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Konjenital Optik Sinir Anomalileri ile İlişkili Retina Dekolmanı: Klinik 
Özellikler, Patogenez, Yönetim

Retinal Detachment Associated with Optic Nerve Anomalies: Clinical 
Features, Pathogenesis, Management

ÖZ
Konjenital optik sinir anomalileri, optik sinir başı ve çevresindeki dokuları etkileyen ve görme bozukluklarına neden olabi-
len optik sinir başı yapısal bozukluklarıdır. Retina dekolmanına yol açabilen optik sinir anomalileri; Morning glory disk ano-
malisi, optik disk piti, optik disk kolobomu, peripapiller stafilom ve Aicardi sendromudur. Bu hastalarda görme bozukluğu 
ve retina dekolmanı dışında yaşamı tehdit edebilecek sistemik ve nörolojik hastalıklar da bulunabilir. Bu derlemede, bahsi 
geçen optik sinir hastalıklarının klinik özellikleri ve bu hastalıklar ile ilişkili retina dekolman tedavisinde güncel yaklaşımlar 
gözden geçirilmiştir.
Anahtar Kelimeler:  Optik sinir anomalisi, çukur optik disk anomalisi, retina dekolmanı.
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ABSTRACT
Congenital anomalies of the optic nerve head are a group of structural malformations of the optic nerve head and surroun-
ding tissues, which may cause visual impairment. Retinal detachment commonly occurs in association with congenital ano-
malies of the optic disc, including morning glory disc anomaly, optic disc pit, optic disc coloboma, peripapillary staphyloma, 
and Aicardi syndrome. Notably, visual impairment and retinal detachment may not be the only problem in these patients; 
some of these entities will be related to neurologic and systemic features, which sometimes may be life-threatening. This 
review presents an overview of the clinical features of these optic disk anomalies and current therapeutic approaches for the 
treatment of retinal detachment associated with them. 
Keywords: Optic nerve anomalies, cavitary optic disc anomalies, retinal detachment.

GİRİŞ

Morning glory disk anomalisi (MGDA), optik disk piti (ODP), 
optik disk kolobomu (ODK) ve peripapiller stafilom (PS) çukur 
optik disk anomalileri (ÇODA) içerisinde yer alır. Çukur optik 
disk anomalileri, farklı klinik özellikler gösterdiğinden, gelenek-
sel olarak ayrı hastalıklar olarak değerlendirilmiştir. Güncel gö-
rüş, çukur optik disk anomalilerinin, benzer embriyonik fissür 
kapanma kusurlarının değişen derecelerde ortaya çıkması sonu-
cunda gelişen hastalıklar grubu olduğudur.[1,2,3] Kalıtımsal çukur 
optik disk anomalileri tespit edilen ailelerde, ODP’den geniş optik 
disk kolobomlarına kadar farklılık gösteren optik sinir anomalile-
ri tespit edilmiştir.[1,4-6] İlaveten, histopatolojik çalışmalar MGDA, 
ODP ve ODK arasında benzerlikler saptamıştır.[7] Üç hastalıkta da 

displastik retina lamina kribrozada, jukstapapiller sklerada ya da 
her ikisinde birden yer alan açıklıktan arkaya doğru fıtıklaşmış-
tır.[7] Bu veriler güncel görüşü desteklemektedir. Aicardi sendro-
mu; infantil spazmlar, korpus kollozum agenezisi ve optik disk 
etrafında kümelenmiş “koryoretinal lakünler” denilen çok sayı-
da pigmentsiz lezyon içeren klinik durumdur.[8] ÇODA bulunan 
gözlerde ve Aicardi sendromu tespit edilen hastalarda, diğer optik 
disk anomalileri bulunan gözlerden farklı olarak retina dekolma-
nı gelişme olasılığı daha fazladır. Bu hastalarda görme bozukluğu 
ve retina dekolmanı dışında yaşamı tehdit edebilecek sistemik ve 
nörolojik hastalıklar da bulunabilir. Bu derlemede; çukur optik 
disk anomalileri ve Aicardi sendromu klinik özellikleri ve bu has-
talıklar ile ilişkili retina dekolmanı patogenezi ve yönetimi tartı-
şıldı. 
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Morning Glory (Sabah Sefasi) Disk Anomalisi

Peter Kindler;[9] huni biçiminde çukurlaşmış, büyük ve çev-
resindeki halka şeklinde  alanda koryoretinal pigmenter değişik-
likler bulunması ile ayırt edilen konjenital optik disk anomalisini 
sabah sefası çiçeğine benzerliği nedeniyle “morning glory disk 
anomalisi” olarak tanımlamıştır. MGDA patogenezi bilinmemek-
tedir; embriyonik fissürdeki eksik kapanmadan, primer mezenşi-
mal anomaliden ya da terminal optik stalk (sap) disgenezisinin 
optik sinir başında ekskavasyona yol açmasından ötürü geliştiği 
düşünülmektedir.[10] Optik disk büyüklüğü, çukurlaşmış skleral 
açıklığın ölçüsü ile ilişkilidir. Optik disk merkezinde bir miktar 
beyaz glial doku vardır. Optik disk nadiren kabarık izlenebilir. Da-
marlar optik diskten radial olarak çıkar ve sayıca fazladırlar. Reti-
na arterleri ve venlerini birbirinden ayırt etmek zordur. Peripapil-
ler bölgede arteriovenöz anastomozlar görülebilir ve çukurlaşan 
alanın genişliği fazla ise maküla da çukurlaşmaya dahil olabilir 
(macular capture).[11] Fei ve ark.[12] MGDA tespit edilen hastalarda 
yaklaşık %26 oranında persistan hiperplastik primer vitreus gö-
rülebildiğini, bu birlikteliğin daha sık ve daha ciddi komplikas-
yonlara yol açtığını ve bu komplikasyonların vitrektomi ile tedavi 
edilebileceğini bildirmişlerdir.

