DERLEME REVIEW

Konjenital Optik Sinir Anomalileri ile iligkili Retina Dekolmani: Klinik

Ozellikler, Patogenez, Yonetim

Retinal Detachment Associated with Optic Nerve Anomalies: Clinical

Features, Pathogenesis, Management

*Uzm. Dr., FEBO, Ozel Asya Goz Tip Merkezi
**Dog. Dr., FEBO, Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 AD.

*Ertugrul Tan YASSA/ ORCID No: 0000-0001-5619-5749, **Berker BAKBAK/ ORCID No: 0000-0002-7034-8040

Gelis Tarihi/Received: 03.06.2019 Kabul Tarihi/Accepted: 15.12.2019

Yazigma Adresi/Address for Correspondence: Berker BAKBAK, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklar1 AD, Alaaddin Keykubad
Kampiisii, Konya Tel./Phone: 03322415000 E-posta/E-mail: drberkerbakbak@yahoo.com

0z

Konjenital optik sinir anomalileri, optik sinir basi ve ¢evresindeki dokular: etkileyen ve gérme bozukluklarina neden olabi-
len optik sinir bas1 yapisal bozukluklaridir. Retina dekolmanina yol agabilen optik sinir anomalileri; Morning glory disk ano-
malisi, optik disk piti, optik disk kolobomu, peripapiller stafilom ve Aicardi sendromudur. Bu hastalarda gérme bozuklugu
ve retina dekolmani disinda yasamu tehdit edebilecek sistemik ve norolojik hastaliklar da bulunabilir. Bu derlemede, bahsi
gecen optik sinir hastaliklarinin klinik 6zellikleri ve bu hastaliklar ile iliskili retina dekolman tedavisinde giincel yaklagimlar
gozden gegirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Optik sinir anomalisi, gukur optik disk anomalisi, retina dekolmani.

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.
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Morning glory disk anomalisi (MGDA), optik disk piti (ODP),
optik disk kolobomu (ODK) ve peripapiller stafilom (PS) ¢ukur
optik disk anomalileri (CODA) igerisinde yer alir. Cukur optik
disk anomalileri, farkli klinik 6zellikler gosterdiginden, gelenek-
sel olarak ayr1 hastaliklar olarak degerlendirilmistir. Giincel go-
ris, ¢ukur optik disk anomalilerinin, benzer embriyonik fissiir
kapanma kusurlarinin degisen derecelerde ortaya ¢ikmasi sonu-
cunda gelisen hastaliklar grubu oldugudur.**) Kalitimsal ¢ukur
optik disk anomalileri tespit edilen ailelerde, ODPden genis optik
disk kolobomlarina kadar farklilik gosteren optik sinir anomalile-
ri tespit edilmigtir.!"*° Tlaveten, histopatolojik ¢aligmalar MGDA,
ODP ve ODK arasinda benzerlikler saptamistir.””) Ug hastalikta da
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displastik retina lamina kribrozada, jukstapapiller sklerada ya da
her ikisinde birden yer alan agikliktan arkaya dogru fitiklagmis-
tir.”) Bu veriler giincel goriisii desteklemektedir. Aicardi sendro-
mu; infantil spazmlar, korpus kollozum agenezisi ve optik disk
etrafinda kiimelenmis “koryoretinal lakiinler” denilen ¢ok sayi-
da pigmentsiz lezyon iceren klinik durumdur.”) CODA bulunan
gozlerde ve Aicardi sendromu tespit edilen hastalarda, diger optik
disk anomalileri bulunan go6zlerden farkli olarak retina dekolma-
n1 gelisme olasiligr daha fazladir. Bu hastalarda gorme bozuklugu
ve retina dekolmani diginda yagamu tehdit edebilecek sistemik ve
norolojik hastaliklar da bulunabilir. Bu derlemede; gukur optik
disk anomalileri ve Aicardi sendromu klinik 6zellikleri ve bu has-
taliklar ile iligkili retina dekolmani patogenezi ve yonetimi tarti-
sild1.
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Morning Glory (Sabah Sefasi) Disk Anomalisi

Peter Kindler;”' huni bi¢iminde ¢ukurlasmis, bityiik ve cev-
resindeki halka seklinde alanda koryoretinal pigmenter degisik-
likler bulunmast ile ayirt edilen konjenital optik disk anomalisini
sabah sefas1 gigegine benzerligi nedeniyle “morning glory disk
anomalisi” olarak tanimlamigtir. MGDA patogenezi bilinmemek-
tedir; embriyonik fisstirdeki eksik kapanmadan, primer mezensi-
mal anomaliden ya da terminal optik stalk (sap) disgenezisinin
optik sinir baginda ekskavasyona yol agmasindan otiirti gelistigi
diistiniilmektedir."” Optik disk biiyiikliigii, cukurlasmis skleral
acikligin olctist ile iligkilidir. Optik disk merkezinde bir miktar
beyaz glial doku vardir. Optik disk nadiren kabarik izlenebilir. Da-
marlar optik diskten radial olarak ¢ikar ve sayica fazladirlar. Reti-
na arterleri ve venlerini birbirinden ayirt etmek zordur. Peripapil-
ler bolgede arteriovenodz anastomozlar goriilebilir ve ¢ukurlasan
alanin genisligi fazla ise makiila da ¢ukurlagmaya dahil olabilir
(macular capture).!"" Fei ve ark."”l MGDA tespit edilen hastalarda
yaklagik %26 oraninda persistan hiperplastik primer vitreus go-
riilebildigini, bu birlikteligin daha sik ve daha ciddi komplikas-
yonlara yol agtigini ve bu komplikasyonlarin vitrektomi ile tedavi
edilebilecegini bildirmislerdir.

