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ANTALYA



Makula deliği duyusal retinanın tam kat tutulduğu, yıllar içinde yavaş ilerleyen foveal lezyondur. Makula deliklerinin çoğu daha önce oküler patolojisi olmayan gözlerde idiyopatik olarak ortaya çıkmaktadır. Fakat oküler bir patoloji de, sekonder olarak delik oluşumunu indükleyebilmektedir.
İdiyopatik makula deliği genellikle 60-70 yaşları arasında, sağlıklı insanlarda görülür. Toplumda görülme sıklığı %1’in altındadır. Kadınlarda daha sık oranda meydana gelmektedir. Diğer gözde makuler delik gelişme insidansı %3-22 arasında değişmektedir. 
Makula deliğinin isim babası Ogilvie olarak kabul edilir.  Bildirilen ilk makula deliği vakası travmatik olup, 1869’da Knapp tarafından rapor edilmiştir (travma teorisi).  Başlangıçta en sık sebep olarak travma görülürken günümüzde bu vakaların % 9’luk bir oranı teşkil ettiği bildirilmektedir. 1900’lerin başında Kuhnt ve Coats makula deliğinin travmadan bağımsız da gelişebileceğini vurgulamışlardır. Coats makula deliğine ait yayınladığı histopatolojik çalışma sonrasında retina içinde biriken sıvının kist oluşumuna yol açtığını, bu kistlerin birleşerek makula deliğine neden olabildiğini düşünmüştür(kistik dejenerasyon teorisi). 1920’li yıllarda makula deliğinin oluşumunda vitreusun önemi üzerinde durulmaya başlanmıştır (vitreus teorisi).  1924’de Lister ön-arka vitreus traksiyonunun makula deliğinin gelişiminde rol alabileceğini belirtmiştir. 
Ancak farklı klinik durumlarda ortaya çıkan makula deliğinin etyopatogenezi ile ile ilgili fikir birliği 1980’lere kadar oluşamamıştır. 1988’de Gass idiyopatik makula deliğinin gelişiminde başta arka kutuba yapışıp kalmış olan ince vitreus tabakasının kontraksiyonunu olmak üzere, makulada yatay traksiyon kuvvetlerinin rol aldığını düşünmüş ve bugün de kabul gören sınıflamasını yayınlamıştır. Bu sınıflama 1995’de yeniden düzenlenmiş ve halen kabul görmektedir.

Makula deliği karşımıza üç şekilde çıkmaktadır:
· İdiyopatik makula deliği 
· Lameller makula deliği 
· Travmatik makula deliği 




