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Az Gorme Re/Habilitasyonunda Son Yaklasimlar
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Oz

Az gbrme re/habilitasyonu, dogumda beklenen yasam timidinin artmasi ve ozellikle yaga bagli makiila dejenerasyonunun goriilme
sikliginin yiikselmesi ile giintimiizde daha 6nemli bir hal almistir. Az gérme poliklinigine gelen bir hastaya rehabilitasyon ve tedavi
seceneklerini sunarken zeminde yatan hastaliZin tanisi, uzak ve yakin gorme keskinligi basta olmak tizere gorsel islevler, gérme kaybinin
merkezi ya da periferik olmast, yasi, hastaliZinin progresif olup olmamasi, egitim seviyesi ve bizden beklentisi ¢ok 6nemlidir. Az géren
hastalar, dogru yaglarda, uygun endikasyonlarla ve gercek¢i beklentilerle dogru merkezlere yonlendirilmeli ve rehabilitasyon siireci
multidisipliner bir sekilde yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Az goren, az gbrme re/habilitasyonu, giincel yaklagimlar, LVA

Abstract

With increased life expectancy at birth and especially the rising incidence of age-related macular degeneration, low vision (re)habilitation
is becoming more important today. Important factors to consider when presenting rehabilitation and treatment options to patients
presenting to low vision centers include the diagnosis of the underlying disease, the patient’s age, their existing visual functions
(especially distance and near visual acuity), whether visual loss is central or peripheral, whether their disease is progressive or not, the
patient’s education level, and their expectations from us. Low vision patients must be guided to the right centers at the appropriate age,
with appropriate indications, and with realistic expectations, and the rehabilitation process must be carried out as a multidisciplinary

collaboration.
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Giris

Az gorme re/habilitasyonunda gérme kayiplari, ortam
kesafetine bagli gorme kaybi, merkezi gérme kaybi ve periferik
gorme kaybi seklindedir. Bu gruplar arasinda, hastalarda merkezi
gorme kaybina sebep olan yaga bagli makiila dejenerasyonu
(YBMD), az gorme poliklinigine bagvuran hastalar arasinda en
stk goriilen tanidur.!->>4567

Az goren bir hastaya yapilacak olan rehabilitasyon, hastanin
gorme keskinligine, yagina, sosyokiiltiirel durumuna ve 6zellikle
tanusina gore degiskenlik gostermektedir. YBMD nedeni ile
santral skotomu olan bir hastaya yaklagimla, retinitis pigmentoza

nedeni ile tiinel goriigti olan bir hastaya yaklagim birbirinden
oldukga farklidir. Bazen diyabetik retinopati ile birlikte diyabetik
makiilapatisi olan, periferik retinasina argon lazer yapilan bir
hastada oldugu gibi hem merkezi hem de periferik gérme alan
kaybinin birlikte oldugu durumlar da goriilebilir.

Az gorme rehabilitasyonunda amag, hastanin kalan gérmesini
en etkin ve en verimli bir sekilde kullanmak, kisinin kendine
yeten, bagimsiz ve iireten bir birey olarak yasamasini saglamak,
hayatini kolaylagtirmak ve yasam kalitesini yiikseltmekeir. Az
gorenlerin rehabilitasyonu sadece teleskopik gozliik, bityiiteg
vb. onermek degildir. Asil 6nemli olan bu cihazlari kullanma
egitimi ve rehabilitasyon siirecidir. Rehabilitasyon, goz hekimi
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onderliginde, ugrag: terapisti, psikolog, sosyal hizmet uzmani
gibi pek ¢ok meslek grubunun i¢inde bulundugu bir ekip isidir.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 Anabilim
Dali Gorme Aragtirmalart ve Az Gorme Rehabilitasyon Merkezi,
iilkemizde gorme rehabilitasyonu konusunda tiniversite
biinyesinde yapilandirilmig ilk merkezdir ve bugiine kadar
5500 az goren bireyin rehabilitasyon programi tamamlanmugtir.
Merkezde konu ile ilgili olarak g6z hekimlerine yonelik bir tezli
yliksek lisans programi da yiiriitiilmektedir.

Az Gorme Giincel Re/Habilitasyon-Tedavi Yontemleri
Nelerdir?

- Periferik gorme alani kayiplarinda alan genigletici prizmalar,

- Mikroperimetri,

- Teleskopik goz i¢i mercekler,

- Teleskopik kontakt lensler,

- Argus II epiretinal protez (biyonik goz),

- Beyin kapist (Brainport),

- Kok hiicre tedavisi,

- Plateletten zengin plazma (PRP) ve elekeriksel stimiilasyon,

- Gen tedavisi.

Periferik Gorme Alan Kaybi Olgularinda Alan Genisletici
Prizmalar

Az gorenlere yardim ve rehabilitasyonda asil amag
magnifikasyondur. Kargidaki obje
yaklagtirilir. Bu yontem merkezi gérme alan kaybi olan hastalarin
rehabilitasyonunda, ozellikle okuma faaliyetinde oldukga
yiz glildurtici sonuglar verir. Ancak retinitis pigmentoza,
glokom gibi periferik gérme alan kaybt (PVL) olan hastalarda
gorme alani ¢ok daralmigsa biiyiitmek, yararli olmanin aksine
hastanin olan gormesinin daha da azalmasina sebep olabilir. Bu
durumda gorme alanini genigletici teleskoplar (ters teleskoplar)
kullanilabilir. Fakat bu durumda da hastanin gérme keskinligi
azalacaktir. 0,5X bir teleskop hastanin gérme alanini 2 kat
arttirtr, ancak gorme keskinligini 2 kat azaltr, bu yiizden
hastalar tarafindan ¢ok tercih edilmeyen bir yontemdir.

