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Diskte ¢ukurluk ile seyreden optik disk anomalilerinin baginda, optik disk piti, optik disk kolobomu, morning glory disk
anomalisi ve peripapillar stafilom gelmektedir. Bu anomaliler bazi sendromlar ile birlikte goriilebilmekte ve bu durumda
hastalik spektrumunun parcasi olarak degerlendirilebilmektedir. Bununla birlikte, her anomaliye patogenezi ile embriyolojik
kokeni agisindan bakildiginda, farkli bir etyopatogenez 6n plana ¢ikmaktadir. Ayrica anomalilerle okiiler / sistemik iligkiler
farklilik gosterebilmekte ve bu durumda ise her anomalinin farkli bir hastalik olarak ele alinmasi gerektigi yorumlanmak-
tadir. Bu makalede diskte ¢ukurluk ile seyreden optik disk anomalileri ele alinmus, giincel klinik bulgular, tan1 ve tedavisi
ortaya konmustur.

Anahtar Kelimeler: Diskte cukurluk, morning glory disk anomalisi, optik disk anomalileri, optik disk kolobomu, optik disk
pit, peripapiller stafilom

ABSTRACT

Optic disc pits, optic disc coloboma, morning glory disc anomaly, and peripapillary staphyloma are the leading optic disc
anomalies with excavation in the disc. These anomalies can be seen together with some syndromes and in this case, can be
evaluated as part of the spectrum of the disease. However, when looking at each anomaly in terms of its pathogenesis and
embryological origin, a different etiopathogenesis comes to the fore. In addition, ocular/systemic relations with anomalies
may differ, and in this case, it is interpreted that each anomaly should be considered as a different disease. In this article,
optical disc anomalies with excavation in the disc are discussed and current clinical findings, diagnosis, and treatment are
revealed.

Keywords: Excavation in the disc, morning glory disc anomaly, optic disc anomalies, optic disc coloboma, optic disc pit,
peripapillary staphyloma
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Diskte gukurluk ile seyreden optik disk anomalileri, optik
disk piti, optik disk kolobomu, morning glory disk anomalisi ve
peripapillar stafilom'u icermektedir. Optik disk anomalisi peri-
ventrikiiler lo6komalazi ve papillorenal sendrom ile birlikte gorii-
lebilmektedir. Bu durumda anomalilere hastalik spektrumunun
pargasi olarak bakilabilmektedir. Bununla birlikte, her anomaliye
patogenezi ile embriyolojik kokeni agisindan bakildiginda, fark-
I1 bir etyopatogenez 6n plana ¢ikmakta ve anomalilerle okiiler /
sistemik iliskiler farklilik gosterebilmektedir. Bu durumda ise her
anomalinin farkli bir hastalik olarak ele alinmasi gerektigi diisii-
niilmektedir."

Optik Disk Piti ve Makiilopatisi

Optik Disk Piti (ODP), optik diskin iginde, degisen biiyiikliik-
lerde, yuvarlak veya oval bir ¢ukurlugun bulundugu anomalidir.
ODP, optik sinir baginin konjenital kaviter disk anomalilerinden
biri olup genellikle optik sinir ve peripapiller retinanin diger ano-
mallileri ile iliskilidir. Cok nadiren normotansif glokomun seyri
sirasinda da ODP olugabilir.!”

ODP gelisiminin embriyonel siiregte optik fissiiriin inkomplet
kapanmast ile iligkili oldugu diistiniilmektedir."! Histolojik olarak
ODP, displastik retina dokusunun lamina kribrozadaki bir a¢ik-
liktan subaraknoid bosluga uzanan kollajen yapidaki bir cep igine
fittklagmasidir.”’ Optik diskin siklikla temporal veya alt tempora-
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linde yerlesimli olan pit, oval veya yuvarlak, gri, beyaz veya sarim-
st renklerde ve krater benzeri ¢okiintt alan: olarak izlenmektedir.
ODP, %70 olguda diskin temporal tarafinda, %20 olguda santra-
linde yerlesimli olup geri kalaninda inferior, superior ve nazal yer-
lesim gostermektedir.” Santral yerlegsimli ODP siklikla temporal
pitlerden farkli davranir. Lamina kribroza merkezindeki tam kat
defektler noral doku herniasyonu ve ser6z makiila dekolmani ile
iliskili degildir. Santral ODP’lerin biiyiik ¢ogunlugu glokomatoz
nororetinal incelme, RNFL kayb1 ve gorme alani kayb ile iliski-
lidir."

