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Sayin Editor,

Erbezci ve ark’nin' juvenil makiila distrofisinde (JMD)
tercihli retina alani (TERA) ozelliklerini degerlendirdigi
caligmay1 biiyitkk bir ilgiyle okudum. Yazarlari, 6nemli
bir klinik soruyu ele aldiklar1 ve fiksasyon davranisini
karakterize etmek icin tarama lazer oftalmoskop/optik
koherens tomografiyi kullandiklar: i¢in kutlarim. Bulgular
degerli olmakla birlikte, makalede tartisilmayan ¢esitli
metodolojik kisithiliklar dikkate alinmalidir.

Oncelikle, ¢aligmada JMD hastalarinin genetik
veya fenotipik simiflandirmalar1  bildirilmemistir.
JMD’ler, ABCA4 ile iliskili Stargardt hastalig1 ve koni-
rod distrofilerini de iceren farkli lezyon morfolojisi ve
progresyon paternine sahip hastaliklar1 kapsar ve bu
durum TERA paternlerinde farkliliklara neden olabilir.?
Ikincisi, hastalarin 6nceden az gérme rehabilitasyonu veya
eksantrik goérme egitimi alip almadig bildirilmemistir.
Bu tiir miidahaleler TERA lokasyonu ve stabilitesini
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etkileyerek spontan adaptasyon ile egitimin etkilerini
birbirinden ayirt etmeyi zorlastirabilir.?

Ugiincii olarak, fiksasyon stabilitesi, iki degiskenli kontur
elips alan1 gibi standartlagtirilmis 6l¢ctimler yerine fiksasyon
noktalarinin maksimum dagilimi kullanilarak 6l¢tilmistiir.
Bu vyontem, diger ¢alismalarla karsilagtirilabilirligi
sinirlayabilir ve diigitk diizeydeki instabilitenin oldugundan
az bulunmasma neden olabilir.* Dérdiincii olarak, bir
kontrol grubunun (6rnegin; baska makiila hastalig1 olan yas
acisindan eslestirilmis bireyler) bulunmamasi, gézlemlenen
TERA davraniglarinin JMD’ye 6zgii olup olmadigini
veya daha genis adaptasyon mekanizmalarini yansitip
yansitmadigini tanimlama yetenegini kisitlamaktadir.®
Son olarak, orneklem biiytikligli, hastalik siddeti veya
lezyon morfolojisine gore alt grup analizlerinin yapilmasina
izin vermemistir. Bu gibi bir analiz TERA adaptasyonu
hakkinda daha ayrintil bilgiler saglayabilirdi.*

Bu kisithiliklara ragmen, c¢alisma JMDdeki TERA
davranisini  anlamamiza anlamli  sekilde katkida
bulunmaktadir. Santral gérme kayb1 olan geng hastalarda
meydana gelen TERA adaptasyonunu daha iyi anlamak
ve rehabilitasyon stratejilerini optimize etmek i¢in daha
bityiik, genetik olarak karakterize edilmis kohortlar ve
standartlastirilmis fiksasyon olgiimleri ile yapilacak daha
ileri prospektif, boylamsal caligmalara ihtiya¢ vardir.

Beyan

Cikar Catismasi: Yazar bu makale ile ilgili olarak
herhangi bir ¢ikar catigmasi bildirmemistir.

Finansal Destek: Calismamiz i¢in hi¢bir kurum ya da
kigiden finansal destek alinmamuigtir.
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Yanit

Calismamiza gosterdikleri ilgi ve yapici yorumlari igin
yazara tegekkiir ederiz."? Juvenil makiila dejenerasyonu
(JMD) olan hastalarda tercihli retina alani (TERA)
ozelliklerini degerlendiren retrospektif analizimizin
yontem ile ilgili ¢esitli yonlerini a¢ikliga kavusturma firsati
verdiginiz i¢in minnettariz.'

[lk olarak, JMD’nin cesitli genetik ve fenotipik
gecmislere sahip heterojen bir kalitsal retina hastaliklar
grubu oldugunu kabul ediyoruz. Genetik testler, ¢alisma
stiresinde hastalarin ¢ogunlugu icin ulasilabilir degildi.
Tim hastalara, rutin gergek diinya klinik uygulamalar
ile uyumlu sekilde klinik muayene ve multimodal retina
goriintiilemesi 15181nda  deneyimli retina uzmanlar:
tarafindan tani kondu ve sevk edildi. Temel amag, santral
makiiler tutulumu olan gen¢ hastalardan olusan klinik
olarak tanimlanmis bir kohortta fonksiyonel fiksasyon
davranisini karakterize etmekti. Retrospektif genetik
smiflandirma, 6rneklem boyutunu 6nemli 6l¢lide azaltacak
ve se¢im yanlilig1 ortaya ¢ikaracaktir.