Iki gozde birden tutulum bildirilse de, MGDA ¢ogunlukla tek
gozde goriiliir.””) Prevalans 100.000de 1 olarak bildirilmistir ve
her iki cinste esit oranda rastlanir.*! Optik sinir kalsifikasyonla-
r1, mikroftalmus ve retina dekolman: bu hastalarda stk goriiliir.
MGDA tespit edilen hastalarda; ensefalosel, endokrin hastaliklar,
moyamoya hastaligt (MMH), hipertelorizm, yarik damak, yarik
dudak da gorildigii halde MGDAya neden olan 6zgiil genetik
degisiklik tespit edilmemistir."”’ MMH; Willis halkas1 igerisinde-
ki damarlar ve Willis halkasina kan ulagtiran besleyici arterlerde
daralma ile kendini gosteren kronik, progresif serebrovaskiiler
hastaliktir. "’ MMH teshis edilen hastalarda rastlanabilen goz
hastaliklar1 veya bulgulary; santral retina arter okliizyonu, santral
retina ven okliizyonu, anterior iskemik optik néropati, optik sinir
hipoplazisi, MGDA ve ODK'dir.">'7"!

Optik diskdeki anomali ve retina dekolmani yaninda; bu has-
talarda goriilebilen sasilik, yliksek goz kirma kusurlar1 ve ambliopi
tedavisi mutlaka yapilmalidir. Hastalar, merkezi sinir sistemi mua-
yenesi ve goriintiilemesi i¢in yonlendirilmelidir.

Optik Disk Kolobomu

ODK; keskin kenarli, parlak beyaz, kase bigiminde ¢ukurluk
igeren ve biiyiik optik disk goriintimii ile ayirt edilir. ODK’nin, alt
nazal yerlesimli olmasindan 6tiirti, embriyonik fisstirdeki eksik
kapanmaya bagli olarak gelistigi diisiiniilmektedir.”’’ Kolobom
yiizeyi interkalar membran (IKM) adi verilen, embriyogenez es-
nasinda diferansiye olmamis retina ile kaphdir.””’ ODK prevelansi
100.000 de 8.9dur.”” Ust nororetina halkasi dogal gériiniimdey-
ken, alt nororetina halkas: incedir veya goriilemez. Defekt retina
ve koroidi de i¢ine alabilir; bu durumda siklikla mikroftalmi de
mevcuttur.”) Aksiyel manyetik rezonans goriintillemede optik
sinirin goz kiiresine girdigi alanda gukurlasma gozlenir.”” Iris
kolobomu, lenste ¢entiklenme, retina dekolmani, neovaskiiler
membranlar ve makiiler delik ODK tespit edilen gozlerde sapta-
nabilen diger géz bulgularidir.”"”’ ODK’l1 gézlerde nadiren polipo-
idal koroidal vaskiilopati de goriilebilir.”’ MGDAnin aksine (¢o-
gunlukla tek gozde rastlanir), ODK’ya hastalarin yarisinda her iki
gozde birden rastlanir. Otozomal dominant kalitim saptanan ol-
gular oldugu gibi kalitsal gegis gostermeyen olgular da mevcuttur.
! Gérme keskinligi papillomakiiler demet tutulumuna baghidur.

1 Retina 2020; 4(3): 185-192.
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Papillomakiiler demet tutulumu olan hastalarda gérme keskinli-
gi, papillomakiiler demet tutulumu olmayan hastalara gore diigiik
izlenir. ODK; renal kolobom sendromu, CHARGE asosiyasyonu,
Aicardi sendromu, Goldenhaar sekans: ve Walker-Warburg send-
romu gibi sistemik hastaliklarla birlikte goriilebilir. ODK tespit

edilen hastalarda, nadiren, orbital kistler de tespit edilebilir.****

ODK tespit edilen bir gozde retina dekolmani gelisme olasilig
toplum geneline gore daha yiiksektir. Venincasa ve ark.””’ ODK
ve retinokoroidal kolobom bulunan goézlerde, kolobom derinligi
ile goz aksiyel uzunlugu arasindaki oran 0.15’in {izerinde ise re-
tina dekolman gelisme olasiiginin daha da fazla oldugunu tespit
etmiglerdir.

ODK tespit edilen hastalarda, eslik eden g6z hastaliklari ve
anizometropik ambliopi tedavi edilmeli, fotofobi azaltilmasi
amaciyla giines gozliigii kullanimi 6nerilmelidir. Genetik testler;
merkezi sinir sistemi organlari, kulak, vertebra, parmak malfor-
masyonlar1 veya tirogenital sendrom bulunan olgularda daha sik
pozitif netice verir.