Histopatolojik ¢alismalar ODP, morning glory sendromu ve
optik disk kolobomu gibi kaviter disk anomalilerinin ayni hastalik
spektrumunda olabilecegini gostermektedir.'”’ ODP’ye optik sinir
kolobomu, koroid kolobomu ve peripapiller pigmentasyon eslik
de edebilir."*”/

ODP insidans: 1/11000 olarak bildirilmistir. Kadin ve erkek-
lerde esit oranda goriilmekte olup ¢ogunlukla tek tarafli olarak
karsimiza ¢ikan ODP, %10-15 oraninda bilateral tutulum gostere-
bilmektedir.”) ODP’lere eslik eden diger nemli bir durum %59-
63 oraninda goriilebilen siliyoretinal arter varligidir. Theodossia-
dis ve ark. %64 olguda siliyoretinal arterin mevcut oldugunu, %55
olguda ise iki adet siliyoretinal arter varligini bildirmiglerdir.” Bu-
nunla birlikte bazi olgularda pitin damarlarin seyrinde degisiklige
yol acarak siliyoretinal arter ile karisabilecek bir goriintiiye neden
olabilecegi de belirtilmektedir.**

ODP olan hastalarinin bir kisminda retina tabakalarinda ay-
risma (retinoskizis) ve/veya seréz makiila dekolmani goriiliir.”’
ODP ile birlikte ser6z makiila dekolmani gelisme durumuna optik
disk piti makiilopatisi (ODPM) denir ve insidans: ¢esitli ¢aligma-
larda % 25-75 oraninda bildirilmistir.”’ Bu durum ¢ocukluk ca-
ginda (en erken 6 yas) veya yasamun ileri yaslarinda (en geg 90 yas)
ortaya ¢ikabilecegi gibi siklikla 20-40 yaslar1 arasinda gorilmek-
tedir."’ Cocuklarda ODP makiilopatisi ancak travmaya maruz
kalan gozler olmasi durumunda goriilebilir. Bu durumda yapilan
cerrahide arka hyaloidin ¢ok siki yapisik oldugu ve ayrilmasinin
zor oldugu akilda tutulmalidir. Optik disk makiilopatisinin geli-
sim mekanizmasinda presipite eden neden olarak vitreus traksi-
yonu diistiniilmekte ve pitin temporalde ve biiyiik olmas: yliksek
makiilopati riski ile iligkili goriilmektedir."**'"

ODP’lerde seréz dekolmana neden olan subretinal sivinin
kaynagi halen tartismalidir. Bu sivinin; likefiye vitreus, beyin
omurilik sivisi, pit tabanindaki sizdiran kan damarlar: ve koroid-
den kaynaklanabilecegi ileri siiriilmektedir. Mekanizma net ola-
rak bilinmese de ODPM ser6z retina dekolmani ve/veya i¢ ve dis
retina tabakalarinda ayrilma (retinoskizis) ile sonuglanmaktadur.

Beyin omurilik sivisinin ODP defekti yolu ile subaraknoid
bosluktan retina i¢i ve alt1 bosluga gegebilecegi ileri siiriilmistiir.
Baz1 optik koherens tomografi (OCT) ¢alismalarinda subarak-
noid bosluk ile subretinal alan arasinda direkt baglanti oldugu
gosterilmistir.""*’ Ayn1 gekilde ODP ve morning glory sendromlu
iki olguda retina dekolmani sonras: vitreusa konulan silikon yag:
tamponadinin intrakranial migrasyonu subaraknoid bosluk ile
subretinal alan arasinda bir baglanti olabilecegine isaret etmekte-
dlI'. [13,14]

[¢ limitan membran (ILM) soyulmast ile birlikte veya tek ba-
sina yapilan standart vitrektomi ile ODPM’nin bagaril bir sekilde
tedavi ediliyor olmasi, vitreusun transvers ve 6n-arka traksiyo-
nunun ana patojenik olay olabilecegini desteklemesi bakimindan
onemlidir.”” Collie cinsi képekler iizerinde yapilan bir calismada
vitreus bosluguna verilen ¢ini miirekkebinin subretinal bosluga
gegmesi ve ODP’li olguda intravitreal gaz ve silikonun subretinal
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migrasyonu, olasi kaynagin vitreus olabilecegini diisiindiirmekte-
dir."*) Ayn1 gekilde intraoperatif olarak optik pit alanindan sub-
retinal sivinin aspire edilebilmesi subretinal sivi ile pit arasindaki
baglantiya isaret etmektedir. !¢

