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Stargardt Hastaliginda Fiksasyon Ozelliklerinin MP-1
Mikroperimetri ile Degerlendirilmesi

Fevzi Sentiirk (*), Hakan Ozdemir (**), Serra Arf Karacorlu (**), Murat Karacorlu (*%%)

OZET

Amac: Stargardt hastaligi olan olgularda fiksasyon ozelliklerini ve fiksasyonun tercih edi-
len retinal alan ile iligkisini belirlemek.

Yontem: Stargardt hastaligi olan 13 hastanin 26 gozunde fiksasyon ozellikleri MP-1 mik-
roperimetre ile degerlendirildi. Olgularm gorme keskinligi 1/10 ile 2/10 arasinda degismektey-
di. Tercih edilen retinal alan tespit edildi ve santral skotom ile olan iligkisi incelendi.

Sonuclar: Gozlerin timuinde tercih edilen retinal alan olustu ve yine gozlerin tumiinde sko-
tom fiksasyonun uizerindeydi. Dokuz gozde (%35) "relatif stabil olmayan fiksasyon", 17 gozde
(%65) ise "stabil olmayan fiksasyon" vardi.

Tartisma: Calismamizin sonuglart mikroperimetrinin Stargardt hastalarmda tercih edilen

retina alaninm ve onun fiksasyonla iligkisinin degerlendirilmesinde onemli bir yontem oldugunu
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Stargardt hastaligi, fiksasyon, tercih edilen retina alani, mikroperi-
metri.

SUMMARY

The Evaluation of Fixation Pattern with MP-1 Microperimetry in Eyes with
Stargardt Disease

Purpose: To evaluate the fixation pattern and its relation with preferred retinal locus in
eyes with Stargardt disease.

Methods: MP-1 microperimetry analysis of fixation patterns in 26 eyes of 13 patients with
Stargardt disease was done. Patients visual acuity has changed 1/10 to 2/10. The preferred reti-
nal locus was determined and it's relationship with central scotoma was evaluated.

Results: All eyes had an established preferred retinal locus and all eyes also placed the sco-
toma above the fixation. Fixation was unstable in 17 eyes (65%) and relative unstable in 9 eyes
(35%).

Conclusion: Our results showed that microperimetry is an important method for the evalu-
ation of preferential retinal locus and its relationship with fixation in patients with Stargardt di-
sease.
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GIRIS

Stargardt hastalig1 ilk kez admi aldig1 aragtrmaci ta-
rafindan yuzyilm baglarmda tanimlanmistir. Genellikle
makila diginda beyaz, sar1 noktalanmalarm eslik ettigi
makillada halka seklindeki (dovillmus bakr manzarasi)
retina pigment epiteli (RPE) atrofi ve pigment degigik-
likliklerinin neden oldugu makiula dejenerasyonudur.
Sadece retinada beyaz, sar1 noktalanmalarm ve ¢izgilen-
melerin yaygm oldugu ancak makiiladaki atrofinin go-
riulmedigi bir tablo da Franceschetti tarafimdan fundus
flavimakulatus adi ile bildirilmistir. Stargardt hastalig
genetik gecisli heterojen bircok tabloyu icerebilmekte-
dir (1). Smiflandiridmasi heniiz tam olarak yapilamamig-
tir. Uzun yillar Stargardt hastaligi otozomal resesif gegis
gosteren bir hastalik olarak kabul edilmistir. Son yillarda
diger genetik gec¢is modellerinin olabilecegi, nadir goru-
len otozomal dominant form ve mitokondri DNA's1 ile
gecigler bildirilmektedir (2-3). Hastalik bilateral ve si-
metriktir; erkek ve kadmnlarda egit oranlarda goruilmek-
tedir. Fundus floresein anjiografide tipik "okuz gozu"
makillopatisi ve sessiz koroid gorinimu vardr. Sk go-
rilen otozomal resesif formunda genellikle co-
cukluk doneminde gorme sikayetleri baglamak-
tadr. Gorme bozuklugu hizli ilerlemekte ve so-
nu¢ gorme 1/10 ve altna dugmektedir. Makila

