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ABSTRACT

Amag: idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazili (IJRT) ol-
gularin klinik, fléresein anjiografi (FA) ve Optik Koherens
Tomografi (OCT) bulgularinin degerlendirilmesi ve bu bul-
gularin kargilaghriimasi

Gereg ve Yontem: Gass'in siniflamasina gére degerlendirilen,
Grup 1B IJRTli 2 olgunun 2 gézi ile, Grup 2A IJRT'li 4 ol-
gunun 8 g6z olmak Uzere toplam 6 olgunun 10 gézi ca-
isma kapsamina alindi. Tim olgulara tam géz muayenesi
yapildi. Renkli fundus fotograflar ¢ekilerek FA uygulandi.
Makulanin OCT kesit gériuntileri kaydedildi. Fléresein an-
jiografi ve OCT géruntileri kargilaghinildi ve gérme keskin-
ligi ile iligkileri araghnld.

Bulgular: Grup 2A’'daki 4 olgunun 8 géziinden, 6'si evre 4,
2'si evre 3 idi. Grup 1B deki 2 gdzde klinik muayenede
telenjiektazik damarlarin yani sira sert eksudalar ve bir
gdzde makulada kanama tesbit edildi. Gézlerin tamamin-
da FA'da ge¢ fazda genisleyen dig retinal boyanmaya ait
hiperfloresans izlenirken, OCT’'de bununla uyumlu 8dem
saptanmadi ve tim gézlerde foveal kontir izlenebilmektey-
di. 10 géziin 7'sinde (%70) retinada kalinlagma olmaksizin
foveal bélgede intraretinal hiporeflektif bosluk tespit edildi.
Olgularin benzer OCT ve FA gérintilerine kargin gérme
keskinlikleri 4 mps ile 10/10 arasinda degismekteydi.

Sonug: idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazide, FA’daki
artan sizinhya ragmen OCT'de saptanan intraretinal hi-
poreflektif bosluk bulgusu tipiktir. Gérme keskinligindeki
farkliliklari bu bulgularla aciklamak momkon  degildir.
Hastaligin patogenezinin aydinlahimasinda daha genis sa-
yida, ayrintili ve yuksek ¢dzuntrluklo OCT incelemelerine
gereksinim vardir.

Anahtar Kelimeler: Fléresein anjiografi, idiopatik jukstafove-
olar retinal telenjiektazi, optik koherens tomografi.

Purpose: To evaluate and compare the clinical, fluorescein

angiography and optical coherence tomography findings
in cases with idiopathic juxtafoveolar retinal telangiectasis.

Materials and Methods: Two eyes of two patients in Group

1B, and eight eyes of 4 patients in Group 2A idiopathic
juxtafoveolar retfinal telangiectasis according to the Gass
classification were analyzed. All of the eyes underwent
complete ophthalmological examination. Color fundus
photographs were taken and fluorescein angiography was
performed. Macular OCT scans were obtained. Fluorescein
angiography and optical coherence tomography findings
were compared and correlated with visual acuity.

Results: Six of the eight eyes of 4 patients in Group 2A had stage

4, and the remaining two eyes had stage 3 IJRT. Two eyes
in Group 1B presented telangiectasis, lipid exudates, and
one of them also had macular hemorrhage. Fluorescein
angiography showed increased hyperfluorescence through
the late phase due to staining in the outer retina. However,
OCT scans demonstrated normal foveal contour without
macular edema. Seven of the ten eyes had subfoveal
intraretinal hyporeflective space in the absence of retinal
thickening. Although the presence of similar FA and OCT
findings in patients, they did not correlate with visual acuity
values.

Conclusion: Subfoveal hyporeflective space despite increased

hyperfluorescence in FA is a typical OCT finding in cases
with IJRT. It is impossible to explain visual acuity differences
with these findings. Detailed and high-resolution OCT
images in large series are needed in order to define the
pathogenesis of this disease.
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GiRig

Idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektaziler (IJRT)
ilk olarak 1982'de Gass ve Okayawa tarafindan, uni-
lateral yada bilateral parafoveal ve jukstafoveal retinal
kapillerlerin yetersizligi olarak tarif edilmig' ve yine Gass
tarafindan klinik muayene ve anjiografi bulgularina gére
siniflandirlmighir?;

Grup TA: Konjenital unilateral parafoveal telenjiektazik
kapillerler

Grup 1B: Idiopatik unilateral fokal jukstafoveal telenii-
ektazi

Grup 2A: Bilateral idiopatik akkiz parafoveal retinal ka-
linlagma, retina pigment epitel hiperplazisiyle pigmente
plak, kristal depozitler ve subretinal neovaskilarizasyon
ile birlikte olan parafoveal telenjiektazi

Grup 2B: Juvenil gizli ailesel IJRT

Grup 3A: Parafoveal kapiller obliterasyona bagl gérme
kaybiyla birlikte tikayici tip [JRT

Grup 3B: Santral sinir sistemi vaskulopatisiyle birlikte ti-
kayici tip 1JRT.