Periferik gorme alan kayb: olan hastalarda teleskoplardan
ok, alan genigletici prizmalardan faydalanmak daha uygundur.
Norolojik sebeplerden dolayr homonim hemianopsi meydana
gelen hastalarda Peli'nin alan genigletici prizmalar: kullanilabilir.
Bu durumlarda prizmalar etkilenen tarafa (sol homonim
hemianopside sol gize) ve prizmanin tabani, alan defektinin
oldugu tarafa (sol homonim hemianopside sol goze ve tabani
disarida) dogru yerlegtirilir. Prizma monokiilerdir, camin arka
yliziine, ortada santral agiklik kalacak sekilde tist ve alt kadrana

biiyiitiiliir  ve/veya

Resim 1. ML Peli prism/Multilens alan genisletici periferik Fresnel prizma (Prof.
Dr. Sefay Aysun 1dil'in arsivinden)

olmak iizere ve tabani defekt yoniine dogru yerlegtirilir. Santral
agtklik 12 mm’dir. Horizontal ve oblik olan ¢esidi vardir (Resim
1, oblik Peli prizma). Hastaya bu yiiksek diyoptrili (D) prizmalar
ile alan defekti yoniinde, alan genislemesi saglanmis olur. Fresnel
prizmalar ile ilk uygulama yapildiktan sonra hastaya eZitim
caligmalar: verilir. Hasta rahatsa ve gérme alan genislemesine
adapte olmusgsa, prizmalar kalici olarak cama yerlestirilir.’ Bu
prizmalar merkezimizde uygulanmaktadir.

Sol hemianopili bir hastada sol goze takilan 40A D tabani
disarda horizontal prizma, 20 derecelik alan genislemesi
sunarken, 40A D iist segmentte tabani digarda ve tabani agagida,
alt segmentte tabani digarda ve tabani yukarda oblik prizma 30
derecelik alan geniglemesi sunar.

Tiinel goriigi olan hastalar da az gérme rehabilitasyonu igin
zor bir hasta grubudur. Retinitis pigmentoza ve koroideremi
gibi hastaliklarda, hastada 6zellikle tiim kadranlarda periferik
gorme alan kaybi olur. Bu durumlarda hastalara Trifield prizma
onerilebilir. Trifield prizmada, prizmalar gozlik camina,
temporal kadranda tabani disarda ve nazal kadranda tabani
icerde olarak yerlestirilmistir, monokiilerdir, diger gozle de
santral gorme saglanir. Hastada ti¢ alan mevcut olur, tim
bakis yonlerinde alan geniglemesi saglanmis olur. Egitimi ¢ok
onemlidir. Prizmalar renklidir, bu sekilde ift gormelerin ve
konfiizyonun azaltilmasi amaglanmigtir.”

Bu bahsedilen alan genigletici prizmalarla, defekt olan
alanin farkindaligs saglanmig olur, gérme alan kayiplari tedavi
edilemez."”

Mikroperimetri

Geleneksel gorme alani testleri, test siiresi boyunca
hastanin fiksasyonunu santral ve stabil olarak kabul ettigi icin,
primer olarak santral gormenin etkilendigi, ekstrafoveal ve
unstabil fiksasyonlu makiila hastalarinda gérme alani testinin
glivenilirligi diigmektedir. Gorme diizeyi ¢ok azalmig hastalarda
da standart gérme alani ile kiiciik skotomlar tespit edilememekte
ve giivenilir sonuglar elde edilememektedir. Bu yiizden makiila
hastalarinda geleneksel gorme alan: testleri yetersiz kalmaktadir.
Yapilan c¢alismalarda ileri evre makiila olgularinda stabil
olmayan fiksasyondan dolayr makiila hassasiyet 6lciimlerinde
giivenilir test sonuglari almanin zor oldugu bildirilmigtir.'""?
Mikroperimetrik inceleme sayesinde ciddi derecede gorme
kaybr olan olgularda bile retinal hassasiyetin tespit edilebildigi,
ayni zamanda fiksasyon ozelliklerinin degerlendirilebildigi
gosterilmigtir. "

Retina duyarlilifint gostermede mikroperimetri cihazinin,
en az standart gorme alant kadar degerli oldugu, erken
doénem gorme kayiplarini gostermede ise standart gorme alani
testlerinden daha degerli oldugu bildirilmistir.!*!

Mikroperimetri cihazi, gorme alani sonuglarini, fundus
goriintlisit tizerine yerlegtirerek, morfolojik ve fonksiyonel
incelemenin bir arada yapilabilmesine olanak saglamaktadir.
Makiila hastalarinda fiksasyonun yerini, stabilitesini ve skotomun
yerini de belirleyebilmektedir. Retina iizerinde istenen bolgenin
retinal hassasiyetini desibel (dB) cinsinden rakamsal olarak,
sematik olarak ya da renk skalasi ile gosterebilir. Cekime
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baglarken infrared fotograf alarak referans nokta isaretlenmekee,
islem bittigi zaman, renkli fundus fotografi alinmakta ve gérme
alant bu fotograf istiine yerlestirilerek makiiladaki patoloji
ve skotom arasindaki baglant: izlenmektedir. Mikroperimetri
cihazindaki goz takip sistemi ile ilerleyen dénemlerde hastanin
tiksasyon ozellikleri degisse bile kontrol ¢ekimlerinde ilk
muayenedeki referans noktalarindan ol¢iim alinabilmekte ve
glivenli bir sonug verebilmektedir.