Lameller Makula Deliği: Duyusal retinanın tam kat olmayan; iç retinal katlarda defektle birlikte dış retinal katmanların korunduğu foveal lezyonlardır.Bu hastalarda foveadan vitreusun ayrılması ILM devamlılığında bir kesilme ve biyomikroskopik olarak foveolar bölgede iç retina yüzeyinde keskin sınırlı kırmızımsı defektlerle birliktelik gösterir.  Büyük lameller delikler kenarı tırtıklı olabilir. Bunlarda tam kat deliklerde olduğu gibi retina dekolman halkası bulunmaz ve görme keskinliği 20/30 veya daha iyidir. FFA’da floresans yoktur veya minimaldir. Lameller delik bölgesindeki fokal parlak floresans varlığı dekolman gelişmemiş tam kat deliğe işaret eder.  Bu çeşit tam kat delik biyomikroskopta lameller delikmiş gibi görülür, 20/30 veya daha iyi bir görme keskinliği ile birliktedir. İleride retina dekolman halkası gelişip görme keskinliğinde düşüş izlenebilir.
Travmatik Makula Deliği: Künt travma sonucu vitreusun retinadan ani travmatik ayrılması sonucu makula deliği oluşabilir. Ayrıca literatürde lazer ve yıldırım yaralanmaları sonrasında da gelişen maküler delik olguları bildirilmiştir. Travmatik kontüzyon sonrası makulada nekroz oluşur.  Buna bağlı olarak gelişen makula kisti ve bu kistin rüptürü ile makula deliği oluşur. Bunun yanı sıra travmayla oluşan subfoveal hemoraji de makula deliğine neden olabilir. Bu deliklerin çoğu arka vitreus dekolmanı (AVD) olmadan meydana gelmektedir. Yanagiya ve ark. travmanın direk foveal rüptüre yol açtığını söylemişlerdir. Bununla birlikte bu hastalarda arka vitre dekolmanının daha nadir gelişmesi, vitreoretinal traksiyonun daha az rol oynadığını göstermektedir. Johnson ve ark. travma esnasında ekvatorun dışa uzamasının retinanın düzleşmesine ve traksiyona neden olduğunu bildirmişlerdir.  Traksiyonun bu akut ve geçici karakteri,bu hastalarda daha sık görülen spontan kapanmayı açıklamaktadır.
İdiyopatik Makula Deliği: İdiyopatik tam kat makula deliğinin patogenezi henüz tam anlaşılamamıştır. Posterior vitreusun ön arka ve tanjansiyel olarak foveaya uyguladığı traksiyonun makuler delik oluşumunda rol oynadığı düşünülmektedir. Vitreofoveal traksiyonun mekanizması hakkında tam bir fikir birliği yoktur. Ön arka traksiyon; perifoveal vitreusun ayrılırken oluşturduğu dinamik traksiyona bağlı olduğu düşünülmektedir. Tanjansiyel traksiyonda ise;  Müller hücrelerinin proliferasyonu ve prefoveal vitreus korteksinin kontraksiyonu sonucu oluştuğu düşünülmektedir. Anormal arka vitre dekolmanı, maküler delik oluşumunda ve ilerlemesinde sorumlu tutulmaktadır; ayrıca arka vitre dekolmanı olan hastaların diğer gözlerinde de maküler delik oluşma riski vardır.  


Müller hücreleri foveanın santral ve iç kısmında yer alır, foveolar fotoreseptör hücreleri arasındaki bağlantıyı sağlar. Vitreofoveal traksiyonun nedeni,  foveolar fotoreseptör hücrelerinin altında yer alan Müller kon hücrelerinin yanlış yerleşimi sonucu meydana gelen foveoskizis veya foveal kist olabilir. Foveal kist çatısında meydana gelen ayrışma at nalı yırtık oluşumuna kadar ilerleyebilir.  Prefoveal alandaki arka vitreus korteksinin oluşturduğu çekinti, bu kist çatısındaki operkulumun tam kat deliğe ilerlemesine neden olabilir. Foveoladaki  fotoreseptör tabakasında, ksantofillerin sentrifugal hareket ile yer değiştirmesi sonucu retina ayrışması meydana gelir.  Deliğin kenarlarında progresif olarak subretinal sıvıya bağlı elevasyon oluşur.  Genellikle nörosensöriyal tabakada kalınlaşma eşlik eder. Vitreofoveal ayrılma esnasında fovea kistine uygulanan rölatif traksiyon azalınca maküler delik kendiliğinden kapanabilir, ama tam kat olan maküler delik olgularında spontan kapanma nadirdir. Bazı foveal kist olguları, lameller veya tam kat olmayan maküler delik ile sonlanabilir ve tam kat makule deliğine ilerlemeyebilir.

Sınıflama
· Evre I: Foveal dekolman 	
· Evre II: Küçük tam kat retina deliği
· Evre III: 400 μ veya daha büyük tam kat retina deliği
· Evre IV: Büyük tam kat retina deliğine ilaveten (evre 3) total arka vitreus dekolmanı 

Evre Ia (Delik tehdidi):  Foveanın hafif dekole olması ksantofil pigmentinin daha belirgin olarak görülmesine neden olur.  Prefoveolar dış vitreus korteksinin kontraksiyonuyla foveolar retina öne doğru yer değiştirir ve seröz dekolman meydana gelir.  Biyomikroskopik olarak 100-200 μ çapında ksantofil pigmentine bağlı sarı nokta izlenir ve retina RPE’nden ayrıldıkça daha da belirginleşir.