Bu siniflandirmanin icinde en sik karsilagilan Grup
2A olup, ikinci siklikta Grup 1B gérulmektedir.® Hastali-
gin tamisinda kullanilan ve énemli yeri olan fléresein an-
jiografinin yani sira son zamanlarda OCT de inceleme
yéntemi olarak yer almaya baglamigtir. Idiopatik juks-
tafoveolar retinal telenjiektazi nadir gérilen bir hastalik
olup, patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Fléresein
anjiografi diginda OCT ile degerlendirilmesi de &zellikle
patogenezi ve tanisinda yapilan calismalarda yol géste-
rici olarak bulunmugtur.*>

Calismamizda, 1JRT tanisiyla takip edilen olgularin
klinik, fléresein anjiografi ve OCT bulgularinin degerlen-
dirilmesi ve birbiriyle karsilagtirmasi amaglanmugtir.

GEREC VE YONTEM

Grup 1B IJRT'li 2 olgunun 2 gézi ile, Grup 2A IJRT
li 4 olgunun 8 gézU olmak Uzere toplam 6 olgunun 10
g6z0 calisma kapsamina alinarak retrospektif olarak in-
celenmigtir. Tom olgularin renkli fundus fotograflan ile
fléresein anjiografileri ¢ekilmis ve OCT gérintileri ali-
narak grup 2A olgular daha énce tarif edilen hastaligin
klinik evrelemesine gore evrelenmistir.

Klinik evreleme:®

Evrel: Klinik bulgu olmaksizin anjiografide parafoveal
telenjiektazik damarlar.
Evre2: Anjiografide telenjiektazi ile birlikte parafoveal
grimsi renk degisikligi.

Evre3: Anjiografide kapiller genigleme ile birlikte geg faz-
larda dis retinal boyanma.

Evre4: Retinada pigment epitel gdcUyle birlikte yuzeyel
pigmente plaklar.
Evre5: Subretinal neovaskiler membran.

Optik koherens tomografi (Humprey-Zeiss Optical
Coherence tomography) gérontileri fovea merkezinden
gecen horizontal ve vertikal kesitler alinarak kaydedil-
mistir.

Flresein anjiografi bulgulari ile OCT kesit gérinti-
leri karsilagtinimis ve gérme keskinligi degerleri ile iligki-
leri aragtirlmigtir.

BULGULAR

Grup 2A’'daki 4 olgudan 1'i erkek 3’0 kadin, grup
1B‘deki 2 olgu ise erkek idi. Olgularin yas araligi 55-73
arasinda degismekteydi .

Grup 1B’deki 2 gézde klinik muayene ve anjiogra-
fide telenjiektazik damarlarin yanisira sert eksudalar ve
gbzlerden birinde makulada kanama tesbit edildi. Bu
gozlerde fléresein anjiografide telenjiektazik damarlar
ve ilerleyen fazlarda artan sizinti mevcuttu (Resim 1, Al-
2). Olgularin klinik bulgulari, fléresein anjiografi ve OCT
bulgulari (Resim 1, A3-4) Tablo 1'de agiklanmigthir.

Grup 2A’daki 4 olgunun 2 g6z0 evre 3, 6 gdzu ise
evre 4 idi (Tablo 2). Evre 3 olan gézlerde fundus mu-
ayenesinde makulada temporal opaklagma, fléresein
anjiografide kapiller genigleme ve ge¢ boyanma izlen-
di. OCT'de bir gézde intrafoveal digerinde parafoveal
yerlegimli hiporeflektif bosluk mevcuttu (Resim 2, A1-3).
Evre 4 olan gdzlerde ise hiperpigmentasyon ve kristalin
depozitler belirgindi. Fléresein anjiografide geg fazlarda
artan hiperfloresansa ragmen olgularin OCT gérintileri
olduk¢a sakindi ve tamaminda foveal kontir izlenebili-
yordu. OCT incelemesinde 6 gdézden 5’inde subfoveal
bélgede intraretinal hiporeflektif bosluk tespit edildi (Re-
sim 3, A1-3 ve B1-3). Bir gézde ayrica intraretinal hi-
poreflektif bosluk Uzerinde ince bir bant (Internal limitan
membran-ILM 6rt(2) izlendi (Resim 3, B3). OCT incele-
mesinde telenjiektazik damarlara ve pigmente plaklara
ait yUksek yansiticilik ve bu alanlarin gerisinde yansiticilik
blokaji mevcuttu (Resim 3, A3).