Vitreus sivisinin subretinal alana gogiine neden olmasinda
bir bagka teori ise basing gradiyentidir. Normal gozlerde belirgin
bir basing gradienti olmamasina ragmen pitli gozlerde intrakra-
nial basingtaki degisikliklerin beyin-omurilik sivist yoluyla goze
iletildigi ve beyin-omurilik sivisinin subretinal alana gectigi ileri
striilmektedir. Kafa i¢i basincinda diigiis durumunda vitreus si-
vis1 kese i¢ine emilirken, yiikselme esnasinda kese digina ¢ikarti-
lir. Kafa i¢i basincindaki dalgalanmalar, bir kapsiil boyunca beyin
omurilik sivist hareketi yoluyla pite iletildigi diigiiniilmektedir. Bu
mekanizma ayni zamanda ODP’li gozlerde vitreustaki gaz ve sili-
konun intrakranial ve subretinal go¢iinii de agiklamas: bakimin-
dan 6nemlidir.""”

Pit tabanindaki kan damarlar1 ve koroid hakkinda literatiir-
de daha az kanit bulunmakla beraber bazi olgularda FFAda sizint1
olmast ve koryoretinal atrofi varlig1 olas: kaynak olabilecegini dii-
sindiirmiigtiir.*"

Klinik Bulgular ve Tedavi

ODP, genellikle rutin oftalmolojik muayene sirasinda fark edi-
lir ve ser6z retina dekolmani, retinoskizis gibi makiiler lezyonlar-
la komplike olmadik¢a asemptomatik kalir. Optik diskin siklikla
temporal veya alt temporalinde yerlesimli oval veya yuvarlak, gri,
beyaz veya sarimsi renklerde ve krater benzeri ¢okiinti alanlar
olarak izlenmektedir (Resim la). ODP 6zellikle bityiik oldugun-
da kavisli skotomlar veya genislemis kor nokta ile iligkili olabilir.
Ser6z makiila dekolmani varsa bu durum kabariklik seklinde go-
riliir (Resim 1b) ve gorme keskinliginde azalma yapar. Dekolman
pit kenarina kadar uzanip foveanin alt tarafinda az sayida birikinti
birakabilir ve bu durum renkli veya infrared fotografta fark edile-
bilir. Makiila tutulumu olan goézlerde gérme genellikle 20/70 den
azdir ve bu gozlerin %80’i 20/200 ve altinda gérme keskinligine
sahiptir.[23] ODP’li hastalarda daha yiiksek oranda normal/yiik-
sek basingli glokoma rastlanir. Gérme alaninda 6zellikle biiyiik
pitlerde, pite bagli arkuat gorme alani defekti veya genislemis kor
nokta goriilebilir.”*

Resim 1: 1-a) Sag gozde disk temporalinde optik pit. 1-b) Sol gozde disk tem-
poralinde optik pit ve ser6z makiila dekolmani

Optik disk piti makulopatisi i¢in tan1 koydurucu OCT bulgu-
su retinoskizis ve seréz dekolmandir. Bu iki birliktelik bilaminer
yapi olarak isimlendirilir ve bu goriiniim tani i¢in patognomonik-
tir (Resim 2). Bu birliktelik yerine sadece ser6z dekolman veya sa-
dece retinokizis de goriilebilir. Bazen de bilaminar yapi serdz de-
kolman veya retinokizise donebilir. Bilaminer yapi cerrahi takipte
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6nemli olup; cerrahiden sonra ilk 6nce retinokizis daha sonra da
seroz dekolman geriler. ODPMde retinoskizis hatti en ¢ok dis
pleksiform tabaka altinda olup retinoskizis her zaman disk tara-
finda daha belirgindir, yani asimetrik retinoskizis s6z konusudur
(Resim 2). Ayirict tanida diigiiniilmesi gereken familyal retinoski-
ziste ise farkli olarak simetrik retinoskizis olmaktadir.”*' Uzamus
ser6z dekolman, makiilada kistik dejenerasyon, tam kat/lameller
makiila deligi ve retinal pigment epitel atrofisi gibi komplikasyon-
lara yol agabilmekte olup OCT bu komplikasyonlarin takibinde
¢ok dnemli katki saglamaktadir.* %)

Resim 2: Optik disk piti makulopatisi olgusunda optik koherens tomografi

goriintiisii. Retinoskizis ve seroz dekolman birlikteligi bilaminer yap: olarak
isimlendirilir.