İki gözde birden tutulum bildirilse de, MGDA çoğunlukla tek 
gözde görülür.[13] Prevalans 100.000’de 1 olarak bildirilmiştir ve 
her iki cinste eşit oranda rastlanır.[14] Optik sinir kalsifikasyonla-
rı, mikroftalmus ve retina dekolmanı bu hastalarda sık görülür. 
MGDA tespit edilen hastalarda; ensefalosel, endokrin hastalıklar, 
moyamoya hastalığı (MMH), hipertelorizm, yarık damak, yarık 
dudak da görüldüğü halde MGDA’ya neden olan özgül genetik 
değişiklik tespit edilmemiştir.[15] MMH; Willis halkası içerisinde-
ki damarlar ve Willis halkasına kan ulaştıran besleyici arterlerde 
daralma ile kendini gösteren kronik, progresif serebrovasküler 
hastalıktır.[15] MMH teşhis edilen hastalarda rastlanabilen göz 
hastalıkları veya bulguları; santral retina arter oklüzyonu, santral 
retina ven oklüzyonu, anterior iskemik optik nöropati, optik sinir 
hipoplazisi, MGDA ve ODK’dır.[15,17-20] 

Optik diskdeki anomali ve retina dekolmanı yanında; bu has-
talarda görülebilen şaşılık, yüksek göz kırma kusurları ve ambliopi 
tedavisi mutlaka yapılmalıdır. Hastalar, merkezi sinir sistemi mua-
yenesi ve görüntülemesi için yönlendirilmelidir.

Optik Disk Kolobomu

ODK; keskin kenarlı, parlak beyaz, kase biçiminde çukurluk 
içeren ve büyük optik disk görünümü ile ayırt edilir. ODK’nın, alt 
nazal yerleşimli olmasından ötürü, embriyonik fissürdeki eksik 
kapanmaya bağlı olarak geliştiği düşünülmektedir.[21] Kolobom 
yüzeyi interkalar membran (İKM) adı verilen, embriyogenez es-
nasında diferansiye olmamış retina ile kaplıdır.[22] ODK prevelansı 
100.000 de 8.9’dur.[23] Üst nöroretina halkası doğal görünümdey-
ken, alt nöroretina halkası incedir veya görülemez. Defekt retina 
ve koroidi de içine alabilir; bu durumda sıklıkla mikroftalmi de 
mevcuttur.[15] Aksiyel manyetik rezonans görüntülemede optik 
sinirin göz küresine girdiği alanda çukurlaşma gözlenir.[15] İris 
kolobomu, lenste çentiklenme, retina dekolmanı, neovasküler 
membranlar ve maküler delik ODK tespit edilen gözlerde sapta-
nabilen diğer göz bulgularıdır.[15] ODK’lı gözlerde nadiren polipo-
idal koroidal vaskülopati de görülebilir.[24] MGDA’nın aksine (ço-
ğunlukla tek gözde rastlanır), ODK’ya hastaların yarısında her iki 
gözde birden rastlanır. Otozomal dominant kalıtım saptanan ol-
gular olduğu gibi kalıtsal geçiş göstermeyen olgular da mevcuttur.
[25] Görme keskinliği papillomaküler demet tutulumuna bağlıdır. 

Papillomaküler demet tutulumu olan hastalarda görme keskinli-
ği, papillomaküler demet tutulumu olmayan hastalara göre düşük 
izlenir. ODK; renal kolobom sendromu, CHARGE asosiyasyonu, 
Aicardi sendromu, Goldenhaar sekansı ve Walker-Warburg send-
romu gibi sistemik hastalıklarla birlikte görülebilir. ODK tespit 
edilen hastalarda, nadiren, orbital kistler de tespit edilebilir.[26-28] 

ODK tespit edilen bir gözde retina dekolmanı gelişme olasılığı 
toplum geneline göre daha yüksektir. Venincasa ve ark.[29] ODK 
ve retinokoroidal kolobom bulunan gözlerde, kolobom derinliği 
ile göz aksiyel uzunluğu arasındaki oran 0.15’in üzerinde ise re-
tina dekolman gelişme olasılığının daha da fazla olduğunu tespit 
etmişlerdir. 

ODK tespit edilen hastalarda, eşlik eden göz hastalıkları ve 
anizometropik ambliopi tedavi edilmeli, fotofobi azaltılması 
amacıyla güneş gözlüğü kullanımı önerilmelidir. Genetik testler; 
merkezi sinir sistemi organları, kulak, vertebra, parmak malfor-
masyonları veya ürogenital sendrom bulunan olgularda daha sık 
pozitif netice verir.