YBMD, gelismis iilkelerde 6zellikle 65 yag ve iizerinde ciddi
derecede gorme kaybr ve yasal korliik yapan nedenlerin baginda
gelmektedir. Ileri dénemde olugan santral skotomlar, merkezi
gorme kaybina ve giinliik aktivitelerini yapmada yetersizliklere
neden olur ve hastalarin yasam kalitesi diiser. AMD’de olusan
gorme fonksiyonundaki bozulmanin, mikroperimetride
fiksasyon stabilitesinde azalma, santral fiksasyon kaybi ve
retinal hassasiyet kaybi seklinde oldugu gosterilmistir.'® Bu
hastalarda fonksiyonunu yapamayan foveanin yerine daha saglikli
retina bolgelerinde ekzantrik lokalizasyonlar olusur (preferred
retinal locus, PRL ya da tercih edilen retinal alan, TERA).
Santral skotomlu hastalarda yasamsal aktivitelerin yapilabilmesi
agisindan fiksasyonun ozellikleri ve tercih edilen retinal alanin
onemi biiytiktiir. Bu alan, mikroperimetri ile tespit edilebilir.
Skotomun yerinin ve biiyiikliigiiniin belirlenmesi, fiksasyonun
yeri ve stabilitesinin bilinmesi, az gorme rehabilitasyonu
agisindan ¢ok onemlidir.

Bazen hastanin tercih ettigi retinal alan uygun yerde
olmamaktadir. Buolugan yeni lokalizasyonu hasta icin daha uygun
ve retinal hassasiyetin daha yiiksek oldugu yere tagimak gerekir.
Mikroperimetri cihazinin biyofeedback ozelligi kullanilarak, bu
alan, PRL tagima egzersizleri (Trained Retinal Locus, TRL) ile
daha saglikls retina bolgelerine kaydirilabilmektedir."”

Az gorme merkezine refere edilen hastalarin yaklasgik %60’
okumada zorluk nedeni ile bagvurmaktadir. Fiksasyon yeri
ve stabilitesi, hastanin gorme kalitesini ve ozellikle okuma
performansini en ¢ok etkileyen faktorlerdendir. Giacomelli ve
ark." yapt131 bir ¢aligmada hafif-orta az géren (0,3-1,0 LogMAR
aras1) diyabetik retinopati ve YBMD olan hastalar ¢aligmaya
dahil edilmis ve okuma performansini en ¢ok etkileyen faktoriin
fiksasyon instabilitesi ve kontrast hassasiyet kayb: oldugu
gosterilmistir. Yine bagka bir ¢aligmada da fiksasyon stabilitesi
ile okuma hiz1 arasinda giiclii bir iligki tespit edilmistir."?

Bu hasta grubunda mikroperimetri cihazi ile yapilan takip ve
rehabilitasyon ile hastalarin okuma performanslari artabilecek ve
dolayisi ile hastalarin yasam kalitesi artabilecektir.

Mikroperimetri, sadece YBMD nedeni ile az goren
hastalarda degil ayni zamanda retinitis pigmentoza, Stargardt,
diyabetik retinopati, glokom gibi nedenlerle az goren hastalarin
rehabilitasyonunda da kullanilir. Mikroperimetrinin, ABCA4
ile iligkili retinanin dejeneratif hastaliklarinda (Stargardt ve
kon-rod distrofisi) ve gece korliigii olgularinda da makiilanin
fonksiyonlar: hakkinda degerli bilgiler verdigi bildirilmigtir.”

Mikroperimetride Degerlendirilen Parametreler
PRL-high: flk 10 saniyede, uyaran verilmeden 6nce, fiksasyon
noktasina odaklanmigken elde edilen noktalarin merkezi,
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PRL-low: Test siiresi sonunda hesaplanan tiim fiksasyon
noktalarinin merkezi,

P1’de 1 derecelik alan, P2’de 2 derecelik alan degerlendirilir.

Fiksasyon stabilitesi: P1>%75 ise stabil fiksasyon, P1<%75
ve P2>%75 ise rolatif stabil fiksasyon ve P2’de <%75 ise stabil
olmayan fiksasyon olarak adlandirilir.

Fiksasyon lokalizasyonu: Fiksasyon noktalarinin %50’den
fazlasi santral standarc fiksasyon alanindaysa baskin santral
fiksasyon, %50-25’1 santral standart fiksasyon alani i¢indeyse
zayif santral fiksasyon, %25’den az1 santral standart fiksasyon
alanindaysa baskin eksantrik fiksasyon olarak adlandirilir.

Makiiler biitiinliik [macular integrity index (MII)}: Yagla
eslestirilmis veri ortalamasini verir. Kayip, %40'1n altindaysa
normal, %40-%60 arasindaysa siipheli, %60’1n iistiinde ise
anormal olarak degerlendirilir.

Ortalama retinal hassasiyet: Sonuglar 0-36 dB arasindadir.
0-23 dB ise anormal, 23-25 dB ise siipheli, 25-36 dB ise normal
olarak degerlendirilir.

BCEA (bivariate contour ellips area): Fiksasyonel goz
hareketlerinin kapladi1 major ve minér akslarin eliptik alanini
gosterir.