ODPM tedavisinin ne olmasi gerektigi konusunda bir kon-
sensus olmamakla beraber degisen basar1 oranlari ile gesitli tedavi
modaliteleri mevcuttur.

Asemptomatik ODP’li olgular makiilopati gelisimi agisindan
takip edilmelidir. Semptomatik ODPM’li olgular ge¢miste teda-
visiz takip edilmistir, fakat tedavisiz birakildiginda % 25 oraninda
spontan rezoliisyon bildirilse de sonug gérme keskinliginde azal-
ma, lameller delik veya tam kat makiila deligi gelisimi bildirilmis-
tir‘[4,zo,27\

Gegmiste ODPM’li hastalara Onerilen yatak istirahati, kapa-
ma tedavisi ve oral steroidlerin tedavide kanitlanmis etkilerinin
olmamasi, retina uzmanlarini farkli tedavi segenekleri arayisina
itmistir.”* Optik diskin temporal kenarina lazer fotokoagiilasyon
tedavisi pit ile subretinal bosluk arasinda bariyer olusturmasi igin
uygulanan tedavilerden biridir. Bu amagla literatiirde xenon ve
argon lazer tedavileri uygulanmis olup bagari orani diisiik ve sik-
likla iyilesme gectir. Monin ve ark. optik pit makulopatili 6 olguya
lazer tedavisi uygulamislar ve sadece 2 olguda basarili sonug elde
etmiglerdir.””! Lazer tedavisi ile ilgili farkli sonuglar bildirilmekle
birlikte halen bu tedavi, subretinal siv1 rezoliisyonu i¢in gereken
stirenin bilinmemesi ve fonksiyonel bagarinin diisiik olmasi nede-
niyle tartigmalidir. Ayni zamanda lazer yapilan yerde gorme alan
defektine neden olmaktadir.”’ ODPM tedavisinde diger bir tedavi
yaklagimi olarak tek bagina veya lazer fotokoagiilasyonla kombine
edilerek intravitreal gaz enjeksiyonu énerilmistir.”"*" Lincoff ve
Kreissing ODPM tedavisinde lazer fotokoagiilasyon olmaksizin
intravitreal gaz enjeksiyonu ve pnomotik yer degistirme uygula-
mus, baslangicta retinada yatisiklik ve gérmede artis saglansa da

daha sonra subretinal sivinin rekiirrensi ile kargilagmiglardir.””!
Akiyama ve ark. 8 hastalik bir seride % 100 sulfur hexafluoride
(SF6) gaz enjeksiyonu ile % 50 anatomik ve fonksiyonel basari
saglamiglardir.”") Bu ¢alismada takip siiresi kisa oldugu icin bu
bagarinin kalic1 olup olmadig bilinmemektedir. Ayrica intravit-
real gaz enjeksiyonuna ragmen retina i¢ tabakalara sivi akisinin
engellenmedigi goz oniine alindiginda etkinin kalic1 olmayabile-
cegi diistiniilebilir. Bu teknikte de yine basar1 orani diisiik olup
rekiirrens siktir.""*!)

Son yillarda ODPM tedavisinde en sik uygulanan yontem tek
basina pars plana vitrektomi (PPV) veya PPV ile birlikte juxtapa-
piller lazer fotokoagiilasyon veya gaz tamponad enjeksiyonunun
kombine uygulanmasidir.”>*