Resim 1: Optik disk kolobomu ile ilişkili retina dekolmanı (Doç. Dr. Mehmet 
Yasin TEKE’nin arşivinden)

Optik Disk Piti (Çukuru)

ODP; optik sinir başında yer alan, optik sinir başı büyüklüğü-
nün sekizde biri ile dörtte biri arasında değişebilen ölçüde, çukur, 
yuvarlak lezyondur. ODP’nin etiyolojisi belli değildir. Embriyonik 
fissürdeki kapanma defektinden kaynaklandığı düşünülmekte-
dir.[30] ODP; sarı, gri veya beyaz renk izlenebilir, hastaların %10-
15’inde her iki gözde birden görülür, çoğunlukla alt temporal 
yerleşimlidir.[31] ODP görülme sıklığı 10.000 de 1’den azdır.[31,32] 

Siliyoretinal arterler hemen ODP kenarından ya da içinden çıka-
bilir. OP tespit edilen hastaların %40’ında, 30 ve 40 yaşlar arasında 
seröz retina dekolmanına rastlanır. Seröz retina dekolmanı gelişe-
ne kadar bu hastalarda herhangi bir yakınma olmaz. Şentürk ve 
ark.[33] ODP ile ilişkili seröz retina dekolmanı gelişen gözlerde ma-
küla deliği gelişebileceğini göstermiştir. Bu olguda, tam kat makü-
la deliğine rağmen arka hyaloid delik kenarlarına yapışık görüntü-
lenmiştir.[33] Yazarlar bu görünümü, maküla deliğinin arka hyaloid 
tarafından uygulanan çekme kuvvetinden çok retinadaki atrofik 
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değişikliklerden ötürü gelişmesine bağlamışlardır.[33] ODP teşhis 
edilen hastalarda; çeşitli, sıklıkla ODP yerleşimi ile uyumsuz, en 
sık arkuat kusur biçiminde görme alanı değişiklikleri tespit edilir.
[15] ODP teşhis edilen hastalarda retina dekolmanı gelişmedikçe 
tedavi gerekli değildir.

Renal Kolobom Sendromu (Papillo Renal Sendrom)

Renal kolobom sendromu (RKS); optik sinir displazisi (OSD), 
böbrek malformasyonları, genitoüriner malformasyonlar ve iler-
leyici böbrek yetersizliği ile ayırt edilen otozomal dominant hasta-
lıktır. RKS hastalarının yaklaşık %50’sinde PAX2 gen mutasyonu 
tespit edilmiştir.[34] RKS hastalarında primer defekt damarsal yapı-
ların gelişimindedir.[30] Anjiogenezdeki bu sorun hiyaloid sistemin 
santral retina arter ve venlerine dönüşümünde bozukluğa yol açar.
[30] RKS hastalarında ODK, MGDA veya OSD görülebilir. ODK, 
MGDA veya OSD saptanan hastalarda böbrek malformasyonları 
görülebilmesi optik disk anomalisi olan hastalarda nefroloji kon-
sültasyonunu gerekli kılar.

Peripapiller Stafilom

PS; optik sinir başını çevreleyen derin çukurlaşma şeklinde iz-
lenen, nadir rastlanan, kalıtsal olmayan ve çoğunlukla tek taraflı 
optik sinir başı anomalisidir.[15] Sklera gelişiminde gestasyonun 
20. haftasında meydana gelen bir düzensizlikten kaynaklandığı 
düşünülmektedir.[30] PS, her iki gözde tespit edilebilir ve kontraktil 
özellik gösterebilir.[35,36] Optik sinir başı doğal ya da yer yer soluk 
görünümde olabilir. Görme keskinliği düşüktür ve diğer çukur 
optik disk anomalileri ile karşılaştırıldığında farklı doğuştan ku-
surlar ve sistemik hastalıklar ile daha nadiren beraberlik gösterir.
[15] Stafilom duvarları ve kenarlarında retina pigment epiteli deği-
şiklikleri gözlenebilir. MGDA’nın aksine; optik disk merkezinde 
glial doku görülmez, damarsal yapılar ise doğal görünümdedir. 
Stafilomatöz çukurlaşma, MGDA’da görülene kıyasla daha derin-
dir. Görme keskinliği tam olan olgulara rastlansa da çoğunlukla 
görme keskinliği düşüktür. Görme keskinliği düşük olan olgular-
da sıklıkla sentroçekal skotomlar tespit edilir.[15] PS bulunan göz-
lerde yırtıklı retina dekolmanı gelişebileceği ve pars plana vitrek-
tomi (PPV) ile tedavi edilebileceği bildirilmiştir.[36,37]

PS teşhis edilen hastalarda refraksiyon kusurları sık görüldü-
ğünden ve oklüzyon tedavisi ile görme keskinliği artışı sağlanabil-
diğinden tam oftalmolojik muayene ve takip zorunludur.

