

26.

27.

Goz Hastaliklarinda Giincel Calismalar 111

Park DW, Schatz H, McDonald HR, Johnson RN. Grid laser photocoagulation for macular
edema in bilateral juxtafoveal telangiectasis. Ophthalmology. 1997;104(11):1838-46.

Wu L, Evans T, Arevalo JE Berrocal MH, Rodriguez FJ, Hsu M, et al. Long-term effect of intra-
vitreal triamcinolone in the nonproliferative stage of type II idiopathic parafoveal telangiecta-
sia. Retina. 2008;28(2):314-9.

De Lahitte GD, Cohen SY, Gaudric A. Lack of apparent short-term benefit of photodynamic
therapy in bilateral, acquired, parafoveal telangiectasis without subretinal neovascularization.
Am J Ophthalmol. 2004;138(5):892-4.

Charbel Issa P, Finger RP, Kruse K, Baumuller S, Scholl HP, Holz FG. Monthly ranibizumab for
nonproliferative macular telangiectasia type 2: a 12-month prospective study. Am J Ophthal-
mol. 2011;151(5):876-86 el.

Tao W, Wen R, Goddard MB, Sherman SD, O’Rourke PJ, Stabila PF, et al. Encapsulated cell-ba-
sed delivery of CNTF reduces photoreceptor degeneration in animal models of retinitis pig-
mentosa. Invest Ophthalmol Vis Sci. 2002;43(10):3292-8.

LaVail MM, Yasumura D, Matthes MT, Lau-Villacorta C, Unoki K, Sung CH, et al. Protection of
mouse photoreceptors by survival factors in retinal degenerations. Invest Ophthalmol Vis Sci.
1998;39(3):592-602.

- 95