Resim 1: Optik disk kolobomu ile iligkili retina dekolmani (Dog. Dr. Mehmet
Yasin TEKEnin arsivinden)

Optik Disk Piti (Cukuru)

ODP; optik sinir basinda yer alan, optik sinir bag1 bitytiklagii-
niin sekizde biri ile dortte biri arasinda degisebilen ol¢tide, ¢ukur,
yuvarlak lezyondur. ODP’nin etiyolojisi belli degildir. Embriyonik
fissiirdeki kapanma defektinden kaynaklandigi distintilmekte-
dir.""" ODP; sar, gri veya beyaz renk izlenebilir, hastalarin %10-
15'inde her iki gozde birden goriiliir, cogunlukla alt temporal
yerlesimlidir.”!) ODP goriilme sikligi 10.000 de 1'den azdir.""*
Siliyoretinal arterler hemen ODP kenarindan ya da i¢inden ¢ika-
bilir. OP tespit edilen hastalarin %40’inda, 30 ve 40 yaglar arasinda
seroz retina dekolmanina rastlanir. Ser6z retina dekolmani gelige-
ne kadar bu hastalarda herhangi bir yakinma olmaz. Sentiirk ve
ark.”? ODP ile iligkili seréz retina dekolmani gelisen gozlerde ma-
kiila deligi gelisebilecegini gostermistir. Bu olguda, tam kat makii-
la deligine ragmen arka hyaloid delik kenarlarina yapisik goriintii-
lenmigtir.*’! Yazarlar bu gériiniimii, makiila deliginin arka hyaloid
tarafindan uygulanan ¢ekme kuvvetinden ¢ok retinadaki atrofik



degisikliklerden otiirii gelismesine baglamiglardir.””’ ODP teshis
edilen hastalarda; gesitli, siklikla ODP yerlesimi ile uyumsuz, en
sik arkuat kusur bi¢iminde gorme alani degisiklikleri tespit edilir.
[°1 ODP teshis edilen hastalarda retina dekolmani gelismedikce
tedavi gerekli degildir.

Renal Kolobom Sendromu (Papillo Renal Sendrom)

Renal kolobom sendromu (RKS); optik sinir displazisi (OSD),
bobrek malformasyonlari, genitoiiriner malformasyonlar ve iler-
leyici bobrek yetersizligi ile ayirt edilen otozomal dominant hasta-
liktir. RKS hastalarinin yaklagik %50’sinde PAX2 gen mutasyonu
tespit edilmistir.”*' RKS hastalarinda primer defekt damarsal yap1-
larin gelisimindedir.”"! Anjiogenezdeki bu sorun hiyaloid sistemin
santral retina arter ve venlerine doniisiimiinde bozukluga yol agar.
01 RKS hastalarinda ODK, MGDA veya OSD goriilebilir. ODK,
MGDA veya OSD saptanan hastalarda bobrek malformasyonlar:
gortilebilmesi optik disk anomalisi olan hastalarda nefroloji kon-
stiltasyonunu gerekli kilar.

Peripapiller Stafilom

PS; optik sinir bagini gevreleyen derin ¢ukurlagsma seklinde iz-
lenen, nadir rastlanan, kalitsal olmayan ve ¢ogunlukla tek tarafli
optik sinir bagt anomalisidir."”’ Sklera gelisiminde gestasyonun
20. haftasinda meydana gelen bir diizensizlikten kaynaklandig:
digiiniilmektedir.”’ PS, her iki gozde tespit edilebilir ve kontraktil
dzellik gosterebilir. > Optik sinir bagi dogal ya da yer yer soluk
gortiniimde olabilir. Gorme keskinligi distiktiir ve diger ¢ukur
optik disk anomalileri ile karsilastirildiginda farkli dogustan ku-
surlar ve sistemik hastaliklar ile daha nadiren beraberlik gosterir.
1% Stafilom duvarlar1 ve kenarlarinda retina pigment epiteli degi-
siklikleri gozlenebilirr MGDAnin aksine; optik disk merkezinde
glial doku goriilmez, damarsal yapilar ise dogal goriiniimdedir.
Stafilomat6z ¢ukurlasma, MGDAda goriilene kiyasla daha derin-
dir. Gorme keskinligi tam olan olgulara rastlansa da ¢ogunlukla
gorme keskinligi diigtiktiir. Gorme keskinligi disiik olan olgular-
da siklikla sentrogekal skotomlar tespit edilir."”' PS bulunan goz-
lerde yirtiklr retina dekolmani gelisebilecegi ve pars plana vitrek-
tomi (PPV) ile tedavi edilebilecegi bildirilmistir."**"’

PS teshis edilen hastalarda refraksiyon kusurlar sik gorialdii-
gtinden ve okliizyon tedavisi ile gérme keskinligi artis1 saglanabil-
diginden tam oftalmolojik muayene ve takip zorunludur.