Aicardi Sendromu

Aicardi sendromu; infantil spazmlar, korpus kollozum agene-
zisi ve optik disk etrafında kümelenmiş “koryoretinal lakünler” 
denilen çok sayıda pigmentsiz lezyon içeren klinik durum olarak 
tanımlanır.[8] Aicardi sendromlu hastalarda rastlanabilen diğer 
göz bulguları: ÇODA, optik sinir hipoplazisi, mikrooftalmos, re-
tina dekolmanı, iris kolobomu ve pseudogliomalardır.[38] Shirley 
ve ark.,[39] Aicardi sendromlu hastalarda aniridi de görülebilece-
ğini ve çukur optik disk anomalilerinin bu hastaların yarısından 
fazlasında bulunabileceğini bildirmişlerdir. Önceleri, Aicardi 
sendromunun X kromozomunda de novo mutasyona bağlı olarak 
geliştiği düşünülmüşse de Schrauwen ve ark.[40] hastalığın genetik 
açıdan heterojen olabildiğini göstermişlerdir. Prevalans, 100.000 
canlı doğumda 1 olarak belirlenmiştir (erkek hastaların canlı doğ-
ması mümkün değildir).[41] Aicardi sendromu tespit edilen has-
talarda görülen retina dekolmanı patogenezi araştırılmamıştır ve 
tedavi sonuçları ile ilgili sınırlı sayıda yayın vardır.[39,42] Shirley ve 
ark.,[39] prematüre doğum öyküsü olmayan, Aicardi sendromlu iki 

hastanın birer gözünde fibrovasküler proliferasyon ile birlikte reti-
nadan yüksek kalın beyaz sınır hattı ve bu sınır hattının periferin-
de avasküler alan tespit etmişlerdir. Bu hastalardan bir tanesinde 
ilk muayenede retina dekolmanı da tespit edilmiş, aile tedaviyi ka-
bul etmemiş ve bu göz fitizise gitmiştir.[39] Diğer hastada avasküler 
alana uygulanan lazer fotokoagülasyon ve intravitreal anti vaskü-
ler endotelyal growth faktor (anti VEGF) tedavisine rağmen retina 
dekolmanı gelişmiş, retina dekolmanı cerrahisi başarısız olmuştur.
[39] Kleiner ve ark.[42] da Aicardi sendromlu bir hastalarında tespit 
ettikleri retina dekolmanı tedavisi için PPV ve silikon tamponad 
uygulamıştır. Bu hastada retina üzerinde traksiyon ve retinada 
yırtık nedeniyle retina dekolmanı geliştiğini ileri sürmüşlerdir.[42]

Çukur Optik Disk Anomalileri İle İlgili Retina 
Dekolmanı 

ÇODA bulunan gözlerin %50’sinde çoğunlukla yirmi yaşın-
dan sonra retina dekolmanı gelişirse de hayatın daha erken ya da 
daha geç evrelerinde retina dekolmanı gelişen olgular da bildiril-
miştir.[43-45] Dekolman çoğunlukla arka kutup içerisinde yer alsa 
da özelikle MGDA’lı ve ODK’lı gözlerde arka kutup dışına da uza-
nabilir. ÇODA ile ilişkili retina dekolmanı gelişen bazı gözlerde 
spontan iyileşme görülebileceği bildirilmiştir.[46,47] Diğer yandan, 
tedavi edilmeden izlenen hastaların %80’inde görme 1/10 seviye-
sinin altına iner.[48] 

Patogenez

Sağlıklı gözlerde, embriyonik fissür 4. gestasyonel haftada op-
tik çukurun inferonazalinde meydana gelen invajinasyon sonucu 
ortaya çıkar.[49] Hiyaloid arter bu fissür içinden göz içine ulaşır ve 
göz içi yapıların gelişiminde rol oynar.[49] Gestasyonun 5. ve 7. haf-
taları arasında embriyonik fissür ekvatordan başlayarak anterior 
ve posterior yönde kapanır.[49] Çukur optik disk anomalileri de-
ğişen derecelerde embrionik fissür kapanma kusurları nedeniyle 
oluşur.[1,2,3]

ÇODA bulunan gözlerde seröz retina dekolmanı, retina stro-
ması içinde sıvı toplanması ve şizis tarzında retina ödemi geliş-
mesi ile başlar. Bu durum, ilk defa Lincoff ve ark.[50] tarafından 
biomikroskopide gözlenmiş ve sıvının disk anomalisinden sızdığı 
iddia edilmiştir. Sonrasında, optik kohorens tomografi (OKT) ça-
lışmaları bu görüşü doğrulamış ve sıvının dış pleksiform tabakada 
toplandığını göstermişlerdir.[51,52] Retina içi sıvı zamanla retina 
altına sızar. Retina içi sıvı optik sinirdeki çukur ile bağlantılı olsa 
da retina altı sıvı optik sinirdeki çukur ile nadiren bağlantılıdır.[53]

Normal gözlerde optik sinirin gözden çıktığı yerde, vitreus 
boşluğu subaraknoid boşluk ve retina altı boşluk ile buluşur. Bu 
anatomik yapıların bozulduğu çukur optik disk anomalili gözlerde 
vitreus, beyin omurilik sıvısı veya her ikisi birden retina içine ve 
retina altına hareket edebilir. Ohno-Matsui ve ark.[54] swept-source 
OKT çalışması ile çukur optik disk anomalili gözlerde displastik 
retina dokusunun kollajen yapıda bir kese içerisinde subarakno-
id boşluğa fıtıklaştığını göstermişlerdir. Çukur yapı membran ile 
kaplı olsa bile özellikle seröz retina dekolmanı izlenen gözlerde 
membran üzerinde sıvı geçişine izin veren açıklıklar bulunur.[55] 

