Tirkiye Klinikleri Oftalmoloji Dergisi
Turkiye Klinikleri Journal of Ophthalmology

Turkiye Klinikleri J Ophthalmol. 2020;29(2):108-14

I ORIJINAL ARASTIRMA ORIGINAL RESEARCH I

DOI: 10.5336/0ophthal.2019-65480

Albinizmli Hastalarda Go6z Bulgulan

Ophthalmological Findings in Patients with Albinism

Merve OZCAN?, “Elif Betiill TURKOGLU®,

iclal YUCEL®

“Dr. Yusuf Azizoglu Silvan Devlet Hastanesi, Goz Hastaliklar1 Klinigi, Diyarbakir, TURKIYE
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklar1t ABD, Antalya, TURKIYE

OZET Amag: Albinizmli hastalarda klinik bulgulari degerlendirmek
ve gorme keskinligi ile iris transliiminasyonu, makula saydamlig1 ve
foveal hipoplazi arasindaki iliskiyi saptamak. Gere¢ ve Yontemler:
Albinizm tanili 23 hastanin kayitlar retrospektif olarak degerlendirildi.
Bulgular: Hastalarin ortalama yasi 23,5 (20; 5-45) yil olup, 6
(%26,08)’s1 kadin, 17 (%73,91)’si erkek idi. Her bir goziin ayr ayri
gorme diizeyleri 0,7 ile 3 m’den parmak sayma arasinda degismekteydi.
Otuz alt1 gézde miyopik, 4 gézde hipermetropik olmak tizere 40 gézde
0,75-9 D arasinda astigmatizma saptandi. iki gozde grade I, 4 gozde
grade II, 36 gozde grade 111, 4 gozde grade IV diizeyinde iris tran-
sliminasyon defekti mevcuttu. Sekiz gozde grade 1, 38 gozde grade
II diizeyinde makula saydamlig: izlendi. Hastalarin sag gozlerinin
(n=23 goz) ortalama foveal kalinlig1 261 p (264, 193-325 p), sol goz-
lerinin (n=23 g6z) ortalama foveal kalinlig1 262 p (265, 195-330 p)
olarak bulundu. Gérme keskinligi ile iris transliiminasyonu, makula
saydamlig1 ve foveal hipoplazi dereceleri arasinda istatistiksel olarak
anlamli korelasyon saptandi. Sonu¢: Albinizmli hastalarda gorme
kaybinin mekanizmalar1 multifaktoriyeldir. Bu mekanizmalardan sa-
dece biri olan refraksiyon kusurlar1 diizeltilmelidir. Iris transliimi-
nasyonu, makula saydamligi ve fovea hipoplazisi gibi yapisal
degisiklikler gorme prognozunun tahmini agisindan yardimei bulgu-
lardur.

Anahtar Kelimeler: Albinizm; foveal hipoplazi; az gérme;
refraksiyon kusuru; strabismus; ambliyopi

ABSTRACT Objective: To evaluate clinical findings in patients with
albinism and to determinate the relationship between visual acuity and
iris transillumination, macular transparency, foveal hypoplasia. Mate-
rial and Methods: The records of 23 patients with albinism were eval-
uated retrospectively. Results: The mean age of the patients was 23.5
(20; 5-45) years. Six (26.08%) of the patients were female and 17
(73.91%) were male. Visual acuity of each eye ranged from 0.7 to
counting finger from 3 meter. Astigmatism (min: 0.75 D max: 9 D) was
detected in 40 of the eye including myopic in 36 eyes and hyperme-
tropic in 4 eyes. There were grade | iris translumination defect in 2 eyes,
grade II iris translumination defect in 4 eyes, grade III iris translumi-
nation defect in 36 eyes, and grade IV iris translumination defect in 4
eyes. Eight eyes had grade I and 38 eyes had grade II macular trans-
parency. The average foveal thickness of right eyes (n=23 eyes) was
261 p (264, 193-325 p), average foveal thickness of left eyes (n=23
eyes) was 262 p (265, 195-330 p). There was a statistically significant
correlation between visual acuity and iris translumination, macular
transparency foveal hypoplasia. Conclusion: The mechanism of loss
of vision in albinism is multifactorial. One of these mechanisms, re-
fraction defects should be corrected. Structural changes such as iris
translumination, macular transparency and foveal hypoplasia are help-
ful findings for predicting visual prognosis of patients.