Bu bahsedilen  parametreler
gosterilmektedir (Resim 2).

cihazin  ¢iktisinda

Mikroperimetrinin Yorumlanmasi (Resim 2)

- Sag goz, 91 yas, Atrofik tip YBMD hastast,

- PRL, atrofik sahanin iist temporalinde, bu bolgede retinal
hassasiyet 11-17 dB arasinda,
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95% BCEA 7.9°%6.3%, Aroa = 39.3°1, angle = 9.7%

Notes:

Resim 2. Mikroperimetri gikti 6rnegi (Prof. Dr. Sefay Aysun Idil'in argivinden)
OD: Sag goz



Alunbay ve 1dil, Az Gérme Re/Habilitasyonunda Son Yaklasimlar

- Mod: Expert test, strateji: 4-2,

- Otuz yedi nokta, santral 10°,

- Ortalama hassasiyet: 6,5 dB,

- MII: 100,

- Fiksasyon Stabilitesi: Unstable (P1=%20, P2=%062),

- BCEA: %63=4,6°x3,7°, 13,1° BCEA: %95=7,9°x6,3°,
39,3°

- Fiksasyon lokalizasyonu (PRL): Ust-temporal,

- Test siiresi: 6'13”,

- Santral skotom, fiksasyonu stabil degil ve ekstrafoveal.

Makiila hastaliklarinda mikroperimetride, fiksasyon
stabilitesinde diisme, santral fiksasyon kaybi ve retinal hassasiyet
kayb: goriiliir. Bu érnegimizde YBMD olan hastada fiksasyon
stabilitesinin diistiigii (P1=%20, P2=%02), santral fiksasyon
kaybi oldugu (iist-temporal fiksasyon) ve ciddi derecede retinal
hassasiyet kaybi (ortalama 6,5 dB) oldugu goriilmektedir.

Mikroperimetrinin TRL (training retinal locus) modu:
Mikroperimetrinin TRL modu ile hastada olusmus olan PRL’nin
lokalizasyonu iyi ise stabilitesi artirilir. Unstabil PRL’si (P1 %8,
P2 %35) olan bir makiila hastasinin, PRL egitimi oncesi ve
sonrast mikroperimetrileri Resim 3 ve Resim 4’te gosterilmigtir.
Mikroperimetriler karsilastirildiginda, PRL egitimi sonrasi
hastanin PRL’sindeki stabilite artig1 (P1 %68, P2 %99, Rolatif
stabil PRL) dikkat ¢ekicidir (Resim 3, Resim 4).

Hastada olusan PRL'nin lokalizasyonu iyi degilse, hasta igin
daha uygun alana taginir. PRL Training modu ile 6zellikle santral
skotomlu ve unstabil fiksasyonlu az goren hastalarda isitsel ve
gorsel biyo-feedback sinyallerle, ekzantrik bakig tedavisi ile
rezidual gormelerinin daha iyi kullanilmasi saglanabilir. Yeni
PRL secerken, retinal duyarliligin en yiiksek oldugu, foveaya en
yakin ve hastanin kendi PRL sine en yakin yer secilmelidir.

Az  gorme  rehabilitasyonunda  mikroperimetri
kullanilmasindaki amag, az goren hastanin kalan gérmesini en
verimli sekilde kullanmaketir. Rehabilitasyonda mikroperimetri
cihazt ile hastanin PRL’si hasta icin uygun yerdeyse ancak
istenilen oranda stabil degilse fiksasyon stabilitesini saglamak,
PRL’si uygun yerde degilse, retina hassasiyeti daha yiiksek olan
yeri tespit etmek ve TRL ¢aligma seanslar: ile PRL’yi tagimak ve
yeni yerin stabilitesini arttirmak amaglanmaktadir.

Teleskopik Goz I¢i Mercekler

Son yillarda teknolojinin ve dolayis: ile goz i¢i merceklerin
gelismesi ile az goren yasa bagli makiila hastalarinda cerrahi
yontemlerle magnifikasyon saglanmas: amaclanmistir.

YBMD hastalarinda yedi tip intraokiiler mercek
tanimlanmistir. Higbir teleskopik mercek su an i¢in ideal
degildir ve kisa siireli sonuglart yayinlanmistir. Bunlar implante
edilebilir minyatiir teleskop (IMT), IOL-VIP sistem, Lipshitz
makiiler implant (LMI), sulkusa implante Lipshitz makiiler
implant (LMI-SI), Fresnel prizma intraokiiler lens, iolAMD
ve Scharioth makiila lensidir. Merceklerin biiyiitme giicleri
[0lAMD lensinde 1,2X, IMT’de 2,5X, IOL-VIP Sistemde 1,3X,
LMI 2,5X ve Fresnel prizma intraokiiler lenste 1X giictindedir.

IMT, implante edilebilen diger teleskopik merceklerden
biiyiiktiir. Biiyiik kesi gerektirir. Implantasyondan sonra fundus
goriintiilemesinde bazi zorluklar yasanabilmektedir.”!
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015, 10:40 Dusration: 351" Samuli duration: 200 ms
lizbility Index: 100%

SENSITIVITY MAP
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0.5 LogMar
7.1dB

P1 %8

P2 %35

Mikroperimetri PRT 6ncesi

Resim 3. Fiksasyonu stabil olmayan bir makiila hastasinin PRL (Preferred retinal
locus)-training 6ncesi mikroperimetrik degerleri (Prof. Dr. Sefay Aysun Idil'in
arsivinden)
OD: Sag goz
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Resim 4. Ayni hastanin PRL (Preferred retinal locus)-training sonrast
fiksasyonundaki stabilite artiginin mikroperimetrik olarak gosterilmesi (Prof. Dr.
Sefay Aysun Idil’in arsivinden)

OD: Sag goz
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IMI ve LMI-SI kullanilan mercekler Cassegrain teleskop
konfigiirasyonunda iki minyatiir aynaya sahip olan ve retinaya
yanstyan gorlintliyii 2,5 kez biiyiiten merceklerdir.”? Parlama
nedeni ile fundus goriintiilemesinde zorluklar olabilir. LMI,
kapsiiler bag icine implante edilirken, LMI-SI, psédofak hastaya,
SI edilebilir.