Etkilenen gözlerdeki bu olağan dışı anatomik özellikler nedeniyle 
vitreus, retina altı, subaraknoid ve orbital boşluklar bağlantı halin-
dedir.[26-28,46] ÇODA ile ilişkili retina dekolman gelişme olasılığını 
değerlendiren bir çalışmada, MGDA’lı gözlerde ODK’lı gözlere 
göre ve retrobulber kist tespit edilen hastalarda retrobulber kist 
bulunmayanlara göre retina dekolman gelişme olasılığı daha fazla 
belirlenmiştir.[46]
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Çukur optik disk anomalili gözlerde retina içi ve retina altı sıvı 
kaynağı, disk patolojisinin özelliklerine bağlı olarak, vitreus boş-
luğu ya da subaraknoid boşluk gibi görünmektedir. Vitreus boş-
luğundaki silikon veya perflorodekalin gibi maddelerin retina altı 
sıvıya çukur yapının içindeki yırtıklardan geçebilmesi retina içi ve 
retina altı sıvı kaynağı olarak vitreusu işaret eder.[56,57] Diğer yan-
dan, çukur optik disk anomalili bebek ve çocuk gözlerinde vitreus 
likefaksiyonu başlamadan önceki yaşlarda dekolman görülebilme-
si, optik sinir fenestrasyonundan sonra düzelme izlenen olgu ve 
vitrektomi esnasında perflorokarbon sıvısı enjekte edilen olguda 
subaraknoid boşlukta perflorokarbon sıvısı tespit edilmesi sıvının 
subaraknoid boşluktan da kaynaklanıyor olabileceğini gösterir.
[2,58,59] İlaveten, Türkçüoğlu ve ark.[60] optik disk makülopatisine 
bağlı seröz dekolman tedavisi için PPV uygulanan 2 olguda retina 
altı sıvı örneği almış, yapılan incelemede her iki olguda da retina 
altı sıvı biokimyasal olarak normal beyin omurilik sıvısı ile benzer 
gelmiştir. Bu bulgular, retina altı sıvının subaraknoid boşluktan 
kaynaklandığı biçiminde yorumlanmıştır.[60] Son olarak, Patel ve 
ark.[28] retina dekolmanı tespit edilen üç ODK hastasında, retina 
altı sıvı ve orbital kist sıvısında β2-transferrin saptamışlardır. His-
topatolojik incelemede kist iç yüzeyi koroid pleksusa benzer şekil-
de ependim hücreleri ile kaplı görülmüştür ve bu veriler retina altı 
sıvı kaynağının orbital kist olabileceği biçiminde yorumlanmıştır.

ODK ve MGD ile ilişkili retina dekolmanı tespit edilen göz-
leri inceleyen çalışmalarda retina yırtık veya delikleri sıkça bildi-
rilmiştir.[61-69] Retina yırtıklarına en sık diferansiye olmuş retina 
ile interkalar membranın buluşma noktasında ya da interkalar 
membranın içinde rastlandığı bildirilmiştir.[67,68,70] Lytvynchuk ve 
ark.[71] pars plana vitrektomi (PPV) esnasında intraoperatif OKT 
kullanarak inceledikleri olguda kondanse olmuş arka vitreusun 
peripapiller alana ve makülaya sıkı yapışık olduğunu tespit etmiş-
ler, vitreusun uyguladığı çekme (traksiyon) kuvvetinin bu olguda 
retina dekolmanına neden olduğu ve daha önceki yayınlarda ta-
rif edilen yırtıklı retina dekolmanlarının bu çekintilere sekonder 
olarak ortaya çıktığını öne sürmüşlerdir. Chang ve ark.[72] da vit-
rektomi ve çukur içindeki glial doku rezeksiyonu sonrası çukur 
optik disk anomalisi ile ilişkili dekolmanın iyileştiğini gözlemiş; 
çukur içindeki glial dokunun traksiyona ve retina dekolmanına 
neden olduğunu ileri sürmüşlerdir. Lee ve ark.[73] ise swept-sour-
ce OKT ve spectral-domain OKT çalışmalarında çukur optik disk 
anomalisi tespit edilen gözlerde retina dekolmanı olmasa da retina 
önünde çekinti yapan membranlar olduğunu göstermişlerdir. Ya-
kın zamanda, optik sinir hipoplazisi veya çukur optik disk anoma-
lisi tespit edilen gözlerde periferik retinada kanlanma yetersizliği 
olabileceği ve buna bağlı olarak fibrovasküler oluşumlar, vitreus 
kanaması ve traksiyonel retina dekolmanı gelişebileceğini bildi-
rilmiş ve bu gözlerde periferik retina bakısının önemine vurgu 
yapılmıştır.[68,74,75] 