Keywords: Albinism; foveal hypoplasia; low vision;
refractive error; strabismus; amblyopia

Melanin yapimindaki azalma veya hi¢ olmamasi
ile kendini gosteren, kalitsal bir hastalik olan albi-
nizmin biitlin alt tiplerinde (okiiler albinizm, okiilo-
kutandz albinizm) degisik derecelerde konjenital
nistagmus, fotofobi, irisin ve retina pigment epitelinin
hipopigmentasyonu, foveal hipoplazi goriiliir.! Optik
sinirlerin yanlig yonlenmesi, optik kiazmadaki asir
caprazlagma ile birlikte izlenir ve strabismus, azalmis
stereopsis ile sonuglanir.”

Az sayida olgu serileri seklinde yapilan c¢alis-
malarda, albinizmli hastalarda iris transliiminasyon
defekti dereceleri, foveal hipoplazi varligi ve bu bul-
gularin gérme keskinligi izerine etkileri degerlendi-
rilmigtir. Sheth ve ark.nin yaptig1 en genis kapsamli
calismada, 55 albinizmli hasta ve 45 saglikli kontrol
grubu arastirmaya dahil edilmistir. Calismada, cilt ve
sa¢ pigmentasyonu gibi albinizmin fenotipik 6zellik-
leri, en iyi diizeltilmis gérme keskinlikleri ve nistag-
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RESIM 1: Summers ve ark. tarafindan tanimlanmis siniflandirmaya gore iris transliminasyonu ve makula saydamiigi dereceleri.

mus yogunlugu ile 6n segment optik koherens tomo-
grafi (OKT) ile Olciilen iris kalinlhig1 6l¢iimleri ara-
sinda anlamli diizeyde korelasyon saptanmistir.’

Bu ¢alismada, klinigimize bagvuran albinizm ta-
nil1 hastalarin gérme keskinligi diizeyleri ile iris tran-
sliminasyon defekti, makula saydamlig1 ve foveal
hipoplazi arasindaki iliskiyi saptamay1 amacladik.

I GEREC VE YONTEMLER

Klinigimize, Ocak-Aralik 2017 tarihleri arasinda bas-
vuran albinizm tanili 26 hastanin kayzitlari retrospek-
tif olarak incelendi. Albinizm disinda baska okiiler
patolojisi bulunan, daha 6nce herhangi bir okiiler cer-
rahi gec¢irmis olan, preterm dogum Oykiisii olan 3
olgu calismaya dahil edilmedi. Akdeniz Universitesi
Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan
05/01/2018 tarihli, 70904504/15 no.lu onay1 alinarak
tiim katilimcilardan bilgilendirilmis onam ve izin
alind1. Calisma Helsinki Deklarasyonu Prensipleri’ne
uygun olarak yapildi.

Hastalarin demografik 6zellikleri, tan1 alma yas-
lar1, ek sistemik hastalik varligi, sendromik olup ol-
cilt
kaydedildi. Yapilan oftalmolojik muayelerinde; nis-

madiklari, bulgular1 varlig1 belirlenerek

Tez olarak 70904504/15 no.lu etik kurul onay! ile yayimlanmistir.
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tagmus, strabismus (prizma Srtme testi ile), stereop-
sis (Titmus testi ile), refraksiyon kusuru varlig: (sik-
loplejili) tespit edildi. Snellen eseli ile en iyi
diizeltilmis gorme keskinlikleri belirlendi. On seg-
ment fotograflar1 alinarak iris transliiminasyon dere-
celeri, fundus fotograflari (TRC-50DX retinal
kamera, TopconCorp., Tokyo, Japonya) degerlendi-
rilerek, makula saydamlik dereceleri belirlendi.
Swept-source OKT (3DOCT-2000, Topcon Corp.,
Tokyo, Japonya) goriintiileri degerlendirilerek foveal
hipoplazi dereceleri ve fovea kaliliklar1 belirlendi.
Hastalarin her iki goziindeki nistagmus nedeni ile
OKT ¢ekimleri sadece “scan” modunda yapilabildi.