Evre Ib (Erken delik oluşumu):  Foveal retina elevasyonu kalın perifoveal retina seviyesine gelince umbo etrafındaki retinanın incelmesiyle biyomikroskobik olarak 200-300 μ çapında sarı halka görünümü belirir. Sarı nokta SSR gibi diğer foveal dekolman sebeplerinde görülebilirken, sarı halka makula deliğine spesifik bir görünümdür.
	

Evre Ib (Okült Delik): Sarı nokta foveolar retinadaki incelmeye bağlıyken, daha sonra oluşan sarı halka yapısal olarak retinadaki en ince ve zayıf yer olan umboda reseptör tabakasının devamlılığında kesilme sonucu oluşur.  Ardından foveal retinal reseptör hücreleri ile ışınsal sinir lifleri, Müller hücreleri ve ksantofilin ILM ve kontrakte vitreus korteksi altına doğru sentrifugal hareketi gerçekleşir.  Reseptör hücresi olmayan bölgelerdeki Müller hücreleri ve astrositlerin reaktif proliferasyonu defekt üzerindeki dokunun opasifikasyonuna katkıda bulunur .
 Evre 1’deki hasta son günlerde görme keskinliğinde hafif azalma veya metamorfopsi şikayeti ile gelir.  İki gözü de açıkken asemptomatiktir.  Genellikle diğer gözlerinde tam kat makula deliği olan hastalarda muayene sırasında rastlanır. Görme keskinliği 20/25 - 20/70 (0.3-0.8) arasında değişir. Amsler testinde distorsiyon mevcuttur.  Biyomikroskopik olarak AVD’na bağlı bulgu yoktur ama normal foveal depresyon ve foveal refle kaybolmuştur. Bu evrede spontan arka vitreus dekolmanı gelişimiyle , hastaların % 40-70’inde foveal dekolman kendiliğinden yatışabilir ve görme keskinliği tama kadar çıkabilir. Watzke Allen testi evre 1 hastalarda negatiftir. Yaklaşık % 50 oranında evre 1a ve erken evre1b delikli hastalarda tam kat delik oluşmadan vitreusun ayrılmasıyla foveal depresyon geri döner ve vizuel semptomlarda ani bir düzelme olur.  Foveal bölge bazen hemen önündeki yarı şeffaf psödooperkulum hariç normal görünümüne kavuşur.
	
Evre II: Santral retinal defekt oluşumunun ardından spontan vitreofoveal ayrılma meydana gelir. Kontrakte prefoveolar vitreus korteksi foveolar küçük delik önünde yarı şeffaf opasite veya operkulum benzeri bir yapı (psödooperkulum) olarak izlenir. Başlangıçta çapı genellikle delikten daha büyüktür.  Bazen erken evre 1B lezyonlarda prefoveolar vitreus korteksinin ayrılması bir parça foveolar retinanın avülsiyonuyla beraberlik gösterir ve gerçek operkulum oluşumu gözlenir. Biyomikroskopta delik önündeki opasitede retina dokusunun varlığı veya yokluğu anlaşılamaz.  Yine bazı vakalarda kontrakte prefoveolar vitreus korteksi biyomikroskopik olarak fark edilemeyecek şekilde şeffaf olabilir.  Çoğu zaman kontrakte vitreus korteksi yarı şeffaftır ve foveolar retina sentrifugal olarak retrakte olurken, deliği çevreleyen iç retina yüzeyine yapışık kalmaya devam eder. Sarı halka büyürken okült deliğin kenarı girintili çıkıntılı hal alır. 
Defekte ait ilk biyomikroskobik bulgu sarı halkanın iç kenarında yarı şeffaf vitreus korteksinde görülür.  Delik kenarında olasılıkla traksiyonun serbestleşmesine bağlı olarak halkanın girintili çıkıntılı yapısı kaybolur ve ksantofilin retina dışına difuzyonuyla da sarı renk solar.  Günler veya haftalar zarfında deliğin giderek genişlemesi ve ilave vitreus kontraksiyonu, vitreus korteksinde 360º bir yırtık oluşturarak delik kenarındaki daha az kondanse vitreus korteksinden ayırır.  Kontrakte prefoveolar vitreus korteksi biyomikroskopta delik üzerinde bir psödooperkulum olarak görülür. Perifoveal vitreus korteksinin traksiyonunun devam etmesi, sarı halkanın genişlemesine ve birkaç hafta veya aylar içerisinde tam kat retinal ayrılmaya neden olur. Defekt genellikle ekzantrik olarak sarı halkanın bir kenarından başlar ve önce hilal sonra da atnalı şeklini alır. 
Deliğin genişlemesiyle görme keskinliği gittikçe azalır ve bu dönemde 0.3 seviyesindedir.  Watzke Allen testi bu evrede pozitifleşir.  Evre 2 vakalarda az da olsa bir spontan gerileme olasılığı bulunmaktadır. Foveolar retinal reseptörlerin sentrifugal retraksiyonu ve çapının genişlemesi delik tam kat oluncaya kadar devam eder.  Genişlemeye devam eden tüm delikler evre 2 kabul edilir.  Nihai çapı değişken olmakla beraber sınıflandırma kolaylığı sağlamak açısından 400 μ altındakiler evre 2 sayılır.