Fresnel prizma intraokiiler lenste, ama¢ magnifikasyon degil
skotomun yerinin degistirilmesidir. Mercegin optik kisminin
arka ylizeyinde Fresnel prizma mevcuttur.”

10lAMD, akriliktir. -49 D ve +63 D merceklerle Galilei
teleskopik etki olusturulmasi amaglanmaktadir. Bu mercekte
dezavantaj, takilacak olan mercek giiciiniin goziin aksiyel
uzunluguna gore ayarlanamamasidir.**

IOL-VIP sistem teleskopik goz i¢i mercekler: IOL-
VIP sistemde, -66 D bikonkav ve +55 D bikonveks mercek
kullanilir. 1,3X  biiyiitme yapar. Mutlaka cerrahi dncesi
simiilasyon yapilmalidir. IOL-VIP Revolution'da, tansiyon ring
ile iki tane mercek kapsiil icine yerlegtirilerek teleskopik etki
olusturulur. Ayni zamanda prizmatik etki (yaklastk 10 prizm
D) ile goriintiiniin hastalikli retinadan daha saglikli retina
bolgesine kaydirilmasi amaglanmaktadir. Komplike bir gorsel
rehabilitasyon siireci vardir.”

Endikasyonlar1

- Atrofik YBMD,

- Gorme keskinliginin 0,3’iin altinda olmast,

- Simiilator ile gérme keskinliginin artmasi,

- Hastanin istekli olmasi,

- Rehabilitasyon programi (6 hafta) yapildiktan sonra.

Kontrendikasyonlari

- Ekstidatif tipte YBMD,

- Glokom, retinitis pigmentoza, diyabetik retinopati gibi
progresif gorme alan kaybi olan hastalar,

- Kornea guttata, endotel sayist 1600 hiicrenin altinda
oldugu olgular,

- Kiigiik goz,

- External simiilator ile gérme artmiyorsa,

- Geng hasta (ameliyat yapilirsa hastanin akomodasyon giicii
kaybedilmis olur).

SML lensleri (Scharioth macula lens) teleskopik goz
ici mercekler: Psodofak hastaya takilir. Akrilikeir. Lensin
merkez kisminda +10,00 adisyonu mevcuttur (Resim 5).?° Amag
hastanin yakin okumasini saglamakeir. Uzak goriigii bozmadan
yakin okuma saglar. Hastaya mutlaka ameliyattan 6nce, ameliyat
sonrasinda okuma mesafesinin yakin olacag: (10-15 cm) bilgisi
verilmelidir. SML takilan 8 hastanin 6 aylik sonuglarinin
agiklandigi bir caligmada hastalarin okuma hizi ve okuma
mesafesi ile ilgili sikintilart oldugu, ancak okuma egzersizleri ile
bu sorunlarin azaldigini ve ameliyat yapilan 8 hastadan birindeki
atrofik tipteki makiilanin, ameliyattan 3 ay sonra slak tipe
dondiigii bildirilmistir.””

Endikasyonlar1

- Elli beg yas tistii, psodofak hasta,

- Gorme keskinligi <0,32,
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- Ameliyat oncesi, +6,00 adisyon ile 15 cm’den okuma
yaptirildiginda yakin okumada 3 siranin istiinde artig elde
edilebiliyorsa,

- Ozellikle atrofik tip AMD, stabil eksiidatif tip AMD,

- Monokiiler ve iyi goren goze takilmali,

- Hasta istekli olmali,

- Katarakt ameliyat1 icin adaysa, ameliyattan 3 ay sonra
takilmali.

Kontrendikasyonlari

- Gorme keskinligi <0,1,

- Eksiidatif tip AMD, afaki,

- Zoniiler zayiflik, px, lens subliiksasyonu varsa,

- Fotopik pupil ¢ap1 <2,5 mm ise, dar ag1 (<grade 2),

- Kronik {iveit, rubeozis iridis, retina dekolmani, ciddi goz
travmasi varsa,

- Progresif glokom, gorme alan defekti fazlaysa,

- Korneal hastaliklar vb. fundus net segilemiyorsa.

Teleskopik Kontakt Lensler

Giintimiizde teleskopik kontakt
caligmalar devam etmektedir. flk defa 2013 yilinda Tremblay
ve ark.” tarafindan deneysel olarak optomekanik bir g6z modeli
tizerinde, 3D gozliiklerle ve elektriksel polarizasyonla normal ve
biiyiitiilmiis goriintii arasinda gegis saglanan teleskopik kontakt
lens tasarlanmigtir. 2,8 kat biiyiitme saglanmigtir.

lensler {izerindede

Resim 5. Scharioth makiila lensi (KMDT Kesin Miimessillik ve Dig Ticaret Led.
Sti. ve Medicontur Tiirkiye temsilcisi brogiiriinden)

Resim 6. Teleskopik skleral kontake lens
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1,6 mm kalinliginda skleral kontakt lens olarak tasarlanan
teleskopik kontakt lenslerde, lensin uzun siireli kullaniminda
korneanin oksijenizasyonu sorun olmug ve bunun ¢6ziimii igin
caligmalar onerilmigtir.”” Daha sonra yapilan bir calismada ise
goz kirpma ile polarizasyonun degisebildigi, normal goriintii
ile biyiitiilmilg goriintii arasinda degisimin saglandig: skleral
teleskopik kontakt lens caligmasindan bahsedilmistir (Resim
6).° Bu teleskopik sistem, kontakt lensi tamamlayan LCD
teknolojisinin kullanildigs, bataryali bir cift gozlik cam: ile
birlikte kullanilmaktadir (Resim 7).*°

Geleneksel gozliige monte edilen teleskoplara gore, teleskopik
kontakt lenslerin psikososyal faydalari yaninda, agirlik, maliyet
ve gorme alaninin daha genis olmasi gibi avantajlart vardir.”!