IRiS TRANSLUMINASYONU

Summers ve ark. tarafindan daha 6nce tanimlanmis
olan smiflandirma semalarina gére hastalarin iris
transliiminasyonlari derecelendirildi (Resim 1).*

Grade 1: Belirgin miktarda iris pigmenti, mini-
mal punktat transliiminasyon.

Grade 2: Siklikla diizensiz lokasyonda diffiiz
punktat transliiminasyon, orta miktarda iris pigmenti.

Grade 3: Minimal iris pigmenti, tama yakin
transliiminasyon defekti.

Grade 4: Hig iris pigmenti yok, tam iris trans-lii-
minasyonu.
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MAKULER SAYDAMLIK

Summers ve ark. tarafindan daha 6nce tanimlanmis
olan simiflandirma semalarina gore hastalarin makii-
ler saydamlik dereceleri belirlendi (Resim 1).*

Grade 1: Makulada rahatlikla goriilebilen koroi-
dal damarlar.

Grade 2: Makulada goriilebilen koroidal damar-
lar yari-saydam goriiniimlii retina pigment epiteli ne-
deniyle belirsiz goriiniir.

Grade 3: Isin gegirmeyen ozellikteki retina pig-
ment epiteli nedeni ile makulada gériinmeyen koroi-
dal damarlar.

FOVEAL HiPOPLAZI

Seo ve ark. tarafindan gelistirilen derecelendirme
skalas1 baz alinarak, OKT (Topcon 3D OKT) goriin-
tiilleri kullanilarak foveal hipoplazi degerlendirildi.
Bu skalanin baz aldig1 6zellikler; retinal hiporeflek-
tivitenin siddeti, koroidal transliiminasyonun derecesi
(koroid derinliginin sensoryel retina derinligine
orani), tramvay isaretinin varhig (¢ift kontiirli hipo-
reflektif koroid ve retina gorintiisii), foveal depres-
yonun derecesi olarak belirlenmistir (Tablo 1, Resim
2).° Nistagmus ya da koti fiksasyon sonucunda or-
taya ¢ikan test hatalarini en aza indirmek i¢in en iyi
fiksasyonda alinan goriintiiler secildi. Makula kalin-
l1g1 hizli makdiler kalinlik haritasini kullanmadan en
giivenilir OKT goriintiilerinden derlenen bir kalinlik
cizelgesi kullanilarak 6l¢iildii. Ciinkii, nistagmuslu
hastalarda sonradan gelen goriintiilerle hesaplanan or-
talama makdiler kalinlik yanlis olabilir.

Her bir hasta bu derecelendirme sistemi kullani-
larak sinifland1 ve bu sonuglar iris transliiminasyonu
ve makula saydamligi derecelendirme sistemleriyle
karsilastirildi.

TABLO 1: Foveal hipoplazi derecelendirmesi.

Grade1 Grade2 Grade3 Grade4
Foveal hiporeflektivite (a) Ciddi Orta Hafif ~ Normal
Koroid transliminasyonu (b) >3 2-3 <2 Normal

Tramvay-izi bulgusu (c)
Foveal depresyon (d)
*(a, b, ¢, d Resim 2'de gosterilmistir.)

+

ISTATISTIKSEL ANALIZ

Istatistiksel analiz icin IBM-SPSS version 20.0 for
Mac OS (IBM Corp. Released 2011) programi kulla-
nildi. Orneklemi tanimlamak igin, normal dagilima
uygun degiskenler ortalama+standart sapma, normal
dagilima uygun olmayan degiskenler ortanca (mini-
mum-maksimum), kategorik degiskenler ise say1 ve
yiizde ile belirtildi. Tki grup arasmndaki iligkinin be-
lirlenmesi i¢in Spearman’s p korelasyon analizi kul-
lanildi. Analizlerde farkliliklarin belirlenmesi i¢in
p<0,05 hata pay1 (ya da %95 anlamlilik diizeyi)
alind1.