ODPM tedavisinde vitreus traksiyonunun serbestlestirmesi-
nin ¢ok 6nemli bir faktér oldugu kabul edilir. Bu teori ¢ok sayida
biiyiik vaka serilerinde PPV ve arka hyaloidin kaldirilmas: sonucu
makiilopati rezoliisyonun gosterilmesi ile klinik olarak kanitlan-
mugtir.”>*’] Bir caligmada PPV, arka hyaloidin kaldirilmasi, lazer
ve gaz tamponad islemi uygulanan 11 hastada tiim hastalarda ana-
tomik ve fonksiyonel basari elde edilmis, ancak takiplerde 2 hasta-
da rekiirrens izlenmistir.**! Hirakata ve ark. ise 11 hasta iizerinde
yaptiklar1 bir ¢alismada lazer uygulamaksizin PPV ve gaz tampo-
nad uygulayarak hastalarin 10’unda rezoliisyon gézlemlemistir.
1 Gaz tamponad kullanimi yayimlanmis ¢alismalarin biiyik
¢ogunlugunda mevcut olup, pitten subretinal alana siv1 gegisini
engelleyen bir bariyer olusturmak icin uygulanmaktadir. PPV ile
birlikte gaz tamponat kullaniminin da sonuca etkisi olup olmadig:
tam olarak bilinmemekte ve gaz tamponat kullanilmadan yapilan
cerrahilerde de basarili sonuglar alinmaktadir. Bu ¢aligmalardan
birinde 7 hastaya sadece PPV ve arka hyaloid soyulmasi uygulan-
mig ve gorsel ve anatomik bagari saglanmistir.”*’ Bu caligmada,
ODPMde izlenebilen skizis benzeri retina ayrilmasinin tetikleyi-
cisinin peripapiller vitreus traksiyonu oldugu ve optik pit etrafin-
daki perivaskiiler boslugun retina igine siv1 gecisi sagladig ileri
stirilmustir. Ayrica, arka hyaloid kaldirilarak yapilan PPV’nin,
optik pitteki ¢ukurlugun derinlesmesini sagladig, arka hyaloidin
ayrilmasiyla optik pitteki traksiyonlarin serbestlestigi ve pit iceri-
sindeki basing azalarak ve pitin asag1 dogru hareketi ile subretinal
bosluga erisimin sinirli hale gelecegi fikri savunulmaktadir. Sonug
olarak bu ¢aliysmada, ODPMde izlenen skizis benzeri ayrilmanin
peripapiller vitreus traksiyonuyla iligkili oldugu ve arka hyaloi-
din optik diskten tamamen ayrildigi PPV prosediiriiniin, lazer
fotokoagiilasyon veya gaz tamponat gerektirmeksizin, optik disk
makiilopatisi tedavisinde etkin bir tedavi yontemi oldugunu bildi-
rilmigtir.”* Ulkemizde yapilan bir caligmada sadece PPV ve arka
hyaloid soyulmasi yapilan hastalar (Resim 3) ile PPV, arka hyaloid
soyulmasi, lazer ve gaz tamponad uygulanmis hastalar (Resim 4)
karsilagtirilmis, anatomik ve fonksiyonel agidan anlamli fark bulu-
namamus, fakat sivi rezoliisyon siiresi kombine cerrahi uygulanan
grupta daha kisa bulunmugtur.””

PPV'deki esas amag arka hyaloidi kaldirarak traksiyonlar ra-
hatlatmak olsa da bazi retina uzmanlari tanjansiyel traksiyonu or-
tadan kaldirmak i¢in ek olarak ILM soyma islemini de gercekles-
tirmektedirler.””) Ancak bazi yazarlar bunun gerekli olmadiginy,
anatomik ve fonksiyonel basar i¢in arka hyaloidin tam olarak kal-
dirilmasinin yeterli oldugunu ve ILM soymanin komplikasyonla-
ra yol agabilecegini savunmaktadir. Georgalas ve ark. olgulardan
birinin bes yasinda bir ¢ocuk oldugu 3 ODPM olgusunun tedavi-
sinde PPV, arka hyaloid kaldirilmasi ve ILM soyulmasi ile olumlu
sonuglar bildirmiglerdir.” Epipapiller membran soyulmasi, pit
tizerindeki glial dokunun kaldirilmasi, pite otolog serum/fibrin
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Resim 3: Optik disk piti makulopatisi nedeniyle sadece PPV ve arka hyaloid
soyulmasi yapilan olgumuzda ameliyat 6ncesi ve ameliyat sonras: optik kohe-
rens tomografi gorintiisi.

enjeksiyonu, i¢ retinal fenestrasyon, radial optik nérotomi, pit
tizerine ILM flap cevrilmesi ve sponj ile makiiler eksplant teda-
visi ODPM tedavisinde uygulanmis ancak basaris1 heniiz kanit-
lanmamus tedavi yontemleridir.”” Optik pit makiilopatisi i¢in uy-
gulanan cerrahi islemler sonucunda postoperatif donemde 6nce
retinoskizis goriiniimii sonra subretinal siv1 kaybolmaktadir. Sub-
retinal stvinin tamamen kaybolmasi aylar hatta yillar siirebilir.”*”