yas 3049 yil idi. Gorme keskinlikleri ETDRS eseli ile
olculdi. Rutin oftalmolojik muayene yanmda fundus
floresein anjiografi ¢ekimleri, elektrofizyolojik ve mik-
roperimetri incelemeleri yapildi Stargardt hastaligi tani-
larmda gorme keskinligi, fundus muayene bulgulari,
elektrofizyolojik inceleme ile beraber, anjiografik deger-
lendirmeler de g6z oniine almdi Fundus floresein anji-
ografide tipik "okuz gozu" gorinumil olan karanlik hi-
pofloresan merkez ve onun etrafnda genis halka seklin-
de hipofloresan noktalanmalar (pencere defektleri) ve
onun da etrafinda diger bir hiperfloresan halka seklinde
goriinim (sklikla bulunan) mevcuttu. Ayrica fundus fla-
vimakulatusta gorillen sar1 beyaz lekelenmeler ti¢c farkli
sekilde yer almaktaydi Birinci olarak; santral lezyonun
etrafinda bir sira seklinde, ikinci olarak perimakiiler bir-
kac swra leke ve uguincii olarak da ekvatora kadar diffuz
yayilan lekelerdi (6-7).

Mikroperimetrik incelemede bir otomatik fundus
perimetri cihazi olan MP-1 mikroperimetre (Nidek
Technologies, Italy) kullanildi Perimetri yapilirken ayni
anda fundus goruntusuiniin de takip edilmesine olanak

Tablo 1. Olgularin yas ve cinsiyet dagilimlari, gorme
keskinlikleri(desimal), skotomun fiksasyon alanina gore konumu ve

fiksasyon stabilitesi

disinda noktalanmalar bu grubun ¢ogunlugunda
olabilmekte, zaman i¢inde sayisi ve dagilimi degi-
sebilmektedir. Koni fotoreseptorleri basillerden
daha fazla etkilenmektedir (4).

Bu hastalarda makiila atrofik oldugundan
gorme fonksiyonunun devam ettirilmesi ancak
santral fiksasyon noktasmi atrofik foveadan, ek-
santrik bir retina alanma kaydirilmasi ile miim-
kundir. Bu fiksasyonun kaydirildigi retina bolge-
sine "tercih edilen retina alani" ad1 verilmektedir.
Mikroperimetri ile retinanm perimetrik inceleme-
si ve fiksasyonun yeri ve dagilimi hassas olarak
ayni anda degerlendirilebilmektedir (5). Makiila-
da santral atrofisi olan hastalarda yasamsal akti-
vitelerin yapilabilmesinde fiksasyon ozellikleri-
nin ve tercih edilen retina alanmm 6nemi buyuk-
tar.

Caligmamizda Stargardt hastaligi olan olgu-
larda fiksasyon ozellikleri ve tercih edilen retina
alanmnmn santral skotom ile iligkisi incelenmistir.

GEREC ve YONTEM

Calismamiza 13 (8 kadm, 5 erkek) Stargardt
hastasmm 26 gozu dahil edildi. Hastalarm yaglari
12 ile 49 arasinda degismekte olup ortalama

Gorme keskinligi (logMAR) / Skotomun
fiksasyon noktalarina gore konumu /
Fiksasyon stabilitesi
Hasta no/Cinsiyet/Y ag Sag Goz Sol Goz

1/K/29 1/10 / ustunde / SOF 1/10 / ustunde / SOF
2/K/49 1/10 / ustunde / RSOF | 1/10 / ustunde / SOF
3/E/26 1/10 / ustunde / RSOF | 1/10 / ustunde / SOF
4/E/38 2/10 / ustunde / SOF 2/10 / ustunde / SOF
5/E/M11 1/10 / ustunde / SOF 1/10 / ustunde / SOF
6/K/31 2/10 / ustunde / SOF | 2/10 / ustunde / RSOF
7/K/37 2/10 / ustunde / RSOF | 1/10 / tistunde /SOF
8/E/27 2/10 / ustunde / SOF 1/10 / ustunde / SOF
9/E/28 1/10 /ustunde / RSOF | 1/10 / ustunde / RSOF
10/E/37 2/10 / ustunde / RSOF | 1/10 / ustunde / SOF
11/K/29 1/10 / ustunde / RSOF | 1/10 / ustuinde / RSOF
12/K/26 1/10 / ustunde / SOF 1/10 / ustunde / SOF
13/K/22 2/10 / ustunde / SOF 2/10 / ustunde / SOF