BULGULAR

Yirmi ikisi okiilokutan6z, 1’1 okiiler albinizm tanili
hastalarin demografik 6zellikleri, en iyi diizeltilmis
gorme keskinlikleri, iris transliiminasyon, makula
saydamlig1 ve foveal hipoplazi evreleri Tablo 2’de
goriilmektedir. Caligmaya dahil edilen 23 hastanin or-
talama yas1 23,5 (20,5-45) yil olup, 6 (%26,08)’s1
kadm, 17 (%73,91)’si erkek idi. Hastalarda ek siste-
mik bir hastaliga rastlanmadi.

Bes hasta diger klinikler tarafindan albinizm ne-
deni ile goz klinigine yonlendirilmis iken; diger
18’inin az gorme, fotofobi, géz temasi kuramama,
nistagmus ve sasilik gibi nedenlerle kendilerinin kli-

RESIM 2: Seo ve ark. tarafindan gelistirilen derecelendirmede foveal hipoplazi degerlendirilmesi.?
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TABLO 2: Gérme keskinligi, iris transliiminasyon, makula saydamligi ve foveal hipoplazi evreleri.
iris transliiminasyonu Makula saydamhg Foveal hipoplazi En iyi diizeltilmis GK,

Hasta No Yas Cinsiyet Sag goz Sol goz Saggoz  Sol goz Sag g6z Sol goz Sag g6z Sol goz
1 36 E 3 3 1 1 2 1 0,3 0,3
2 14 K 3 3 1 1 2 1 0,3 0,3
3 22 E 3 3 1 1 1 1 0,16 0,2
4 32 K 3 3 1 1 2 1 0,2 0,3
5 18 E 3 3 1 1 2 1 0,2 0,3
6 36 E 3 3 1 2 3 1 0,16 0,2
7 17 K 4 4 1 1 1 1 0,1 0,125
8 33 E 3 3 2 1 2 2 0,3 0,2
9 18 E 8 3 2 2 2 2 03 0,2
10 26 E 4 4 1 1 1 1 0,1 0,2
11 20 K 3 3 1 1 2 1 0,2 0,2
12 35 E 3 3 1 2 2 1 0,2 0,3
13 20 K &) 3 1 2 2 1 0,1 0,1
14 15 E 3 3 1 1 1 1 0,16 0,16
15 27 E 2 2 1 2 2 1 0,16 0,2
16 16 E 3 3 1 1 1 1 0,125 0,125
17 18 E 3 3 1 1 1 1 0,125 0,125
18 37 E 3 3 1 2 2 1 0,2 0,16
19 37 E 3 3 1 1 1 1 0,2 0,2
20 45 E 3 3 1 3 3 1 0,2 0,2
21 6 E 2 2 1 1 1 1 04 04
22 5 K 1 1 2 2 2 2 0,7 0,7
23 9 E 3 3 1 1 1 1 3 MPS+ 0,05

GK: Gérme keskinligi.

nigimize bagvurmustu. Hastalarim tamaminda titmus
testi ile stereopsis kaybi1 oldugu belirlendi. Yedi has-
tada ezotropya, 3’linde ekzotropya olmak tizere 10
(%34,7) unda sasilik saptandi.

Gorme keskinligi diizeyleri 7/10 ile 3 m’den par-
mak sayma arasinda degismekte idi. Refraksiyon ku-
surlart Tablo 3’te goriilmektedir. Otuz alti gdzde
miyopik, 4 gozde hipermetropik olmak iizere 40
gozde 0,75-9 D arasinda astigmatizma saptandi. Otuz
iki gbzde kurala uygun, 8 gozde kurala aykir: astig-
matizma mevcuttu. On alt1 (%69,5) hastada refraksi-
yon kusuru gozliikkle diizeltildi. Hastalarin 20
(%86,9)’sinde rotatuar tipte jerk nistagmus varligi
tespit edildi.