Optik pit makiilopatisi igin uygulanan cerrahi islemler sonu-
cunda ilk cerrahide basarisizlik nedenleri arasinda, arka hyaloidin
cerrahi sirasinda tam ayrilamamis olmasi ve énceden yapilan la-
zerin varlig1 bir neden olarak ortaya ¢ikmaktadir.”” Optik disk
makiilopatisi tedavisinde uygulanan cerrahi tedaviye bagli izle-
nebilen komplikasyonlarin basinda; katarakt, goz i¢i basing artisi,
makula deligi, koroid neovaskiilarizasyonu, gorme alani defekti ve
iyatrojenik retinal yirtik gelmektedir.***

Optik Disk Kolobomu

Optik disk kolobomu, optik sinir basinda ¢ogunlukla inferior
yerlesimli ve intakt néroretinal rimle birlikte olan iyi tanimlanmis
bir kaviter lezyondur. Optik disk kolobomunun gelisimi, birgok
teori ile agiklanmaktadir. Onceleri optik disk kolobomunun op-
tik ¢ukurun proksimal uglarinin eksik fiizyonu ve optik fissiiriin
kismen veya tamamen kapanmamasindan kaynaklandig1 disii-
niilmistiir. Gliniimiizde noral krest hiicrelerinin kusurlu gocii-
ne ve / veya anormal astrositik farklilasmaya yol agan PAX2 gen
mutasyonuna bagl oldugu diigiiniilmektedir.”*”) Kalitim paterni,
kolobomlarla iliskili 39 genin herhangi birinde bir kusur ile daha
yaygin bir sekilde sporadik olarak veya otozomal dominant ka-
Iitimla (genellikle bilateral) ortaya ¢ikabilir. Genel popiilasyonda
prevalansin %0,14 oldugu bildirilmistir. Bildirilen olgularin yaris1
iki taraflidir."”! Disk kolobomlu olgularin %30’unda sistemik bir-
liktelikler goriiliir. Bunlarin basta gelenleri; CHARGE sendromu
(kolobom, kalp defekti, koanal atrezi, gelisme geriligi, genito-ii-
riner anomali), Dandy-Walker sendromu, Goldenhar sendromu,
Walker-Warburg sendromu, Aicardi sendromu ve renal-kolobom

sendromudur.*"!

Klinik Bulgular ve Tedavi
Optik disk kolobomu olan gozlerde optik diskin diger diske
gore daha genis oldugu goriiliir. Bazen de diskin altinda koryoreti-

Resim 4: Optik disk piti makulopatisi nedeniyle PPV, arka hyaloid i soyulmasi,
lazer ve gaz tamponad uygulanan olgumuzda ameliyat dncesi ve ameliyat son-
ras1 optik koherens tomografi gortntiisi.

nal kolobomu diisiindiiren koriyoretinal degisiklikler izlenir (Re-
sim 5). Optik disk kolobomunda gérme keskinligi papillomakiiler
demet tutulumuna baghdir. Gérme keskinligi, papillomakiiler
demet tutulumu olan hastalarda, olmayanlara gore disiik izlenir.
2421 Semptomatik tek tarafli optik disk anormallikleri olan ¢ocuk-
lar genellikle okul 6ncesi yillarda gozlerde kayma ile basvururlar.
Optik sinir kolobomlari; mikroftalmi, iris kolobomu, siliyer kolo-
bom, lens ¢entiklenmesi, regmatojen retina dekolmani (RRD), ko-
roid neovaskiilarizasyonlar: (6zellikle peripapiller), makiila deligi
ve optik sinir kilifindan kaynaklanip kompresif optik néropatiye
neden olan kistler ile iligkilendirilmistir.

Resim 5: Bir olgumuzun sag goziinde optik disk kolobomu gériilmektedir.
Optik diskin diger diske gore daha genis oldugu, diskin altinda koriyoretinal
degisikliklerin olustugu (koriyoretinal kolobom?) izlenmektedir

Optik disk kolobomu tespit edilen bir gézde retina dekolmani
gelisme olasiligi toplum geneline gore daha yiiksektir. Venincasa
ve ark.”’! disk kolobomu ve retinokoroidal kolobom bulunan goz-
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lerde, kolobom derinligi ile goz aksiyel uzunlugu arasindaki oran
0.15’in tizerinde ise RRD gelisme olasiliginin daha da fazla oldu-
gunu tespit etmislerdir. RRD, kolobomun tizerinde bulunan ince
zardaki yirtiklara ikincil olarak gelisebilir. Pal ve arkadaglar1*
vitrektomi ile birlikte silikon yag1 tamponadinin optik disk kolo-
bomu ve retina dekolmant olan hastalarda yiiksek bagar1 oranina
sahip oldugunu gostermistir.