Evre III:  400-600 μ çapındaki delik 1000-1500 μ çapında retina dekolman halkasıyla çevrilidir. Delik bölgesindeki RPE’de incelme ve depigmentasyon meydana gelir ve pigmente bir demarkasyon halkası gelişir. Çoğu delikte RPE seviyesinde nodüler sarı opasiteler gözlenir. RPE’nin nodüler proliferasyonları olan bu opasiteler yapısal olarak uzun süreli retina dekolmanı olan gözlerde ortaya çıkan reaktif ve proliferatif tip druzene benzer. RPE proliferasyonu dış retina tabakalarıyla temasın kaybına bağlı olduğu kadar vitreusla etkileşimle de ilişkilidir. Bunların sayısı ve dağılımı muayeneden muayeneye değişir. Delik çevresindeki RPE ve koroid (bazı hastalarda drusen görülse de) normaldir. Delik kenarı yakınında ufak intraretinal kistler görülebilir. % 10-20 oranında delik çevresinde gelişen ERM’ye bağlı olarak iç retina yüzeyinde ince kırışıklıklar oluşur.  Bu membranlar delik kontürlerinde distorsiyona sebep olurlar.  % 75-85 vakada delik önündeki hyaloid membranın arka yüzünde kontrakte prefoveolar vitreus korteksine bağlı operkulum benzeri yapı asılı durumdadır. 
Evre 3’te ortalama görme keskinliği 20/200 (20/40 - 5/200) dür.  Hasta Amsler testinde metamorfopsi tanımlar.  Mikroperimetride deliğe uyan absolü skotom ve dekolman halkasına uyan relatif skotom tespit edilir. Watzke Allen testi pozitiftir. Evre 3 deliklerin çoğunda görme kaybında ilerleme veya retina dekolmanı halkasında genişleme görülmez ve nadiren evre 4 deliğe ilerler.
	
Evre IV: Vitreus tüm makula yüzeyi ve optik diskten ayrılınca delik çapı ne olursa olsun evre 4 delik haline gelmiştir.  Psödooperkulum hareketli arka hyaloide yapışık halde Weiss halkası temporalinde izlenebilir.