Olgularin benzer OCT ve fléresein anjiografi gé-
rontilerine ragmen gérme keskinlikleri 4 mps ile 10/10
arasinda degismekteydi. Fléresein anjiografi bulgulan
ile OCT gériuntilerinin uyumsuzlugunun yani sira gor-
me keskinlikleri de elde edilen gérintileme sonuglariyla
uyumsuz bulundu (Tablo1-2).

Olgu GK Fundus FA OCT
Temporalde kapiller telenjiektazi Kapiller telenjiektazi Makulada kalinlik
1 1/10
Sert eksudalar geg sizinti artigi
2% 1710 Makulada kanama Kapiller telenjiektazi Si1g dig retinal hiporeflektif bosluk

seyrek sert eksudalar geg sizinti

Intraretinal hiperreflektivite

* Resim 1, GK: Gérme keskinligi, FA: Fléresein Anjiografi,

OCT: Optik Koherens Tomografi

Tablo 1: Grup | B olgularin klinik, fléresein anjiografi ve OCT bulgulari.
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Al A2

A3 A4
Resim 1: Al: Makulada kanama ve seyrek sert eksuda, A2: Fléresein anjiografide kapiller telenjiektazi ve geg sizinti, A3-A4: OCT
de si§ dis retinal hiporeflektif bogluk (Beyaz ok) ve intraretinal hiperreflektivite (ok basgi).

Olgu GK Fundus FA OCT
4mps* Kapiller genigleme Intrafoveal ,dig retinal
Temporal parafoveal opaklagma geg boyanma hiporeflektif bogluk
1-Fvre 3 Kapiller genisl Parafoveal, dis refinal
apiller genigleme arafoveal, dig retina
10/10 Temporal parafoveal opaklagma gec boyanma hiporeflekiif bosluk
1710 Hiperpigmentasyona bagh

2-Evre 4 3/10 Hiperpigmentasyon

hipofloresans, kapiller genigleme
ge¢ boyanma

intraretinal hiperreflektivite

2/10

Hiperpigmentasyon

Hiperpigmentasyona bagli
hipofloresans, kapiller genigleme

intraretinal hiperreflektivite, ic

3-Evre 4 8/10 ve kristallin depozit ge¢ boyanma retinal hiporeflektif bogluk
ic retinal hiporeflektif
2/10 bogluk, emporal i¢ yizeyde
4+ 510 Hipkeljpisglpegfcsyo.n chillaler genisleme Eag{irr?éllekitggreeﬂekﬂf bosluk,
Evre 4 ve kristallin depozit geg boyanma catisinda ILM &rti2

* Resim 2, **Resim 3

Tablo 2: Grup 2 A, evre 3 ve 4 olgularin klinik, fléresein anjiografi ve OCT bulgular.

TARTISMA

Grup 1B idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazi
daha cok erkeklerde ve 40 yasin Gzerinde, grup 2A ise
daha ¢ok kadinlarda ve 5-6. dekaddan sonra ortaya ¢ik-
maktadir.® Bizim calismamizda da bu bilgilerle uyumlu
olarak grup 1B’de 2 erkek, grup 2A’da ise 3 kadin hasta
bulunmakta olup yas arah@ 55 ile 73 arasinda degis-
mekteydi.

idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazinin sinif-
lamasi ve evrelemesi klinik muayene ve fléresein anjiyog-
rafi bulgularina gére yapilmaktadir. Fléresein anjiografi
[JRT tanisinda kullanilan énemli bir inceleme yéntemidir.
Anjiografide erken fazlarda telenjiektazik damarlar géro-

Al A2

foveal dig retinal hiporeflektif bogluk.