Hastalarin tamaminda ayni1 kisi tarafindan de-
gerlendirilen degisik diizeylerde iris transliiminasyon
defekti mevcuttu. iki gézde grade I, 4 gdzde grade II,
36 gozde grade 111, 4 gozde grade IV diizeyinde iris
transliiminasyon defekti mevcuttu (Resim 3). Gérme
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TABLO 3: Hastalarda éI¢tlen refraksiyon
kusurlarinin dagilimi.

Refraksiyon kusuru Goz sayisl (%)

Hipermetropi 42 (%91,3)
3D ve Usti 26

Miyopi 4 (%8,7)
3D ve ustl 2

Astigmatizma 40 (%86,9)
1D ve Ustl 34

keskinligi ile iris transliiminasyonu dereceleri arasin-
daki iliski istatistiksel olarak anlamli idi (p<0,001).

Fundus muayenelerinde, retinada hipopigmen-
tasyon, koroidal damarlarda belirginlesme ve foveal
reflede silinme saptandi. Sekiz gézde grade I, 38
gozde grade II diizeyinde makula saydamligi vardi.
Gorme keskinligi ile makula saydamlig1 dereceleri
arasindaki 1iligki istatistiksel olarak anlamli idi
(p<0,001). OKT goriintiileri baz alinarak, 29 gozde
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RESIM 3: Okiilokutanz albinizmli bir hasta;
A ve B. Her iki gbzde Evre 4 iris transliminasyon defekti,
C ve D. Her iki goz arka segmentinde Evre 2 makula saydamligi,
E ve F. Optik koherens tomografide her iki gdzde Evre 3 foveal hipoplazi.

evre [, 15 gozde evre 11 ve iki gbzde evre 111 foveal hi-
poplazi tespit edildi. Spearman’in p korelasyon ana-
liziyle gorme keskinligi ile foveal hipoplazi
dereceleri arasindaki iligskinin istatistiksel olarak an-

laml1 oldugu belirlendi (p<0,001).

Yirmi ii¢ sag goziin ortalama foveal kalinlig1 261
1 (264, 193-325 ), 23 sol goziin ortalama foveal ka-
Iinlig1 262 p (265, 195-330 p) olarak bulundu. Has-
talarin yiiksek ¢oziiniirlikte OKT incelemesinde;
foveadan gecen yatay kesitlerde foveal ¢ukurlugu tes-
pit edilemeyen 7 olgu belirlendi. Ektopik fovea yer-
lesimi agisindan, ¢ekim sirasinda taramanin manuel
olarak yer ve pozisyonu degistirilmesine ragmen, bu
hastalarda hi¢bir lokasyonda fovea ¢ukurluguna rast-
lanmadi ve “kubbe seklinde makula” izlendi.

I TARTISMA

Tirozinaz gen mutasyonu nedeni ile melanin sentezi-
nin bozuk oldugu albinizm hastaliginda nistagmus,
fotofobi, iris transliiminasyon defekti, optik kiazmada
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caprazlagsma yapan aksonlardaki diizensizlik ve fovea
hipoplazisi ¢cok iyi tanimlanmis patolojilerdir. Gerek
klinik muayene bulgular1 gerekse histopatolojik ca-
ligmalar bu tip hastalarda normal foveal diferansi-
yasyonun bozuk oldugunu gostermistir.!