Argus II Epiretinal Protez (Biyonik G6z)

fleri derecede fotoreseptor hiicre kaybi olan hastalarda
uygulanir. Retinitis pigmentoza ve YBMD hastalarinda
fotoreseptor hiicre kaybi olmakla birlikte su anda Argus icin
primer endikasyon ilerlemis seviyedeki retinitis pigmentoza
hastalaridir. Gida ve Tlag Idaresi tarafindan onaylanmus ilk ve tek
retina protezidir, i¢ retinal hiicreleri dogrudan uyarir. Argus II
cihazi ile retinanin gangliyon hiicrelerine elektriksel stimiilasyon
verilerek, fosfenler olarak adlandirilan 11k noktalari olusturulur.
Kullanicilar bu gorsel algilart yorumlamayr 6grenir, bdylece
hastalarda bir miktar gorme saglanmis olur.”** Saglanan gorme,
yapay gormedir. Bu ameliyat, iilkemizde ve diinyada endoskop
destekli olarak ilk defa Ankara Universitesi'nde Ozmert ve ark.>
tarafindan yapilmugtir.

Argus II epiretinal protezin, intraokiiler ve ekstraokiiler
olmak iizere iki kismi vardir. Ekstraokiiler kisim, ortasinda
kamera bulunan bir gozliikk, verici ve video iglemciden
olusur, takilip ¢ikartilabilir (Resim 8), intraokiiler kisimdan

Resim 8. Argus II ekstraokiiler kisim (http://secondsight.com/photos.html.
Erisim tarihi: 18.08.2018)

bagimsizdir. Intraokiiler kisim 60 elektrottan olugmug bir panel,
alict bobin, elektronik kutu ve skleral banttan olusur (Resim
9). Elektrotlardan olusmug bu panel, vitrektomi ile epiretinal
olarak makiila iizerine yerlestirilir ve retinaya civilenir (Resim
10, Resim 11).%

Argus Epiretinal Protez ile Hastalar Nasil Goriiyor?

Gozliigiin  oniindeki kamera, nesnelerin goriintiisiinii
yakalayarak, bele takilan video iglemciye bilgiyi iletmektedir.
Islemci, goriintiiyti elektronik sinyallere doniistiirmekte ve
sinyali gozlitkte bulunan vericilere iletmektedir. Elektronik
sinyaller gozdeki aliciya gonderilir. Veriler kiigiik bir kablo ile
retinaya implante edilmis panele gider. Eleketrik sinyalleri optik
sinirler tarafindan beyne iletilir. Goriintii su anda siyah beyazdir,
yapay gormedir ancak renkli olmas: igin ¢aligmalar devam
etmektedir.

Cerrahiden sonra hastanin bu yeni yapay gbrme sistemine
adapte olabilmesi icin yaklagtk 1 yil siiren bir rehabilitasyon
destegi gereklidir. Merkezimizdeki Argus rehabilitasyon odast,
rehabilitasyon siiresince yapilan aligtirma ve egitimlere gore dzel
olarak tasarlanmigtir (Resim 12, Resim 13).

Resim 9. Argus II intraokiiler kisim (http:/secondsight.com/photos.html. Erigim
tarihi: 18.08.2018)

Resim 10. Argus epiretinal protezin, elektrot panelinin makiila lizerine implante
edilmis hali (Prof. Dr. Emin Ozmert'in argivinden)

Resim 11. Makiila iizerine implante edilmis elektrotlarin, golgelerinin optik
koherens tomografide goriiniisii (Prof. Dr. Emin Ozmert'in arsivinden)
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Resim 12. Argus rehabilitasyon odasi (Gorme Arastirmalari ve Az Gorme
Rehabilitasyon Merkezi'nden)

Resim 13. Argus rehabilitasyon hastalarinin yiiriime alistirmalart i¢in tasarlanmug
151klt yol (Gérme Aragtirmalart ve Az Gorme Rehabilitasyon Merkezi'nden)

ARGUS II Epiretinal Protez Endikasyonlari

- Yirmi beg yas ve iistii,

- Tleri derecedeki dis retinal hiicre harabiyeti (ge¢ evre
retinitis pigmentoza, geografik atrofi),

- Aksiyel uzunluk 20-26 mm,

- Isik hissinin olmast ve kamera flag testinde pupilla 11k
reaksiyonunun olmast,

- Gorme tecriibesine sahip olmak, daha onceden sekil
gormiis olmast,

- Gergekgi beklenti,

- Hasta ve yakinlarinin rehabilitasyona uygun olmasidir.

ARGUS 1II Epiretinal Protez Kontrendikasyonlari

- Optik sinir hastaliklari,

- Ince konjoktiva (basarisiz cerrahi),

- Ciddi goz kagintist,

- Genel anestezi alamama,

- Ileri derecede makiiler 6dem, makiiler skar, ciddi retinal
incelme, arka stafilom,

- Ileri derecede sasilik ve nistagmus,

- Norolojik, psikiyatrik hastaliklar.