Resim 2: A1: Temporal parafoveal opaklagsma, A2: Fléresein anjiografide kapiller genigleme ve geg byanma, A3: OCT'de intra-

lebilirken ilerleyen fazlarda geg boyanma genis bir alani
kaplayarak anormal damarsal gérintiyd bloke eder.”
Hiperfloresansin sebebi artmig damar gecirgenligi degil,
kapiller duvar endotel degisimine bagl artmig boyanma
olarak aciklanmaktadir.® Gass’a gére ge¢ boyanmanin
sebebi, beslenme bozukluguna bagli hasara ugrayan re-
tina hicrelerinden boyanin hicre igi araliga difizyonu ve
hicre digi matriksin boyanmasidir.® Olgularimizdan grup
2A’daki 8 gézden 6’sinda evre 4, 2'sinde evre 3 bulgular
mevcuttu ve tamaminda anjiografide geg fazlarda artan
hiperfloresans gérilirken olgularin gérme keskinlikleri
4 mps ile 10/10 arasinda idi ve anjiografi ile uyumluluk
gbstermiyordu.

o= =
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i, v, W B2
Resim 3: A1-B1: Parafoveal hiperpigmenta

syon ve kristalin depozitler, A2-B2: Fléresein anjiografide kapiller genisleme ve geg bo-

B3 - Lo

yanma, A3: OCT de ic retinal hiporeflektif bosluk ve ic yizeyde hiperreflektivite (ok), B3: ic retinal hiporeflektif bosluk catisinda

ILM &rtos 2(ok)

intraretinal hiporeflektif bosluk gérintist idiopatik
jukstafoveolar retinal telenjiektazili hastalarda yapilan
OCT calismalarinda %83,5 ve %63 oraninda bildiril-
mektedir.>? Bu gérinty, cesitli sebeplere bagh ortaya ¢i-
kan kistoid makula édeminde gérilen bogluktan retina
kahnliginin artmayisiyla farklilik gésterir. Bu hiporeflektif
alan ¢cogunlukla maller hicreleri gibi dig retina hicreleri
ve retina reseptérlerinin atrofisine ikincil olarak geligir.™
Retina hicre kaybi, pigment kimelerinin olusumuna yol
agan retina pigment hiicre gdcine sebep olur ve bu da
OCT'de hiperreflektif plak olarak izlenir."" Hiporeflektif
boslugun Gzerini miller hicrelerinin ayaksi ¢ikintilarinin
olusturdugu ince bir drtinin (ILM 6rt0) sinirladigr bil-
dirilmektedir.> Paunescu ve ark. stratus OCT ve yiUksek
rezolusyonlu OCT (UHR-OCT) ile ILM értinin degerlen-
dirilebilecegini bildirmiglerdir.” Calismamizda 10 gézin
7'sinde (%70) OCT'de subfoveal hiporeflektif bogluk
bulgusu tespit edilmistir. Grup 2A evre 4 olan 6 gdézde
ise klinik muayenede tesbit edilen hiperpigmentasyon,
OCT'de blokaj olusturan artmis i¢ yansiticilik olarak iz-
lenmigtir. Ayrica, Grup 2A Evre 4 olan olgunun bir gé-
zinde hiporeflektif boslugun Uzerini érten ¢ok ince bir
bantin saptanmasi, bunun ILM 610 olabilecegi sGphesini
uyandirmigtir.

idiopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazi ile ilgili
yapilan calismalarda klinik ve fléresein anjiografi bulgu-
lari ile gérme keskinlikleri arasinda her zaman uyumlu
bir iligki bulunmamistir. Park ve ark., bu olgularda fib-
rovaskiler doku varligi ve buna ikincil sizinti derecesinin
goérme keskinligindeki dusugle uyumlu olmadigini bildir-
miglerdir. Gérme keskinligindeki azalmanin ganglion
hicre dejenerasyonuna bagl oldugunu aciklamiglar-
dir.’? Yuksek ¢6zun0rloklo OCT ile yapilan galismalar-
da, URTli olgularda gérme keskinligindeki degisiklikler
fotoreseptér tabakadaki dizensizlikle uyumlu bulunmus,
dzellikle bu tabakanin degerlendirilmesinin tedavi kara-
rinda ve gérme arhgi elde etme sonucunda belirleyici kri-
ter oldugu bildirilmistir.? Olgularimizda da benzer flére-
sein anjiografi ve OCT bulgularina ragmen, farkh gérme
keskinlikleri tesbit edilmigtir.

Sonug olarak, [JRT’li olgularda OCT incelemeleri ile
klinik ve fléresein anjiografi bulgularini destekleyen ve
goérme farkhliklarini agiklayabilecek énemli bulgular tes-
bit edilmektedir. Hastaligin patogenezinin aydinlatilma-
sinda daha genis sayida, ayrintili ve yOksek ¢ozinrloklo
OCT incelemelerine gereksinim vardir.
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