E= Erkek, K=Kadmn, SOF = Stabil olmayan fiksasyon,
RSOF = Relatif stabil olmayan fiksasyon.
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saglayan MP-1 mikroperimetresinde arka plan aydmnlan-
masi 4 apostibl (1,27 cd/m2; 1 asb= 0.31831 cd/m2) ola-
cak sekilde ayarland1 Test srrasmnda uyaranlarm giddeti O
dB ile 20 dB araligmda 1'er desibel artig gosterecek se-
kilde degistirildi. Fovea merkezli 20°'lik alan1 kapsayan
dairesel alan i¢inde toplam 74 Goldmann III uyaranmdan
olusan testte 4-2 stratejisi uygulandi Statik perimetride
oldugu gibi uyaranlar belli bir sira olmaksizin rastgele
yanip sonmekteydi. Normalden daha dusiik retina hassa-
siyeti gosteren bolgeler "relatif skotom", en giddetli uya-
rana bile cevap alnamayan alanlar ise "absolu skotom"
olarak degerlendirildi. Test sonucunda fiksasyon lokali-
zasyonu ve fiksasyon stabilitesi belirlendi. Fiksasyon
ozelliklerinin belirtilmesinde kullanilan bu iki parametre-
nin tespiti testin baglangicinda hastaya fiksasyon belirte-
cine bakmasi soylendigi sirrada saptanan retina alanmnmn
her 40 msn'de (25 Hz) yer degisikliklerini belirleyip test
suresince kaydedilmesi ile sagland1. Fiksasyon lokalizas-
yonu tanimlamasmda foveal avaskiler zonun santrali ile
hastanm saptanan fiksasyon lokalizasyonu arasmdaki
iliski belirleyici olurken, fiksasyon stabilitesi hastanm
fiksasyon noktasini test siresince devam ettirebilme ye-
tenegi olarak degerlendirildi.

Hastalarmn fiksasyon ozellikleri belirlenirken Fujii
ve arkadaglari (8) tarafmdan tanimlanan ve foveanmn sant-
ralindeki 2°'1ik (yaklagik 700 mikron) dairesel alanin
(standart fiksasyon alani) goz oniine alindigi smiflandirma
sistemi kullanild.. Buna gore fiksasyon noktalarmm % 75
ve daha fazlasmmn 2°'lik daire icinde olmas1 "stabil fik-
sasyon"; 2°'lik dairesel alan i¢inde %75'den az, fakat

4°'lik dairesel alan icinde %75 ve daha fazla fiksasyon
noktast bulunmasi "relatif stabil olmayan fiksasyon",
4°'lik dairesel alan icinde %75'den az fiksasyon noktasi
bulunmasi ise "stabil olmayan fiksasyon" olarak kabul
edildi. Fiksasyon ozellikleri standart fiksasyon halkasi-
nin foveal avaskiller zonun santraline yerlestirildikten
sonra MP-1 mikroperimetrenin bilgisayar yazilimmda
mevcut olan program ile otomatik olarak hesaplanmasty-
la tespit edildi. Eger foveal avaskiller zonun santralinin
kesin olarak belirlenmesi mumkiin degilse Sunness ve
arkadaglarmm (9) onerdigi sekilde diskin temporalinden
2 disk ¢ap1 uzakta ve disk merkezinden 1/3 disk capr alt
bolgedeki nokta tahmini foveal avaskiller zon santrali
olarak degerlendirildi. Eger hasta fiksasyon belirtecini
goremedigini belirtip, santral skotom alanma bakarak
fiksasyon yapiyorsa tercih edilen fiksasyon bolgesinin
olusmadigi kabul edildi. Tercih edilen fiksasyon bolgesi-
nin skotoma gore lokalizasyonunu belirtmek amaciyla
tercih edilen fiksasyon bolgesinin etrafindaki alan 4 kad-
rana ayridi Saat 10:30 ile 1:30 arasi uist, saat 1:30 ile
4:30 aras1 sag, saat 4:30 ile 7:30 arasi alt, saat 7:30 ile
10:30 arasi1 sol kadran olarak tanimlandu.