Aicardi Sendromu

Aicardi sendromu; infantil spazmlar, korpus kollozum agene-
zisi ve optik disk etrafinda kiimelenmis “koryoretinal lakiinler”
denilen ¢ok sayida pigmentsiz lezyon iceren klinik durum olarak
tanimlanir.®’ Aicardi sendromlu hastalarda rastlanabilen diger
g6z bulgulari: CODA, optik sinir hipoplazisi, mikrooftalmos, re-
tina dekolmanyi, iris kolobomu ve pseudogliomalardir.”* Shirley
ve ark,”” Aicardi sendromlu hastalarda aniridi de goriilebilece-
gini ve cukur optik disk anomalilerinin bu hastalarin yarisindan
fazlasinda bulunabilecegini bildirmiglerdir. Onceleri, Aicardi
sendromunun X kromozomunda de novo mutasyona bagl olarak
geligtigi diistiniilmiigse de Schrauwen ve ark."""! hastaligin genetik
acidan heterojen olabildigini gostermislerdir. Prevalans, 100.000
canli dogumda 1 olarak belirlenmistir (erkek hastalarin canli dog-
mast miimkiin degildir)."" Aicardi sendromu tespit edilen has-
talarda goriilen retina dekolmani patogenezi arastirilmamistir ve
tedavi sonuglari ile ilgili sinirli sayida yayin vardir.””** Shirley ve
ark.,””! prematiire dogum oykiisii olmayan, Aicardi sendromlu iki
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hastanin birer goziinde fibrovaskiiler proliferasyon ile birlikte reti-
nadan ytiksek kalin beyaz sinir hatt1 ve bu sinir hattinin periferin-
de avaskiiler alan tespit etmiglerdir. Bu hastalardan bir tanesinde
ilk muayenede retina dekolmani da tespit edilmis, aile tedaviyi ka-
bul etmemis ve bu goz fitizise gitmistir.”” Diger hastada avaskiiler
alana uygulanan lazer fotokoagiilasyon ve intravitreal anti vaskii-
ler endotelyal growth faktor (anti VEGF) tedavisine ragmen retina
dekolmani gelismis, retina dekolmani cerrahisi basarisiz olmustur.
1] Kleiner ve ark.""” da Aicardi sendromlu bir hastalarinda tespit
ettikleri retina dekolmani tedavisi i¢in PPV ve silikon tamponad
uygulamustir. Bu hastada retina tizerinde traksiyon ve retinada
yirtik nedeniyle retina dekolmani geligtigini ileri stirmislerdir.*”!

Cukur Optik Disk Anomalileri ile lgili Retina
Dekolmani

CODA bulunan gozlerin %50’sinde ¢ogunlukla yirmi yagin-
dan sonra retina dekolmani gelisirse de hayatin daha erken ya da
daha ge¢ evrelerinde retina dekolmani gelisen olgular da bildiril-
migtir. ***) Dekolman ¢ogunlukla arka kutup igerisinde yer alsa
da 6zelikle MGDAl1 ve ODK’l1 gozlerde arka kutup digina da uza-
nabilir. CODA ile iligkili retina dekolman: gelisen bazi gozlerde
spontan iyilesme goriilebilecegi bildirilmistir."**"' Diger yandan,
tedavi edilmeden izlenen hastalarin %80’inde gorme 1/10 seviye-
sinin altina iner."*"

Patogenez

Saglikli gozlerde, embriyonik fissiir 4. gestasyonel haftada op-
tik gukurun inferonazalinde meydana gelen invajinasyon sonucu
ortaya cikar."*” Hiyaloid arter bu fissiir i¢inden goz i¢ine ulasir ve
g6z ici yapilarin gelisiminde rol oynar.*’’ Gestasyonun 5. ve 7. haf-
talar1 arasinda embriyonik fissiir ekvatordan baglayarak anterior
ve posterior yonde kapanir.””’ Cukur optik disk anomalileri de-
gisen derecelerde embrionik fissiir kapanma kusurlari nedeniyle
olugur.!"**

CODA bulunan gozlerde serdz retina dekolmani, retina stro-
masi icinde siv1 toplanmasi ve sizis tarzinda retina 6demi gelis-
mesi ile baglar. Bu durum, ilk defa Lincoff ve ark."”" tarafindan
biomikroskopide gozlenmis ve sivinin disk anomalisinden sizdig:
iddia edilmigtir. Sonrasinda, optik kohorens tomografi (OKT) ¢a-
ligmalari bu goriisit dogrulamus ve sivinin dis pleksiform tabakada
toplandigin1 gostermiglerdir.”"** Retina i¢i siv1 zamanla retina
altina sizar. Retina ici siv1 optik sinirdeki ¢ukur ile baglantili olsa
da retina alt1 siv1 optik sinirdeki ¢ukur ile nadiren baglantilidur. >