Argus II Retina Protezi implante edilmis olan 26 hasta,
18 ila 44 ay (ortalama 36 ay) takip edilmis ve cihazin ON
durumunda, OFF durumuna goére gorme ile ilgili gorevlerini
tamamlama oraninin onemli dlgiide arcti@y bildirilmigtir (The
Functional Low-Vision Observer Rated Assessment [FLORA}
caligmast).*

Argus II Epiretinal protez sayesinde, biiyiik harf gorme, kisa
kelime okuma (20/1262), hareketin yoniinii ayirt etme, yon
belirleme ve hareket edebilme, mobilite artig1, bagimsiz hareket
edebilme ve yasam kalitesinde artma tespit edimistir.”
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Resim 14. Brainport kullanimi (Courtesy, Wicab, Inc.)

Beyin Kapis1 (BrainPort)

Yapay gormedir. Mutlaka hastanin daha 6nce bir gérme
tecriibesine sahip olmasi gereklidir. BrainPort’ta gozliigiin
icindeki 2,5 cm’lik kamera, kaydettigi goriintiiyii elden bir
kumandaya gondermekte ve goriintii disitk ¢oziintirliklii
siyah-beyaz bir fotografa doniistiiriilmektedir. Daha sonra bu
fotograf yiizlerce elektrot igeren ince bir tiip aracilig: ile dile
gonderilmekte ve kullanict diline yansiyan sekli ve hareketleri
hissedebilmektedir. Beyin, dil iizerindeki hissi gorsellestirmekte,
boylece kisi fotografi gérmeyi 6grenmektedir (Resim 14).77%

Az Goren Hastalarda Kok Hiicre Tedavisi

Kok hiicreler, onciil hiicrelerdir. Yani kendi kendini yenileme
ve matiir hiicrelere doniigebilme yetenegi mevcut olan hiicrelerdir.
Kok hiicre tedavisinde amag, kok hiicrelerden gelisen yeni
retinal hiicrelerin, retinadaki hasta hiicrelerin yerine ge¢mesini
saglamakeir. Kok hiicrelerin, yiiksek ¢ogalma kapasitesi, immiin
sistemi diizenlemek, norotrofik faktdr salgilamak, ndronlara
antiapopitotik etki gostermek gibi fonksiyonlart vardir. Kok
hiicre tedavisi, retinitis pigmentoza, Stargardt makiila distrofisi
ve YBMD gibi dejeneratif retina hastaliklarinda umut vericidir.
Faz I ve faz II calisma sonuglart oldukga bagarilidir. Yapilan
caligmalarda sistemik yan etkiye rastlanmamigtir.””

Embriyonik kok hiicreler pluripotenttir, ancak kullanilmast
etik degildir ve Tirkiye’de saglik bakanlii tarafindan
yasaklanmugtir. Az goren hastalarda en ¢ok kullanilan kok hiicre
tipi, eriskin mezenkimal kok hiicrelerdir. Multipotenttir. En ¢ok
yag ve kemik iligi tercih edilir. Ayrica inditklenmis pluripotent
kok hiicreler, kordon kani kok hiicreleri ve amniyotik sivi kdk
hiicrelerinin de cesitli hastaliklarda uygulanma alanlars vardir.®

Az goren hastalarda kok hiicre tedavisi, dejeneratif retina
hastalig1 olan, 18 yas {listii hastalara ve daha koti goren
goze uygulanabilir. Total vitrektomi ile subretinal mezenkimal
kok hiicre enjeksiyonu yapilir. Kok hiicreler fonksiyonlarini
kaybettiginde iglem tekrarlanabilir. Amag, gorme alanini
korumak ve hastaliZin ilerlemesini engellemektir. Gorme
keskinliginin diigmesi beklenmek zorunda degildir, gérme alani
kayb1 bagladiysa bu tedavi uygulanabilir. Su anda bu tedavi ile
ilgili bazi soru isaretleri vardir. Hangi kok hiicresinin, hangi
dozda, hangi uygulama gekliyle kullanilacag: ve hastaligin hangi
evresinde kullanilacag: tartismalidir. Oner ve ark.’nin® yaptig
11 retinitis pigmentozali hastanin ele alindig1 ¢aligmada sadece
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1 hastada ERG'de iyilesme ve gorme keskinliginde ve gorme
alaninda anlamli iyilesme saptanmig olup uygulamanin okiiler
komplikasyonlara sebep olabilecegi ve dikkatli bir gekilde
uygulanmasi gerektigi bildirilmigtir.

Kok hiicre enjeksiyonlarinin, intravitreal ve subretinal
uygulamalar: sonrast goriilen vitreoretinal komplikasyonlarin
suprakoroidal uygulamada daha az gériildiigiinii bildirilmistir.*?