BULGULAR

Hastalarin gorme keskinligi 1/10 ile 2/10 arasinda
degismekteydi. Caligma kapsammdaki 26 goziin 26'sin-
de (%100) makulayi tutan atrofi vardi Hastalarda atrofi
alani simetrikti ve damar arkadmm i¢inde yer aliyordu.
Fundus floresein anjiografide tiim hastalarda "okuz go-

Resim 1. Alti numarali hastanin sag (A) ve sol (B) goziine ait fundus floresein anjiografi goriintiileri yer almaktadir.
Stargardt hastaliginda goriilen tipik "okiiz gozii" goriiniimii yer almaktadir.
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Resim 2. Alti numaralt hastanin sag (A) ve sol (B) goziine ait mikroperimetrik inceleme sonuclart gosterilmektedir.
Her iki resimde de fiksasyon noktalarimin atrofik makiila lezyonunun iistiinde yer aldigi (skotomun altinda) dikkati
cekmektedir. Retina hassasiyeti 0-20 arasinda renklendirilmis (kirmizidan yesile dogru artan retina hassasiyetini isaret
etmektedir) skala ile gosterilmektedir (C). Kirmizi renkli ici bos kareler "absolu skotom" bolgelerini gostermektedir.
Ayni hastanin sag (D) goziindeki fiksasyon stabilitesi ve sol (E) goziindeki fiksasyon stabilitesi gosterilmektedir.

zu" gorunumi tespit edildi (Resim 1). Lekelerin dagilimi
ise yukarida tarif edildigi gibi hastalarm 1'inde birinci,
8'inde ikinci, 4'unde ise uiciincu sekildeydi. Tum gozler-
de tercih edilen retina alani olustugu tespit edildi. Sko-
tomun tercih edilen retina alanma gore yerlesimi ince-
lendiginde tum gozlerde (%100) skotom tercih edilen
retina alanmm ustinde yer aliyordu (Resim 2). Tum
gozlerde atrofi alaniile tercih edilen retina alani arasmda
belirli bir mesafe oldugu dikkat ¢ekiciydi. Dokuz gozde
(%35) 'relatif stabil olmayan fiksasyon", 17 gozde
(%65) ise "stabil olmayan fiksasyon" vardi Hastalarm
6'smda (%23) her iki gozunde "stabil olmayan fiksas-
yon", S'inde (%19) bir gozunde "relatif stabil olmayan
fiksasyon", diger goziinde ise "stabil olmayan fiksas-
yon" ve 2'sinde (%7.6) her iki gozuinde "relatif stabil

olmayan fiksasyon" tespit edildi. Atrofi alannda absolu
skotom ve etrafinda relatif skotom mevcuttu (Tablo 1).