[image: ]

Tanı Yöntemleri
· Watzke-Allen testi
· OCT
· FFA
· Amster 

Watzke-Allen testi:  Dar bir slit ışığının tercihen Goldmann fundus kontakt lensi kullanılarak deliğin merkezi üzerine vertikal ve horizontal olarak yansıtılması ile uygulanır.  Maküler deliği olan bir hasta ışığın kırık veya incelmiş olduğunu bildirir. Aksine psödo- veya lameller deliği veya kisti olan hastalar genellikle tek kalınlıkta distorsiyona uğramış bir ışık görmektedir. 
OCT: Tanıda ve ervrelemede oldukça faydalıdır.
FFA: Tam kat bir delikte ksantofilin yer değiştirmesi ve RPE atrofisi nedeniyle erken, iyi sınırlı bir pencere defektini gösterir. Geç çekimler çevreleyen subretinal sıvıyı hiperfloresan halo olarak gösterebilir. OCT varlığında tanı ve takipte gerekli değildir.
Amster: Skotomdan çok spesifik olmayan santral distorsiyon gösterir. Erken evrelerde takip amaçlı kullanılabilir. 
Ayırıcı Tanı
Foveolada sarı lezyon görülüp evre 1 makula deliği olarak ön teşhis konulan hastalarda bu lezyonun sebebinin aşağıdakilerden biri olması olasıdır:
· Soliter drusen 
· Küçük RPE dekolmanı 
· İdiyopatik SSR 
· ERM ile birlikte foveolar dekolman 
· Bilateral idiyopatik jukstafoveolar retinal telenjiektazi 
· Patern distrofi 
· Kistoid makula ödemi 
· Solar retinopati 




Tam kat delikle karışan lezyonlar; 
· Lameller makula deliği
· ERM’deki delik (psödo maküler delik)
· RPE’nin coğrafik atrofisi 
· Subfoveal koroidal neovaskülarizasyon 
· Küçük bir SSR
· Santral büyük bir kisti olan kistoid makula ödemi 
· Jukstafoveal retinal telenjiektazi ile ilişkili fokal retinal atrofi 
· Konjenital optik pit 
· Soliter makula kisti 