Normal gozlerde optik sinirin gozden ¢iktig1 yerde, vitreus
boslugu subaraknoid bosluk ve retina alt1 bosluk ile bulusur. Bu
anatomik yapilarin bozuldugu ¢ukur optik disk anomalili gozlerde
vitreus, beyin omurilik sivisi veya her ikisi birden retina igine ve
retina altina hareket edebilir. Ohno-Matsui ve ark.”" swept-source
OKT ¢aligmasi ile cukur optik disk anomalili gozlerde displastik
retina dokusunun kollajen yapida bir kese icerisinde subarakno-
id bosluga fitiklagtigini gostermislerdir. Cukur yapt membran ile
kapli olsa bile 6zellikle serdz retina dekolmani izlenen gozlerde
membran tizerinde sivi gegisine izin veren agikliklar bulunur.””
Etkilenen gozlerdeki bu olagan dist anatomik 6zellikler nedeniyle
vitreus, retina alti, subaraknoid ve orbital bosluklar baglant: halin-
dedir.”****/ CODA ile iligkili retina dekolman gelisme olasiligin
degerlendiren bir ¢alismada, MGDAl1 gozlerde ODK'l1 gozlere
gore ve retrobulber kist tespit edilen hastalarda retrobulber kist
bulunmayanlara gore retina dekolman gelisme olasilig1 daha fazla
belirlenmistir.*
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Cukur optik disk anomalili gozlerde retina ici ve retina alt1 siv1
kaynagi, disk patolojisinin 6zelliklerine bagh olarak, vitreus bos-
lugu ya da subaraknoid bosluk gibi goriinmektedir. Vitreus bos-
lugundaki silikon veya perflorodekalin gibi maddelerin retina alt1
siviya gukur yapinin igindeki yirtiklardan gecebilmesi retina igi ve
retina alt1 siv1 kaynagi olarak vitreusu isaret eder.”**”! Diger yan-
dan, gukur optik disk anomalili bebek ve ¢ocuk gozlerinde vitreus
likefaksiyonu baglamadan 6nceki yaglarda dekolman goriilebilme-
si, optik sinir fenestrasyonundan sonra diizelme izlenen olgu ve
vitrektomi esnasinda perflorokarbon sivis1 enjekte edilen olguda
subaraknoid boslukta perflorokarbon sivisi tespit edilmesi sivinin
subaraknoid bosluktan da kaynaklaniyor olabilecegini gosterir.

55590 Tlaveten, Tiirk¢lioglu ve ark.” optik disk makiilopatisine
bagli ser6z dekolman tedavisi i¢in PPV uygulanan 2 olguda retina
alt1 stvi 6rnegi almus, yapilan incelemede her iki olguda da retina
alt1 siv1 biokimyasal olarak normal beyin omurilik sivisi ile benzer
gelmistir. Bu bulgular, retina alti sivinin subaraknoid bosluktan
kaynaklandig biciminde yorumlanmistir.”*”’ Son olarak, Patel ve
ark.”" retina dekolman tespit edilen ii¢ ODK hastasinda, retina
alt1 siv1 ve orbital kist sivisinda B2-transferrin saptamiglardir. His-
topatolojik incelemede kist i¢ ytizeyi koroid pleksusa benzer sekil-
de ependim hiicreleri ile kapl gorilmiistiir ve bu veriler retina alt1
sivi kaynaginin orbital kist olabilecegi bi¢ciminde yorumlanmustir.

ODK ve MGD ile iligkili retina dekolmanu tespit edilen goz-
leri inceleyen ¢alismalarda retina yirtik veya delikleri sik¢a bildi-
rilmistir.”" "' Retina yirtiklarina en sik diferansiye olmus retina
ile interkalar membranin bulugsma noktasinda ya da interkalar
membranin i¢inde rastlandig: bildirilmisgtir.***"*) Lytvynchuk ve
ark.”" pars plana vitrektomi (PPV) esnasinda intraoperatif OKT
kullanarak inceledikleri olguda kondanse olmus arka vitreusun
peripapiller alana ve makiilaya siki yapisik oldugunu tespit etmis-
ler, vitreusun uyguladig1 cekme (traksiyon) kuvvetinin bu olguda
retina dekolmanina neden oldugu ve daha 6nceki yayinlarda ta-
rif edilen yirtikli retina dekolmanlariin bu ¢ekintilere sekonder
olarak ortaya ¢iktigini 6ne siirmiislerdir. Chang ve ark.”’ da vit-
rektomi ve ¢ukur i¢indeki glial doku rezeksiyonu sonrast ¢ukur
optik disk anomalisi ile iliskili dekolmanin iyilestigini gozlemis;
¢ukur i¢indeki glial dokunun traksiyona ve retina dekolmanina
neden oldugunu ileri siirmiislerdir. Lee ve ark."”” ise swept-sour-
ce OKT ve spectral-domain OKT ¢aligmalarinda ¢ukur optik disk
anomalisi tespit edilen gozlerde retina dekolmani olmasa da retina
6nitinde ¢ekinti yapan membranlar oldugunu gostermislerdir. Ya-
kin zamanda, optik sinir hipoplazisi veya ¢ukur optik disk anoma-
lisi tespit edilen gozlerde periferik retinada kanlanma yetersizligi
olabilecegi ve buna bagli olarak fibrovaskiiler olusumlar, vitreus
kanamasi ve traksiyonel retina dekolmani gelisebilecegini bildi-
rilmis ve bu gozlerde periferik retina bakisinin énemine vurgu
yapilmigtur. %747