Az Goren Olgularda Plateletten Zenginlestirilmis Plazma
Tedavisi ve Elektriksel Stimiilasyon

PRP tedavisinde, hastadan alinan kan, santrifiij edilerek
kandakinden 2-4 kat daha fazla trombosit elde edilir. PRP
tedavisi otolog olarak uygulanan bir yontemdir. Trombosit
kaynakli bityiime faktorleri NGF, BDNE, BEGE, IL6) retinadaki
fotoreseptorhiicrelerincanliliginindevaminisaglamakicinenjekte
edilir. Amag, uyku modundaki hiicrelerin canlilifini devam
ettirmektir. Hastaligin ilerlemesinde yavaglama, gérme alaninda
genisleme ve gorme keskinliginde artig amaglanmakrtadir. Kirk
sekiz retinitis pigmentozali hastanin 71 goziintin ele alindig:
caligmada 49 gize subtenon olarak otolog PRP uygulanmus,
gorme alani, mfERG degerleri ve mikroperimetride istatistiksel
olarak anlamli gelismeler oldugu ve gorme keskinliginde de
olumlu sonuglar goriildiigii bildirilmigtir. Hastalar 1 yil siire
ile takip edilmigtir. Uzun vadeli sonuglar bilinmemektedir.*’
Eckinligin siiresini ve uygulama sikligini belirlemek icin daha
uzun siireli takip ve daha fazla ¢aligmaya ihtiyag vardir.

Transkorneal Elektriksel Stimiilasyon - Okuvizyon

Retina hiicrelerine diigiik dozda elektriksel uyarilar verilir.
PRP ile birlikte uygulanabilir. Néron koruyucu biiytime faktor
salinimy ile retinada hiicrelerinde koruma ve gérme kaybinda
durma amaglanmaktadir. Transkorneal olarak uygulanir.
Korneaya elektrot yerlestirilir (Resim 15). Uygulama siiresi 30
dakikadir. Haftada bir tekrar uygulanir, 6-8 hafta uygulamaya
devam edilir. Korneaya temastan dolay1 bazi sorunlar yasanabilir.
Bittner ve ark." 6 haftalik transkorneal elektriksel stimiilasyon
(TES) tedavisi uyguladig: retinitis pigmentozalt hasta grubunda
7 olgunun 4’tinde gorme keskinliginde, hizli kontrast duyarlilik
fonksiyonunda ve/veya Goldmann gorme alaninda anlamli
iyilesmeler oldugu bildirilmigtir. Bu 4 hastanin 3’ii 29-35 ay
takip edilmis, elde edilen iyilesmede diigme gorillmemistir.

Resim 15. Transkorneal elektriksel stimiilasyon - okuvizyon uygulanmast
(hteps://www.retina-implant.de/en/-erisim tarihi 18.08.2018. Retina Implant
sirketinin izniyle)

Transkraniyal
Magnovizyon

Elektromagnetik  Stimiilasyon -

Apopitozis kaskadinin durmasi ve hiicre 6limiiniin
azalmasit amaglanmaktadir. Manyetik stiimiilasyon kullanilir,
stimiilasyonlar TES'deki elektriksel stiimiilasyonlar gibi sadece
retinaya lokalize degildir, uygulama santraldir. TES’de korneaya
temas varken, Magnovizyon'da korneaya temas yoktur. PRP
ile birlikte uygulanabilir. Magnovizyon ve PRP tedavisi ile
uykudaki fotoreseptorlerde uyanma ve gorme alaninda genigleme
amaclanmakrtadir.

Az Goren Hastalarda Gen Tedavisi

Bir fonksiyonu kodlayan genomun bagka bir hiicrenin
genomuna eklenerek ya da eklenmeden o hiicre igerisinde
etkisini iiretmesidir. Genler vektorler aracilig: ile taginir. En
¢ok adenoviriis ve lentiviriis kullanilir. Subretinal enjeksiyon
seklinde uygulanir. Otozomal resesif ve X’e bagli gegen
hastaliklarda kullanilabilir. $u an en biiyiik sorun, hastaliklara
neden olan ¢ok fazla sayida gen olmasi ve ayni gende olusmug
olan mutasyonlardur.

Retina hastaliklarinda 220’den fazla gen tanimlanmugtir.
Retinitis pigmentozada 160’tan fazla gen ve ayni gende degisik
mutasyonlar tanimlanmigtir. Gen tedavisinde en fazla ¢aligilan
hastalik LEBERin dogumsal korltigii ve retinitis pigmentozadir.
En cok calistlan gen ise RPEGS5 genidir.® Akromotopside
CNGA3 ve CNGB3 geni, Stargardt’ta ABCA4 geni calisilmakta
olan genlerdir.*

LUXTURNA™-Spark (voretigene neparvovec-rzyl), gen
tedavisinde Gida ve Ila¢ Idaresi tarafindan onaylanmis tek
ilactir. Kalitsal retinal hastaliklarin tedavisinde kullanilma onay1
verilmigtir.”” Subretinal enjeksiyon olarak uygulanabilir. Bir yas
alt1 ve 65 yas tistiinde kullanilma izni yokeur.

Gen tedavisi uygulamak icin, hastada anlamli bir gérme
azalmasinin olmast, hastalikli genin, vektor kapasitesi ile uyumlu
olmasi, o gen ile ilgili insan ¢aligmalarinin bitmis olmasi ve gen
tedavisi ile retinada onarilabilecek saglam hiicrenin kalmig
olmas: gereklidir.

Sonug

Az goren hastalarin rehabilitasyonu ve tedavisi ile ilgili
heyecan ve umut verici bircok gelismeler olmaktadir. Ancak
hastalara rehabilitasyon ve tedavi segeneklerini sunarken hastanin
yast, hastaliginin tanisi, egitim durumu ve sosyokiiltiirel durumu
goz oOniinde bulundurulmali, az géren hastalarimiz dogru
yaglarda, dogru merkezlere ve en onemlisi gercek¢i beklentilerle
yonlendirilmelidir.
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Cikar Catigmast: Yazarlar tarafindan ¢ikar catigmasi

bildirilmemigtir.

Finansal Destek: Yazarlar tarafindan finansal destek

almadiklar: bildirilmigtir.
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