Tedavi
 Fovea altında minimal miktarda sıvı birikmesine rağmen şiddetli görme azalmasına yol açabilen makula deliğinin 1990’ların başına kadar etkili bir tedavisi yoktu. Schocket ve ark. 18 olguda delik kenarlarına lazer uygulayarak % 55 görme artışı elde ettiklerini bildirmişlerdir. Fakat lazerin, teorik olarak makula deliği kenarlarındaki fotoreseptörlere zarar verebileceği düşünüldüğünden bu tedavi yöntemi pek taraftar bulmamıştır. Daha önce makula deliği için yapılabilen tek şey gözlem iken Gass tarafından vitrektominin önerilmesiyle cerrahi tedavi gündeme gelmiştir. 
Makula deliğinin cerrahi tedavisinde amaç; retina yüzeyindeki antero-posterior traksiyon yapan vitrenin ve tanjansiyel traksiyon yapan membranların temizlenmesi, ,delik kenarında glial proliferasyonu uyarılması, deliğin uzun süreli tamponadı ile arada kalabilecek boşluğun gliotik doku ile doldurulmasına fırsat vermektir. Bu nedenle PPV ile birlikte mutlaka arka hyaloid yüzey de soyulmalıdır. Aksi taktirde makula çevresindeki alanda retina yüzeyinde kalacak vitreus korteksi ve epiretinal membranlar deliğin kapanmasını engelleyebilir. Retina yüzeyinde tanjansiyel traksiyon yapabilecek bütün dokuların temizlendiğinden emin olmak için İLM’nin soyulması doğru olur. 
Deliğin çapını büyütmemek ve kendi üzerine kıvrılmış retina dokusunun yeniden açılarak yatışmasını sağlamak için epiretinal membranlar ve İLM soyulurken periferiden foveaya doğru çekme hareketi uygulamak gerekir. Bu aynı zamanda İLM’nin deliğin iç kenarındaki dokuya traksiyon yaparak mikroiritasyonu sağlamış olur. İLM soyulması sırasında iki teknik uygulanır. Birinci teknikte İLM için özel olarak tasarlanmış ince dişleri olan bir mikroforsepsle tutularak soyulur. Burada İLM ile beraber retina dokusunu da tutarak retinaya hasar verme riski vardır. İLM’nin tutulup retinanın tutulmadığı, forsepsin ilk hareketi sırasında retinanın hemen hareket etmeyip, küçük bir gecikme ile forsepsi takip etmesinden anlamak mümkündür.  İLM’nin soyulmasında ikinci teknik İLM’nin kıvrık bir iğne ucu ile çizilmesi ve İLM ile retina arasına girilerek membranın soyulması şeklindedir.  İLM soyulmasının bitiminde olguların önemli bir kısmında deliğin çapı ameliyata girmeden önceki duruma göre küçülme gösterir. 
 Ameliyatın sonunda deliğin içindeki sıvın aspire edilmesi gerekli değildir. Deliğin içindeki sıvı ameliyatı takiben kısa sürede retina pigment epiteli (RPE) tarafından emilecektir.  Ayrıca sıvı hava değişimi sonrası çok ince bir kanül ile yapılacak bu işlem sırasında RPE’nin zarar görmesi olasılığı son derece yüksektir. İLM’nin soyulması için boyanması veya görünür hale getirilmesi cerrahinin süresini kısaltacağı ve cerrahi travmayı azaltacağı için faydalıdır. Triamsinolon, indosyanin yeşili, tripan mavisi, brillant blue G kullanılabilir. Makula deliği cerrahisinde internal tamponad önemli bir rol oynar.  
İLM soyulması ile deliğin kenarında gliozis uyarılmasını takiben deliğin gliotik tıkaç ile kapanması için zamana ihtiyaç vardır (7-10 gün). Bu süre içinde deliğin tamponadı sağlanmalıdır. Uzun süreli gazlar bu tamponadı sağlamış olur. Her ne kadar sülfürheksaflorür(SF6) gibi kısa etkili gazlar da internal tamponat olarak kullanım alanı bulduysa da, genel kanı perfluoropan(C3F8) gibi uzun süreli internal tamponat sağlayan bir gazın kullanımının faydalı olacağı yönündedir. Ancak cerrahiyi takiben uçak yolculuğu yapacak hastalarda, tek gözlü hastalarda erken cerrahi rehabilitasyon sağlaması nedeniyle silikon yağı ile internal tamponat düşünülebilir. 
Cerrahiyi takiben ne kadar süreyle hastaların yüzüstü yatması gerektiği konusunda fikir birliği mevcut değildir. Çok sayıda araştırıcı hastaların cerrahiyi takiben en az 7-10 gün süreyle yüzü üstü yatmaları gerektiğini bildirmiştir. Ancak daha kısa sürelerle yüz üstü yatarak iyi sonuçlar elde edildiğini bildiren çalışmalarda mevcuttur. 
Laminin ve fibronektin arka vitreusun retinaya yapışmasını sağlar. Son yıllarda yapılan çalışmalarda mikroplazminin; laminin ve fibronektini etkileyip arka vitrenin sorunsuz bir şekilde ayrılmasını sağladığı görülmüştür. Hayvanlar üzerinde birçok çalışma yapılmıştır. Mikroplazmin arka vitrede cerrahiden çok daha iyi, son derece pürüzsüz ayrılmayı sağladığı görülmüştür. Vitreomakuler traksiyona bağlı olarak oluşan makuler deliklerin tedavisinde gelecekte önemli bir yer alacağı düşünülmektedir. 


Makula deliği karşımıza en sık idiyopatik olarak çıkmaktadır. Ön arka ve tanjansiyel traksiyon maküler delik oluşumunda sorumlu tutulmaktadır. Yıllar içinde yavaş ilerleyen bu hastalığın, diğer gözde de oluşma riski vardır. Günümüzde en iyi tanı yöntemi fundus muayenesi ve OCT dir. Makula deliğinin cerrahi tedavisinin anatomik ve fonksiyonel sonuçları yüz güldürücüdür. Cerrahi tedavinin başarısında hastanın yatış pozisyonu çok önemlidir. Anatomik olarak %90-100 arasında başarı elde edilmekte, cerrahi sonrası görme artışı ortalama 2-4 Snellen sırası olmaktadır. İntravitreal mikroplazmin gelecekte alternatif tedavi yöntemi olarak uygulanabilir.
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