Tedavi

Cukur optik disk anomalisi ile iligkili seroz retina dekolman
tedavisinde ilk denenen tedavi yontemi lazer fotokoagiilasyon ol-
mustur. Lazer, optik disk temporaline uygulanir ve lazer nedeniyle
koagiile olmus doku ¢ukur optik disk anomalisi ile retina katlar:
ve retina alti arasinda makiila altinda siv1 birikimini onleyen bir
engel olusturabilir. Lincoff ve ark.”" tek bagina lazer tedavisine
yanitin az oldugunu veya hi¢ olmadigini bildirmistir. Jain ve ark.”
basarisizliga sebep olarak, tek basina lazer fotokoagiilasyon teda-
visi ile retina alt1 adezyon olusturulabildigi halde retina ici adez-
yon saglanamamasini 6ne siirmiislerdir. Lazer fotokoagiilasyon,

etkisi sinirli olmasi yani sira gérme alani kusurlari ile sonuglana-
bilen bir tedavi yontemidir. CODA tespit edilen gozlerde ser6z re-
tina dekolmani gelismeden once profilaktik lazer fotokoagiilasyon
tedavisi de disiinilebilir. Diger yandan, bu tiir gozlerde retina ici
siv1 ve retina alt1 stvinin tamponlayici etkisinin olmamast lazer fo-
tokoagiilasyon esnasinda papillomakiiler demet hasari riskini art-
tirabileceginden profilaktik lazer fotokoagiilasyon tedavisi yaygin
kabul gérmemektedir.”

CODA ile iligkili seroz dekolman yonetiminde oral asetozola-
mid ve kortikosteroid de denenmistir.”*””) Bu tedavi etkenlerinin
kafa i¢i basincini azaltarak, translaminer basinci degistirerek ya da
orbital kist tespit edilen olgularda orbital kist icerisindeki epen-
dim hiicre siv1 salgisini azaltarak etkili oldugu diistintilmektedir.
126751 Etken madde kesildiginde hastalik tekrar etme egilimindedir.
7! Cerrahi tedaviye uygun olmayan hastalarda bu tedaviler uygu-
lanabilir ve yanit veren hastalarda lazer fotokoagiilasyon hastali-
gin tekrarini énlemek iin ilave edilebilir.”” "¢

CODA ile iliskili ser6z dekolman tedavisinde uygulanan bir
diger giincel yontem, lazer fotokoagiilasyon ile birlikte ya da tek
bagina intravitreal gaz tamponaddir.””** Gaz tamponad, arka vit-
re dekolmanina neden olarak; lazer fotokoagiilasyon ise, retina
i¢ine siv1 akigini engelleyerek yarar sagliyor olabilir. Gaz tampo-
nad yontemi ile retinada yatigma saglamak igin; 0.3 mililitre %100
stilfiir hekzaflorid (SF6) gazi, on kamara parasentez yapilmaksizin,
vitre icine uygulanir ve hastaya bes giin yiiz tistii yatis pozisyonu
verilir. Akiyama ve ark.®”’ ODP ile iligkili makiila dekolmanu teg-
his ettikleri 8 gozde bu yontemi uygulamus, ortalama 1.8 uygulama
yaptiktan sonra tiim gozlerde retinanin yatistigini gozlemis, 96 ay
takip sonunda niiks ile karsilagmamuslardir. Lei ve ark.”*! ise ODP
ile iligkili makiila dekolmani teshis ettikleri 9 goze perfloropropan
(C3F8) gaz tamponad ile birlikte lazer fotokoagiilasyon uygula-
mus, en az 21 ay takip siiresi sonunda 6 gozde retinanin yatigtigini
gdzlemistir. Son olarak, Demir ve ark."*' da ODP ile iligkili makiila
dekolmani teshis ettikleri 1 goze, C3F8 gaz tamponad ile birlikte
lazer fotokoagiilasyon uygulamis, tedavi 6ncesi gérme keskinligi
20/400 kaydedilmis, tedavi sonras1 gérme keskinligi 20/40 gikmus,
makiila kalinlig1 tedavi 6ncesi 768 um iken tedavi sonrasinda 140
pum’ye gerilemis ve girisim sonrasi gozlenen bulgular 36 ay takip
sonrasinda degismemistir. Secilmis gozlerde lazer fotokoagiilas-
yon ile birlikte ya da tek basina intravitreal gaz tamponad nispe-
ten basit, etkili ve PPV’ye gore daha az invazif ve ucuz bir tedavi
secenegidir.

CODA ile iligkili retina dekolman tedavisinde makiila ¢okert-
me yontemi ilk defa Theodossiadis ve ark."”! tarafindan uygulan-
mustir. Makiila ¢6kertme esnasinda, goz kiiresi arkasinda makiila-
ya denk gelen bolgede sklera tizerine ¢okertme uygulanir. Makiila
¢Okertme yonteminin, ¢ukur optik disk anomalisi ile iligkili dekol-
man yonetiminde kullanildiginda gerek anatomik basar1 gerekse
merkezi ve gevresel gorme alani iyilesmesi sagladig: bildirilmistir.
58] Makiila ¢okertme ydnteminin, retina igi ve retina altina sivi
akisi saglayan yolu kapatarak ya da vitreus tarafindan makiilaya
uygulanan vitreus boslugu merkezine dogru kuvvet vektorini
tersine dondiirerek etkili oldugu diisiiniilmektedir. ™!