Tedavi

Çukur optik disk anomalisi ile ilişkili seröz retina dekolman 
tedavisinde ilk denenen tedavi yöntemi lazer fotokoagülasyon ol-
muştur. Lazer, optik disk temporaline uygulanır ve lazer nedeniyle 
koagüle olmuş doku çukur optik disk anomalisi ile retina katları 
ve retina altı arasında maküla altında sıvı birikimini önleyen bir 
engel oluşturabilir. Lincoff ve ark.[50] tek başına lazer tedavisine 
yanıtın az olduğunu veya hiç olmadığını bildirmiştir. Jain ve ark.[2] 
başarısızlığa sebep olarak, tek başına lazer fotokoagülasyon teda-
visi ile retina altı adezyon oluşturulabildiği halde retina içi adez-
yon sağlanamamasını öne sürmüşlerdir. Lazer fotokoagülasyon, 

etkisi sınırlı olması yanı sıra görme alanı kusurları ile sonuçlana-
bilen bir tedavi yöntemidir. ÇODA tespit edilen gözlerde seröz re-
tina dekolmanı gelişmeden önce profilaktik lazer fotokoagülasyon 
tedavisi de düşünülebilir. Diğer yandan, bu tür gözlerde retina içi 
sıvı ve retina altı sıvının tamponlayıcı etkisinin olmaması lazer fo-
tokoagülasyon esnasında papillomaküler demet hasarı riskini art-
tırabileceğinden profilaktik lazer fotokoagülasyon tedavisi yaygın 
kabul görmemektedir.[2]

ÇODA ile ilişkili seröz dekolman yönetiminde oral asetozola-
mid ve kortikosteroid de denenmiştir.[76,77] Bu tedavi etkenlerinin 
kafa içi basıncını azaltarak, translaminer basıncı değiştirerek ya da 
orbital kist tespit edilen olgularda orbital kist içerisindeki epen-
dim hücre sıvı salgısını azaltarak etkili olduğu düşünülmektedir.
[28,78] Etken madde kesildiğinde hastalık tekrar etme eğilimindedir.
[76] Cerrahi tedaviye uygun olmayan hastalarda bu tedaviler uygu-
lanabilir ve yanıt veren hastalarda lazer fotokoagülasyon hastalı-
ğın tekrarını önlemek için ilave edilebilir.[77,78] 

ÇODA ile ilişkili seröz dekolman tedavisinde uygulanan bir 
diğer güncel yöntem, lazer fotokoagülasyon ile birlikte ya da tek 
başına intravitreal gaz tamponaddır.[79-82] Gaz tamponad, arka vit-
re dekolmanına neden olarak; lazer  fotokoagülasyon ise, retina 
içine sıvı akışını engelleyerek yarar sağlıyor olabilir. Gaz tampo-
nad yöntemi ile retinada yatışma sağlamak için; 0.3 mililitre %100 
sülfür hekzaflorid (SF6) gazı, ön kamara parasentez yapılmaksızın, 
vitre içine uygulanır ve hastaya beş gün yüz üstü yatış pozisyonu 
verilir. Akiyama ve ark.[80] ODP ile ilişkili maküla dekolmanı teş-
his ettikleri 8 gözde bu yöntemi uygulamış, ortalama 1.8 uygulama 
yaptıktan sonra tüm gözlerde retinanın yatıştığını gözlemiş, 96 ay 
takip sonunda nüks ile karşılaşmamışlardır. Lei ve ark.[81] ise ODP 
ile ilişkili maküla dekolmanı teşhis ettikleri 9 göze perfloropropan 
(C3F8) gaz tamponad ile birlikte lazer fotokoagülasyon uygula-
mış, en az 21 ay takip süresi sonunda 6 gözde retinanın yatıştığını 
gözlemiştir. Son olarak, Demir ve ark.[82] da ODP ile ilişkili maküla 
dekolmanı teşhis ettikleri 1 göze, C3F8 gaz tamponad ile birlikte 
lazer fotokoagülasyon uygulamış,  tedavi öncesi görme keskinliği 
20/400 kaydedilmiş, tedavi sonrası görme keskinliği 20/40 çıkmış, 
maküla kalınlığı tedavi öncesi 768 µm iken tedavi sonrasında 140 
µm’ye gerilemiş ve girişim sonrası gözlenen bulgular 36 ay takip 
sonrasında değişmemiştir. Seçilmiş gözlerde lazer fotokoagülas-
yon ile birlikte ya da tek başına intravitreal gaz tamponad nispe-
ten basit, etkili ve PPV’ye göre daha az invazif ve ucuz bir tedavi 
seçeneğidir.

ÇODA ile ilişkili retina dekolman tedavisinde maküla çökert-
me yöntemi ilk defa Theodossiadis ve ark.[83] tarafından uygulan-
mıştır. Maküla çökertme esnasında, göz küresi arkasında maküla-
ya denk gelen bölgede sklera üzerine çökertme uygulanır. Maküla 
çökertme yönteminin, çukur optik disk anomalisi ile ilişkili dekol-
man yönetiminde kullanıldığında gerek anatomik başarı gerekse 
merkezi ve çevresel görme alanı iyileşmesi sağladığı bildirilmiştir.
[83-85] Maküla çökertme yönteminin, retina içi ve retina altına sıvı 
akışı sağlayan yolu kapatarak ya da vitreus tarafından makülaya 
uygulanan vitreus boşluğu merkezine doğru kuvvet vektörünü 
tersine döndürerek etkili olduğu düşünülmektedir.[83,84,86] 