Albinizm tanis1 fenotipin belirgin oldugu has-
talarda kolaylikla konulabilir iken, 6zellikle okiiler
albinizm olan vakalarda tanida zorluk yasanabil-
mektedir. Hastalarin bagka sikayetlerle goz hekimle-
rine bagvurmalar1 ve yanlig tan1 alabilmeleri olasidir.
Shiono ve ark. X’e bagli gecis gosteren okiiler albi-
nizmli 13 hastay1 kapsayan serilerinde, %70 oraninda
konjenital nistagmus seklinde yanlis tan1 konuldu-
gunu rapor etmislerdir.® Charles ve ark.nin ¢aligma-
sinda, hastalarin %20’sinin ¢alisma icin tekrar
degerlendirme yapilana kadar konjenital nistagmus
nedeni ile takip edildikleri vurgulanmustir.” Isveg’te
yapilan bir tarama calismasinda, 12-13 yas grubun-
daki 1.046 gocuktan gorme keskinligi tespit edilen-
lerde gbrme azligiin etiyolojisi aragtirilmis ve 10
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hastada oncelikle klinik bulgularin pozitifligi ve son-
rasinda bu bulgularin VEP kayd: ile desteklenmesi
neticesinde albinizm tanisi (%1) konmustur.®® Calis-
mamizda da sadece 5 hastanin diger klinikler tarafin-
dan albinizm nedeni ile g6z klinigine yonlendirilmis
oldugu, diger hastalarin farkli sikayetlerle klinigimize
basvurdugu farkedildi.

Literatiirde yer alan ¢aligmalarda, albinizm has-
talarinda ytiksek refraksiyon kusurlarina sik rastlan-
maktadir.”!> Erken bebeklik donemlerindeki bu
yiiksek refraksiyon kusuru ambliyopiye neden ol-
maktadir. Shiono ve ark., okiiler albinizmli hastalarin
cogunda yiiksek refraksiyon kusuru oldugunu, géz-
lerin %68’inde 2D ve {istii astigmatizma bulundu-
gunu bildirmiglerdir.6 Calismamizda, hastalarin
refraksiyon kusurunun -4D ile +17D arasinda degi-
sim gosterdigini saptadik. Astigmatik deger ise
0,75D-9D arasinda degisim gosterirken, gozlerin
%73,9’unda 1D ve iistiinde astigmatizma mevcuttu.

Albinizmli bireyler yar1 saydam goriintimlii iris-
lere sahiptirler ve iris stromasindaki posterior iris epi-
telindeki melanin eksikligi nedeni ile retinadan
yansiyan 151k filtrelenemez. Albinizmdeki iris yar1
saydamligini lgmenin bir yonteminde, inferior irisin
ortasina dogru yo6neltilen 1 mm? ¢apinda 1s1k kulla-
nilarak irisin iizerine dagilan 151g1n kontrast1 tespit
edilmigtir.’* Chen ve ark., 70 albinizmli hastada iris
transliiminasyonlarindan fotografik goriintiiler alarak
sekiz Olcekli bir skala olusturduklar: calismalarinda,
iris transliiminasyon defekti oran ile gérme keskin-
ligi kayb1 arasinda yiiksek diizeyde korelasyon sap-
tamislardir.'* Seo ve ark., 13 okiilokutan6z albinizmi
olan hastayla yaptiklar1 calismada, gérme azlig1 ile
iris transliiminasyonu arasinda korelasyon varligini
arastirmislardir.’ Calismamizda, Summers ve ark.
tarafindan tanimlanan derecelendirme sisteminden
faydalanarak biitiin hastalarimiza 6n segment fo-
tograflamasi yapip saptadigimiz iris transliiminasyon
defektlerini kaydettik. Tki gdzde grade 1, dort gozde
grade 11, 36 gozde grade III, dort gozde grade IV dii-
zeyinde transliiminasyon defekti oldugunu belirledik.
Hastalarimizin gérme keskinlikleri ve iris transliimi-
nasyon defektleri arasinda istatistiksel olarak anlaml
korelasyon oldugunu gézlemledik. Iris transliiminas-
yon defekti arttikca gérme keskinliginin azaldigini
tespit ettik.
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Albinizmde, retina pigment epitelinde ve koro-
idde melanin pigmentinin olmamasindan dolay1
“sar1” fundus goriiliir. Koroid damarlari retinanin pe-
riferinde ve makulada kolayca goriilebilir. Albinizm
klinik bulgularmin agirhiginin gérme pigmentinin
miktarr ile iliskili oldugu bilinmektedir.!> Shiono ve
ark., okiiler albinizmi olan bir hastada gérme keskin-
liginin sag gozde 20/40 diizeyinde iken, sol gdzde
20/20 olarak 6l¢ilildigiini, 1yi gorme keskinligi olan
gozde makulay1 da i¢ine alan sektdriyel pigmentas-
yon oldugunu sunmustur.® Charles ve ark., 74 okiiler
albinizmli hastayi igeren serilerinde, 35’inde 6/24 ve
tizeri géorme keskinligi oldugundan ve bu vakalarin
33’linde arka kutupta iyi bir pigmentasyon bulundu-
gundan bahsetmisler ve bu farki istatistiksel olarak
anlamli bulmuslardir.” Yaman ve ark.nin ¢alisma-
sinda, gorme keskinligi 20/200 ve alt1 olan hastalarin
%92’sinde makulanin saydam oldugu ve gérme dii-
zeyi ile makula saydamlig: arasinda istatistiksel an-
laml1 bir iligki oldugu saptanmustir.” Makula seffafligi
i¢in bir derecelendirme semasi, daha 6nce Summer
ve ark. tarafindan yayimlanmistir.* Bu semaya gore;
calismamizda 8 gozde grade I, 38 gozde grade II dii-
zeyinde makula saydamligi oldugunu saptadik ve
gorme keskinligi ile makula saydamlig1 arasinda an-
laml1 diizeyde korelasyon oldugunu saptadik. Makula
saydamlig1 arttik¢a goérme keskinliginin azaldigini
tespit ettik.