Giintimiizde, gukur optik disk anomalisi ile iligkili retina de-
kolman tedavisinde en sik kullanilan yontem PPVdir. PPV; arka
vitreus ayrilmasini tetikler, retina tizerindeki sentripedal kuvvet
vektorint ortadan kaldirir ve retina igi ve retina alti sivi emilimi-
ne olanak saglar. ODP ile iligkili retina dekolman tedavisinde, tek
bagina PPV &neren calismalar mevcuttur.” ) ODP ile iliskili
retina dekolman tedavisinde, PPV ile birlikte lazer fotokoagiilas-
yon ve gaz tamponad uygulanan olgularda gérme islevi ve anato-
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mik bagarinin daha fazla olabilecegini bildiren ¢alismalar da mev-
cuttur.”"*?) Bizim cukur optik disk anomalisi ile iliskili dekolman
yonetiminde se¢imimiz; optik disk temporaline lazer fotokoagii-
lasyon yaptiktan sonra, PPV ve gaz tamponad uygulamaktir. Laze-
rin dikkatli titrasyonu retina igi ve retina altina siv1 akigini giivenli
ve kalic1 bigimde durdurmak icin sarttir. Lazer tarafindan olustu-
rulan skar, retina pigment epitelinden retina orta katlarina kadar
ulagmalidir ve retina sinir lifi katini icermemelidir. PPV'den he-
men Once yarik 151k kaynagi tizerine ilistirilmis lazer ile optik disk
temporalinde retina i¢i ve retina alt1 siv1 yayilimina denk gelen
alana 200 pm ¢apinda, orta yogunlukta, 5 sira lazer uygulanir. Re-
tina i¢i stvinin, retina sinir lifi katini 1s1 hasarindan korudugu bil-
dirilmistir.””’ Lazer fotokoagiilasyondan birkag saat sonra vitrek-
tomi uygulanabilir. Vitrektomi retina tizerindeki vitreus boslugu
merkezine yonelmis ¢ekintileri gevsetir; "’ vitrektomi sonrasinda
olusan bosluk ise retina katlarini kurutarak ve baskilayarak lazer
tarafindan olugturulan taze etkinin retina i¢i nedbe dokusuna do-
niismesini kolaylastiracak gaz balonuna yer agar.””! Kor vitrektomi
ve arka vitreus korteks soyma agsamalarini takiben sivi-gaz degisi-
mi yapilir. Retina i¢i ve retina alti siv1 optik disk gukuru tizerinde
aspire edilebilir. Perflorokarbon sivisi ve silikon gibi maddelerin
retina ici, retina alt1 ve kafa igine gecebilmesi nedeniyle C3F8 veya
SE6 gazlari ile tamponad uygulamayi tercih ediyoruz. Avci ve ark.
2 gerek C3F8 gerekse SF6 gazinin tamponad icin uygun oldu-
gunu bildirmiglerdir. PPV esnasinda ig limitan membranin (ILM)
soyulmast tartigmalidir. Biz, ILM’yi soymadan iyilesme bildiren
yayinlar olmasi ve ILM soyulmasi sonrasinda makiilada delik olu-
sabilmesi nedenleriyle PPV esnasinda bu adimi uygulamiyoruz.
[68,85,88,94]

Cukur optik disk anomalisi ile iliskili retina dekolman yone-
timinde PPV ile birlikte veya PPV sonrasinda iyilesmeyen olgu-
larda vitre igi otolog fibrin enjeksiyon, vitre i¢i trombositten zen-
gin plazma enjeksiyon veya i¢ retina fenestrasyon cerrahisi gibi
tedavi yontemleri de onerilmistir.””*”) Ozdek ve ark.”” ODP ile
iligkili retina dekolman tedavisi igin uygulanan vitrektomi ve ILM
soyma ameliyatindan sonra iyilesme gozlenmeyen iki gozde vitre
i¢i otolog fibrin enjeksiyonu ve sivi-hava-gaz degisimi uygulamus,
sirastyla 27 ve 14 ay takip siiresi sonunda retinanin yatigik oldu-
gunu gozlemislerdir. Todorich ve ark."”" ise, ODP ile iliskili retina
dekolmani tedavisi i¢in uygulanan vitrektomi ve lazer fotokoagii-
lasyon sonrast niiks izlenen olguda vitrektomi, ILM soyma, ODP
tizerine otolog trombositten zengin plazma uygulamasi ve gaz
tamponad yapmis, anatomik basar1 ve gorme artist bildirmisler-
dir. Son olarak, Ooto ve ark.,””) ODP ile iliskili retina dekolmani
tedavisi i¢cin ODP temporalinde retinaya yar1 kat retinotomiler
yapilarak i¢ retinaya fenestrasyon yapilmasini nermis, gérme ar-
tist ve anatomik bagari bildirmislerdir. Aksine, Slocumb ve ark.""
PPV ve lazer fotokoagiilasyon uygulanan ve iyilesmeyen gozde ig
retina fenestrasyonu uygulamis ve anatomik bagari saglanamadan,
3 hafta iginde fenestrasyonu kapali gozlemislerdir.