Günümüzde, çukur optik disk anomalisi ile ilişkili retina de-
kolman tedavisinde en sık kullanılan yöntem PPV’dir. PPV; arka 
vitreus ayrılmasını tetikler, retina üzerindeki sentripedal kuvvet 
vektörünü ortadan kaldırır ve retina içi ve retina altı sıvı emilimi-
ne olanak sağlar. ODP ile ilişkili retina dekolman tedavisinde, tek 
başına PPV öneren çalışmalar mevcuttur.[70,87-90] ODP ile ilişkili 
retina dekolman tedavisinde, PPV ile birlikte lazer fotokoagülas-
yon ve gaz tamponad uygulanan olgularda görme işlevi ve anato-
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mik başarının daha fazla olabileceğini bildiren çalışmalar da mev-
cuttur.[91,92] Bizim çukur optik disk anomalisi ile ilişkili dekolman 
yönetiminde seçimimiz; optik disk temporaline lazer fotokoagü-
lasyon yaptıktan sonra, PPV ve gaz tamponad uygulamaktır. Laze-
rin dikkatli titrasyonu retina içi ve retina altına sıvı akışını güvenli 
ve kalıcı biçimde durdurmak için şarttır. Lazer tarafından oluştu-
rulan skar, retina pigment epitelinden retina orta katlarına kadar 
ulaşmalıdır ve retina sinir lifi katını içermemelidir. PPV’den he-
men önce yarık ışık kaynağı üzerine iliştirilmiş lazer ile optik disk 
temporalinde retina içi ve retina altı sıvı yayılımına denk gelen 
alana 200 µm çapında, orta yoğunlukta, 5 sıra lazer uygulanır. Re-
tina içi sıvının, retina sinir lifi katını ısı hasarından koruduğu bil-
dirilmiştir.[93] Lazer fotokoagülasyondan birkaç saat sonra vitrek-
tomi uygulanabilir. Vitrektomi retina üzerindeki vitreus boşluğu 
merkezine yönelmiş çekintileri gevşetir;[90] vitrektomi sonrasında 
oluşan boşluk ise retina katlarını kurutarak ve baskılayarak lazer 
tarafından oluşturulan taze etkinin retina içi nedbe dokusuna dö-
nüşmesini kolaylaştıracak gaz balonuna yer açar.[2] Kor vitrektomi 
ve arka vitreus korteks soyma aşamalarını takiben sıvı-gaz değişi-
mi yapılır. Retina içi ve retina altı sıvı optik disk çukuru üzerinde 
aspire edilebilir. Perflorokarbon sıvısı ve silikon gibi maddelerin 
retina içi, retina altı ve kafa içine geçebilmesi nedeniyle C3F8 veya 
SF6 gazları ile tamponad uygulamayı tercih ediyoruz. Avcı ve ark.
[92] gerek C3F8 gerekse SF6 gazının tamponad için uygun oldu-
ğunu bildirmişlerdir. PPV esnasında iç limitan membranın (İLM) 
soyulması tartışmalıdır. Biz, İLM’yi soymadan iyileşme bildiren 
yayınlar olması ve İLM soyulması sonrasında makülada delik olu-
şabilmesi nedenleriyle PPV esnasında bu adımı uygulamıyoruz.
[68,85,88,94] 

Çukur optik disk anomalisi ile ilişkili retina dekolman yöne-
timinde PPV ile birlikte veya PPV sonrasında iyileşmeyen olgu-
larda vitre içi otolog fibrin enjeksiyon, vitre içi trombositten zen-
gin plazma enjeksiyon veya iç retina fenestrasyon cerrahisi gibi 
tedavi yöntemleri de önerilmiştir.[95-97] Özdek ve ark.[95] ODP ile 
ilişkili retina dekolman tedavisi için uygulanan vitrektomi ve İLM 
soyma ameliyatından sonra iyileşme gözlenmeyen iki gözde vitre 
içi otolog fibrin enjeksiyonu ve sıvı-hava-gaz değişimi uygulamış, 
sırasıyla 27 ve 14 ay takip süresi sonunda retinanın yatışık oldu-
ğunu gözlemişlerdir. Todorich ve ark.[96] ise, ODP ile ilişkili retina 
dekolmanı tedavisi için uygulanan vitrektomi ve lazer fotokoagü-
lasyon sonrası nüks izlenen olguda vitrektomi, İLM soyma, ODP 
üzerine otolog trombositten zengin plazma uygulaması ve gaz 
tamponad yapmış, anatomik başarı ve görme artışı bildirmişler-
dir. Son olarak, Ooto ve ark.,[97] ODP ile ilişkili retina dekolmanı 
tedavisi için ODP temporalinde retinaya yarı kat retinotomiler 
yapılarak iç retinaya fenestrasyon yapılmasını önermiş, görme ar-
tışı ve anatomik başarı bildirmişlerdir. Aksine, Slocumb ve ark.[98] 

PPV ve lazer fotokoagülasyon uygulanan ve iyileşmeyen gözde iç 
retina fenestrasyonu uygulamış ve anatomik başarı sağlanamadan, 
3 hafta içinde fenestrasyonu kapalı gözlemişlerdir.