Foveal hipoplazi albinizmde kagmilmaz bir
bulgu olarak distiniiliir. Ancak, McCafferty ve
ark.nin ¢alismasinda, albinizmli baz1 bireylerin rudi-
menter foveal gelisime sahip oldugu ve bunlarda fo-
veal gelisimi olmayanlara goére daha iyi gbrme
keskinligi oldugu bildirilmistir.'® Chong ve ark.nin
SD-OKT ile yaptiklar1 ¢alismada, albinizmli hasta-
larda fovea cukurlugunun olmadigi, fovea olarak
kabul edilen bolgenin normalden kalin oldugu, bunun
tiim retina katmanlarinin foveada devam etmesine
bagl oldugu bildirilmistir.'” Ozdemir ve ark., okiilo-
kutandz albinizmli hastalarda, fovea bolgesinde eks-
ternal limitan membran, Henle lifi tabakasi ve
fotoreseptor tabakasi gibi retinanin derin katmanlari-
nin normal foveada goriildigi sekilde oldugunu, bu
bulgunun foveadaki asil patolojik degisikliklerin re-
tinanin yiizeyel katmanlarina ait oldugunu belirtmig-
lerdir."® Seo ve ark. foveadaki anatomik anormallikler
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i¢in bir evreleme sistemi gelistirmiglerdir.’ Caligma-
mizdaki 46 goziin ortalama foveal kalinligr 261 p
(264, 193-330 ) olarak bulundu. Goérme keskinligi
ile foveal hipoplazi dereceleri arasindaki iliskinin
istatistiksel olarak anlamli oldugunu saptadik.

0 SONUC

Az gorme ve Ozellikle nistagmusu olanlarda klinik
degerlendirme sirasinda albinizm mutlaka diisiiniil-
melidir. Bu hastalardaki ambliyopiyi azaltabilmek
amaciyla erken yagta tam refraktif diizeltme ve takip
gerekmektedir. Yapilacak oftalmolojik incelemede;
foveal hipoplazi, iris transliiminasyonu ve makiiler
saydamlik derecelendirmeleri prognoz agisindan yiik-
sek prediktif degere sahiptir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma swrasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantisi bulunan herhangi bir ilag firmasindan, tibbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya herhangi
bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde, ¢alisma
ile ilgili verilecek karart olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya

manevi herhangi bir destek alinmanugtir.

Cikar Catismast

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite iiye-
ligi veya tiyeleri ile iligkisi, danigsmanlik, bilirkisilik, herhangi bir

firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlar: yoktur.
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