MGDA ve ODK tespit edilen gozlerde retina dekolman tedavi-
sini degerlendiren tiim yayinlarda retina yirtiklar tespit edilmis-
tir ve tedavide PPV ile birlikte lazer fotokoagiilasyon ve gaz veya
silikon tamponad énerilmigtir.*"**”*) Bu gézlerin ¢ogunlugunda,
retina yirtiklar: diferansiye olmus retina ile interkalar membranin
bulugma noktasinda ya da interkalar membranin iginde yer alir.
(07.0570] Perifer retinada da yirtiklar goriilebilir.®*”"! Retina dekol-
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mant cerrahisinden sonra niiks eden gozlerin tamaminda perifer
retinada yirtiklar bulunmustur.”””’ Bu yirtiklarin bulunmasi ve
lazer fotokoagiilasyon ile tedavi edilmesi gerekir. Ayrica, bu goz-
lerde kolobom igindeki (interkalar membranda) yirtiklar beyaz
skleral arka alan goriintiisii nedeniyle zor segilir, arka vitreus ayir-
ma agamasinda olusan ¢ekinti nedeniyle cukur anomali ve ¢ukur
anomali yakininda yeni yirtiklar da olusturulabilir, bu yeni yir-
tiklarin olumsuz sonuglarimi engellemek i¢in ¢ukur anomali ¢ev-
resini lazerle ¢evrelemek tedavinin basarisini arttiracaktir. Cukur
optik disk anomalisi bulunan goézlerde ¢ukur optik disk anomalisi
disinda olugan retina dekolmanlarina yaklasim ¢ukur optik disk
anomalisi bulunmayan gozlerde oldugu gibidir."””’

CODA ile iligkili retina dekolman tespit edilen gozlerde PPV
tedavisi ile %50 ile %90 arasinda degisen anatomik basar1 oranlari
bildirilmektedir,[©70:47:86.20:92.91.99100] By caligmalarda PPV; degisen
genislikte cukur optik disk anomalisi olan gozlere tek bagina ya
da optik disk temporaline lazer fotokoagiilasyon, gaz tamponad
veya ILM soyma ile birlikte uygulandigindan galismalar arasinda
tedavi bagarist agisindan karsilagtirma yapmak zordur. Ameliyat
oncesi fundus muayene ve OKT bulgularini inceleyen retrospektif
ve ¢ok merkezli bir ¢aligmanin sonuglarina gore; ¢ok katl retina
ici s1v1 ve retina alt1 siv1 igeren olgularin ameliyat sonrasi gérme
keskinlikleri iki sira artmasi ihtimali, bu bulgular1 igermeyen
hastalara gore istatistiksel olarak anlamli bicimde azdir."*"! Diger
yandan, retina alt1 siv1 yayilimi retinal vaskiiler arkat sinirini geg-
meyen hastalarda retinal yatisma ve gorme islevi kazanim olasili-
&1, retina alt1 sivist yayilimi vaskiiler arkat sinirini gegen hastalara
gore istatistiksel olarak anlamli 6l¢iide fazla olmaktadir.""”! Cukur
optik disk anomalisi ile iligkili retina dekolman tedavisi sonrasin-
da, retina igi s1v1 ve retina alt1 siv1 3 ile 12 ay aras1 zamanda emilir.
Cukur optik disk anomalisi ile iligkili retina dekolman tedavisin-
den sonra retina dis katlarinda yillar iginde yenilenme olabilecegi
ve gorme keskinliginde ge¢ donemde artis olabilecegi 15 yasinda
bir olguda gésterilmistir.""!! CODA ile iligkili retina dekolmani
tespit edilen gozlerde uygulanan PPV tedavisi sonrast katarakt,
glokom, proliferatif vitreoretonopati ve retina dekolman niiksi
gibi komplikasyonlar izlenebilir.

Sonug¢

Cukur optik disk anomalileri klinik olarak farkli 6zellikler
gosterse de embriyolojik, histolojik ve genetik bulgular bu ano-
malilerin benzer embriyonik fissiir kapanma kusurlarinin degisen
derecelerde ortaya ¢ikmasi sonucunda gelisen hastaliklar grubu
oldugunu gostermektedir. Bu hastaliklar1 klinikte tanimak, bu
hastaliklara eslik edebilecek goz hastaliklarini ve sistemik has-
taliklar1 teshis ve tedavi etme olanag1 saglayacaktir. Cukur optik
disk anomalileri ile iliskili dekolman tedavisinde; ODP gibi kiigiik
genislige sahip kusurlarda PPV tedavisi tek basina ya da lazer fo-
tokoagiilasyon ve gaz tamponad ile birlikte uygulanabilir. MGDA
ve ODK tespit edilen gozlerde gelisen retina dekolman tedavisinde
ise PPV tek bagina yeterli olmamaktadir. Bu hastalarda, PPV ile
birlikte fotokoagiilasyon ve gaz veya silikon tamponad mutlaka
uygulanmalidir. Aicardi sendromu ile iligkili retina dekolman te-
davisi ile ilgili bilgimiz sinirlidir. PPV ve silikon tamponad uygu-
lamasina ragmen basar1 orani diisiik goriinmektedir.
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