MGDA ve ODK tespit edilen gözlerde retina dekolman tedavi-
sini değerlendiren tüm yayınlarda retina yırtıkları tespit edilmiş-
tir ve tedavide PPV ile birlikte lazer fotokoagülasyon ve gaz veya 
silikon tamponad önerilmiştir.[61-69,72] Bu gözlerin çoğunluğunda, 
retina yırtıkları diferansiye olmuş retina ile interkalar membranın 
buluşma noktasında ya da interkalar membranın içinde yer alır.
[67,68,70] Perifer retinada da yırtıklar görülebilir.[68,70] Retina dekol-

manı cerrahisinden sonra nüks eden gözlerin tamamında perifer 
retinada yırtıklar bulunmuştur.[69,70] Bu yırtıkların bulunması ve 
lazer fotokoagülasyon ile tedavi edilmesi gerekir. Ayrıca, bu göz-
lerde kolobom içindeki (interkalar membranda) yırtıklar beyaz 
skleral arka alan görüntüsü nedeniyle zor seçilir, arka vitreus ayır-
ma aşamasında oluşan çekinti nedeniyle çukur anomali ve çukur 
anomali yakınında yeni yırtıklar da oluşturulabilir, bu yeni yır-
tıkların olumsuz sonuçlarını engellemek için çukur anomali çev-
resini lazerle çevrelemek tedavinin başarısını arttıracaktır. Çukur 
optik disk anomalisi bulunan gözlerde çukur optik disk anomalisi 
dışında oluşan retina dekolmanlarına yaklaşım çukur optik disk 
anomalisi bulunmayan gözlerde olduğu gibidir.[99]

ÇODA ile ilişkili retina dekolman tespit edilen gözlerde PPV 
tedavisi ile %50 ile %90 arasında değişen anatomik başarı oranları 
bildirilmektedir.[66-70,87,88,90-92,94,99,100] Bu çalışmalarda PPV; değişen 
genişlikte çukur optik disk anomalisi olan gözlere tek başına ya 
da optik disk temporaline lazer fotokoagülasyon, gaz tamponad 
veya ILM soyma ile birlikte uygulandığından çalışmalar arasında 
tedavi başarısı açısından karşılaştırma yapmak zordur. Ameliyat 
öncesi fundus muayene ve OKT bulgularını inceleyen retrospektif 
ve çok merkezli bir çalışmanın sonuçlarına göre; çok katlı retina 
içi sıvı ve retina altı sıvı içeren olguların ameliyat sonrası görme 
keskinlikleri iki sıra artması ihtimali, bu bulguları içermeyen 
hastalara göre istatistiksel olarak anlamlı biçimde azdır.[100] Diğer 
yandan, retina altı sıvı yayılımı retinal vasküler arkat sınırını geç-
meyen hastalarda retinal yatışma ve görme işlevi kazanım olasılı-
ğı, retina altı sıvısı yayılımı vasküler arkat sınırını geçen hastalara 
göre istatistiksel olarak anlamlı ölçüde fazla olmaktadır.[100] Çukur 
optik disk anomalisi ile ilişkili retina dekolman tedavisi sonrasın-
da, retina içi sıvı ve retina altı sıvı 3 ile 12 ay arası zamanda emilir. 
Çukur optik disk anomalisi ile ilişkili retina dekolman tedavisin-
den sonra retina dış katlarında yıllar içinde yenilenme olabileceği 
ve görme keskinliğinde geç dönemde artış olabileceği 15 yaşında 
bir olguda gösterilmiştir.[101] ÇODA ile ilişkili retina dekolmanı 
tespit edilen gözlerde uygulanan PPV tedavisi sonrası katarakt, 
glokom, proliferatif vitreoretonopati ve retina dekolman nüksü 
gibi komplikasyonlar izlenebilir.

Sonuç

Çukur optik disk anomalileri klinik olarak farklı özellikler 
gösterse de embriyolojik, histolojik ve genetik bulgular bu ano-
malilerin benzer embriyonik fissür kapanma kusurlarının değişen 
derecelerde ortaya çıkması sonucunda gelişen hastalıklar grubu 
olduğunu göstermektedir. Bu hastalıkları klinikte tanımak, bu 
hastalıklara eşlik edebilecek göz hastalıklarını ve sistemik has-
talıkları teşhis ve tedavi etme olanağı sağlayacaktır. Çukur optik 
disk anomalileri ile ilişkili dekolman tedavisinde; ODP gibi küçük 
genişliğe sahip kusurlarda PPV tedavisi tek başına ya da lazer fo-
tokoagülasyon ve gaz tamponad ile birlikte uygulanabilir. MGDA 
ve ODK tespit edilen gözlerde gelişen retina dekolman tedavisinde 
ise PPV tek başına yeterli olmamaktadır. Bu hastalarda, PPV ile 
birlikte fotokoagülasyon ve gaz veya silikon tamponad mutlaka 
uygulanmalıdır. Aicardi sendromu ile ilişkili retina dekolman te-
davisi ile ilgili bilgimiz sınırlıdır. PPV ve silikon tamponad uygu-
lamasına rağmen başarı oranı düşük görünmektedir.
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