TARTISMA

Stargardt hastaligi en sik goriilen kalitimsal makula
hastaligidir. Hastalik baglangic semptomlari hafif olsa bi-
le ilerleme gostermekte ve sonucta tipik absolu santral
skotom gelismektedir (10). Bizim caliymamiz sadece
santral absolu skotomu olan hasta grubunu icermektedir.
Herhangi bir patoloji nedeniyle santral skotomu olan
gozlerde fiksasyon noktas: gorme fonksiyonunu devam
ettirebilmek icin etraftaki saglam retinal alana kayabilir.
Bu alan "tercih edilen retina alan1" seklinde isimlendiri-
lir. Bu tip olgularda fiksasyonun geligmesinde dnemli
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rol oynayan okulomotor sistem ekzantrik fiksasyon alani-
na gore hareket etmeye baglar. Normal bir birey fikse
edecegi hedefe dogrudan bakarken, foveada fonksiyon
olmayanlarda okulomotor sistem hedefe santralde odak-
lanamaz; birey hedefi gorebilmek icin yukari, asagi, saga
ya da sola bakarak hedefi arar ve hedefi gordugiinde oku-
lomotor sistem yeni olusan fiksasyon noktasma odakla-
nacak sekilde degisiklige ugrar. Bu alan yeni olugmusg
yalanci fovea sekinde tanimlayabilecegimiz tercih edilen
retina alanidir ve fiksasyonun sakkadik hareketleri burada
fovea fiksasyonuna gore ¢cok daha dagmik ve uzun aralik-
Iidir (11). Santral gorme kaybi olan Stargardt hastalarmin
detaylar1 secemedikleri ve okuma, tagit kullanma, insan-
larm yuzlerini ayrma gibi gunlik yasam aktivitelerini
yapmakta zorlandiklar1 bilinmektedir (12-13). Tercih edi-
len retina alanmin detayli gormede yetersiz kalmasma
kargmn organizmanmn gorme fonksiyonunu en iyi sekilde
devam ettirebilecegi sartlara kendini zorlayacag: agiktr.
Yapilan calismalarda santral skotomu olan gozlerin giin-
luk yagsamsal aktiviteleri saglayabilmesindeki rolinii be-
lirleyen en onemli faktorun tercih edilen retina alanmm
skotoma gore yerlesimi oldugu bildirilmektedir. Sunness
ve arkadaglar (14) tarafindan duzenlenen bir caligmada
cografik atrofisi olan gozlerin % 80'inde, Stargardt hasta-
lig1 olanlarm ise %90'mda skotomun tercih edilen retina
alaninm Ustunde yerlestigi tespit edilmistir. Benzer bir
sonu¢ Fletcher ve Schuchard (5) tarafindan duzenlenen
caliymada da vurgulanmistr. Bu sonu¢ okumak, yuru-
mek, yemek yemek gibi guinluk aktivitelerin yapilabilme-
si i¢in gorme alanmin alt yarismm korunmasi gerektigi
gercegini desteklemektedir. Ayrica Sunness ve arkadagla-
11 (14) Stargardt hastaliginda atrofi ile fiksasyon bolgesi
arasinda normal goriniimlil bir retina alani oldugunu bil-
dirmektedir. Bunun morfolojik olarak normal goriinumlu
olsa bile fonksiyonu bozulmus bir ge¢is alani olabilece-
gini savunmaktadwlar (14). Ayrica tercih edilen retina
alaninda fiksasyonun foveada gorillen fiksasyona gore
sakkadik hareketlerin ¢cok daha dagmik ve genis oldugu
bildirilmektedir (11).

Bizim calijmamizda daha once yapilan caligmalari
destekleyen bulgular elde edildi. Caliymamizdaki gozle-
rin tuminde tercih edilen retina alani skotomun altinda
yer almakta ve alt gorme alani korunmaktaydi Ayrica
fiksasyon noktalar1 tim gozlerde atrofinin hemen smrm-
dan baglamayip arada bir gecis bolgesi mevcuttu. Fiksas-
yon stabilitesi 9 gozde (%35) "relatif stabil olmayan fik-
sasyon", 17 gozde (%065) ise "stabil olmayan fiksasyon"
seklindeydi. Hastalarm ¢cogunlugunda fiksasyon noktalar1
cok dagmikti.

Calismamizn sonucunda Stargardt hastalarinda ter-
cih edilen retina alani ile fiksasyon iligkisinde hastalarmn
tamaminda skotomun yukarida oldugu fiksasyon stabili-

tesinin ise stabil olmayan veya relatif stabil olmayan
fiksasyon oldugu tespit edilmistir. Mikroperimetri Star-
gardt hastalarmda fiksasyon ozelliklerinin belirlenme-
sinde ve tercih edilen retina alant ile iligkisinin degerlen-
dirilmesinde dnemli bir yontemdir.
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