Ikincisi, daha once az gorme rehabilitasyonu veya
eksantrik gorme egitimi almas: ile ilgili olarak, tiim
hastalarin az gérme rehabilitasyon iinitesine ilk sevklerinde
degerlendirildigini netlestirmek isteriz. Yontem boliimiinde
belirtildigi gibi, “TMD ile iliskili lezyonlar ve TERAlar,
klinik az gorme degerlendirmesinin baginda yapild1” Yani,
hastalarin higbiri daha oénce yapilandirilmis az gérme
rehabilitasyonu veya eksantrik gérme egitimi almamustir.
Bu nedenle, bu ¢aligmada tanimlanan TERA ozellikleri,
rehabilitasyona bagli etkilerden ziyade santral gorme
kaybina spontan néro-gorsel adaptasyonu yansitmaktadir.
Hastalarin bazi stratejileri kendi kendilerine 6grenmis
olmalar1 mimkiindiir ancak higbir hasta degerlendirmeden
once rehabilitasyon egitimi almamuistir.

Ugiincii olarak, fiksasyon stabilitesi, iki degiskenli
kontur elips alan1 (BCEA) yerine fiksasyon noktalarinin
maksimum dagilimi kullanilarak olgiildii. BCEA yaygin
olarak kabul edilen bir 6l¢iim olsa da, fiksasyon verisi Optos
SLO/OCT tabanli bir mikroperimetri sistemi kullanilarak
elde edildi ve cihazin calisma esnasinda mevcut olan
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yazilim stirimii BCEAYy1 tutarli bir sekilde hesaplamamakta
ve ham fiksasyon koordinatlar1 verisinin disa aktarilmasina
olanak vermemekteydi. Ozet raporlardan daha sonra
BCEA degerlerinin hesaplanmasi miimkiin degildi ve
eski yazilim ham koordinat verilerinin disa aktarilmasini
desteklemiyordu. Ancak, maksimum dispersiyon, fiksasyon
instabilitesinin klinik olarak yorumlanabilir bir dl¢titidir
ve daha o6nce klinik calismalarda kullanilmistir.’ Ayrica,
dispersiyon ve BCEA, altta yatan ayni fiksasyon instabilitesi
i¢in giiclii korelasyon gosteren dl¢timlerdir ve gozlemlenen
klinik iliskilerin, kullanilan metrikten bagimsiz olarak
tutarl kalmasi beklenir.*

Dordiinciisii, kontrol gruplar: ile ilgili olarak, diger
makiila hastaliklari ile yas uyumlu kontrollerin bulunmasi
epidemiyolojik olarak zordur, ¢linkii gogu makiila hastalig
yasaminilerleyen dénemlerinde ortaya¢ikar. Saghiklibireyler
her zaman foveay:r kullandigindan, saglikli kontrollerle
yapilan karsilastirmalar eksantrik fiksasyon mekanizmalari
hakkinda sinirl bilgi vermektedir. Bu nedenle, en degerli
karsilagtirmalar hastalikla ilgili parametrelerle yapilan
internal korelasyonlardir. Literatiirde yasa bagli makiila
dejenerasyonu ile ilgili bildirilen TERA paternleri ile
yapilan karsilastirmalar bunu desteklemektedir.”

Son olarak, miitevazi 6rneklem biiyiikliigii ve bir kontrol
grubunun yoklugu kabul edilen kisithliklardir ve JMD
epidemiyolojisi baglaminda yorumlanmalidir. JMD nadir
goriilen bir hastalik oldugundan, tek bir merkezde tam
fiksasyon ve mikroperimetrik verilerle gen¢ hastalardan
(ortalama 19,8 yas) olusan bir kohort olusturmak dogal
olarak zordur. Bir¢ok temel TERA c¢aligmasinda benzer
biyiikliikte kohortlar kullanilmis ve daha biiyiik veri
setlerine (O6rnegin; ProgSTAR) ulagabilmek i¢in ¢ok
merkezli isbirligi yapilmasini gerektirmistir.® Olgu sayisinin
sinirli olmasina ragmen, 6rneklem biiyiikligi giigli temel
iligkilerin saptanmasina olanak vermis ve yas ile TERA
lokasyonu arasinda anlamli bir korelasyon bulunmugtur
(r=0,541, p=0,002).

Bu kusithiliklara ragmen, ¢aliymamizin literatiirde
yeterince temsil edilmeyen bir popiilasyon olan santral
makiila hastaligi gorillen gen¢ hastalarda TERA
davranmig1 hakkinda klinik olarak anlamli gercek diinya
verileri sagladigina inaniyoruz. Genetik karakterizasyon
ve standardize fiksasyon metriklerini igeren gelecekteki
prospektif, boylamsal g¢alismalarin, TERA adaptasyon
mekanizmalarini acikliga kavusturmak i¢in gerekli olacag:
konusunda hemfikiriz.
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