Koroid kolobomu ile birlikte olan disk kolobomlarinda reti-
nanin arka kutbunda etkilenme olur, ¢ogu zaman fovea’yr tanim-
lamak zor olabilir ve kolobom kenari boyunca makiila deligi go-
riilebilir. Kolobom ile birlikte olan makiiler delikte; vitrektomi, i¢
limitan membran soyulmasi, kolobomun kenarina 2-3 sira lazer
yapilmast ve silikon yagi tamponadi uygulamasiyla delikte kapan-
ma bildirilmektedir.

Kolobom ile birlikte koroid neovaskiilarizasyonlar1 varsa an-
ti-VEGF uygulamasiyla tedavi edilmelidir. Optik disk kolobomu
tespit edilen hastalarda, eslik eden g6z hastaliklar1 ve anizometro-
pik ambliyopi tedavi edilmeli, fotofobi azaltilmasi amaciyla giines
gozligt kullanimi 6nerilmelidir. Merkezi sinir sistemi organlari,
kulak, vertebra, parmak malformasyonlar1 veya tirogenital send-
rom bulunan olgularda genetik testler daha anlamli olmakta ve
daha sik pozitif netice vermektedir.*”

Morning Glory Disk Anomalisi

Morning glory (aksamsefas1) anomalisi optik sinirin nadir
goriilen konjenital bir malformasyonudur. Aksamsefas: ¢icegine
benzerligi nedeniyle bu sekilde adlandirilmistir. Sistemik belirti ve
semptomlarla iliskili oldugunda Morning glory sendromu olarak
adlandirilir.’*! Optik disk bityiikliigii, cukurlasmis skleral agikli-
gin olgusii ile iligkilidir. Optik disk merkezinde bir miktar beyaz
glial doku vardir. Optik disk nadiren kabarik izlenebilir. Damar-
lar optik diskten radyal olarak ¢ikar ve sayica fazladirlar. Retina
arterleri ve venlerini birbirinden ayirt etmek zordur. Peripapiller
bolgede arteriovenoz anastomozlar goriilebilir ve ¢ukurlagan ala-
nin genigligi fazla ise makiila da ¢ukurlasmaya (macular capture)
dahil olabilir.***")

Morning glory anomalisi ¢ogunlukla tek gozde gorilir.
Prevalans 100.000de 1 olarak bildirilmistir ve her iki cinste esit
oranda rastlasa da kadinlarda biraz daha fazla gorulir. Afro-Ame-
rikalilarda daha nadir rastlandig: bildirilmektedir. "

Klinik Bulgular ve Tedavi

Optik sinir biiyiik ve huni seklinde goriinir. Displastik optik
diskin ve gevresindeki alanin, glial doku ile dolu bir kavitesi vardir.
Disk kenarindan ¢ikan ¢ok sayida diiz retinal damar ve peripa-
piller pigmentasyon goriilebilir (Resim 6). Optik sinirin kontrak-
siyonu belirlenebilir ve papillalarda miyofibroblastlarin varligina
atfedilmektedir. Tek tarafli tutulum nedeniyle afferent pupil de-
fekti gorilebilir.

Morning glory disk anomalisi transsfenoidal bazal ensefalosel
ile goriilebilir. Ayrica sistemik birliktelik olarak; serebral arterlerin
hipoplazisi, endokrin hastaliklar, moyamoya hastaligi (MMH), hi-
pertelorizm, yarik damak, yarik dudak da goriildigii halde Mor-
ning glory anomalisine neden olan spesifik bir genetik degisiklik
belirlenmemigtir.**!

Morning glory anomalisinin embriyonik kokeni net degildir.
Ug teori 6ne siiriilmektedir. Biri fetal fissiiriin kapanmasindaki
kusur ile iliskilendirmekte, digeri birincil mezenkimal anomali-
den kaynaklandigini ileri siirmekte, bir digeri terminal optik stalk
(sap) disgenezisinin optik sinir baginda ekskavasyona yol agma-
sindan 6tiirii geligtigini savunmaktadar.*
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Resim 6: Morning glory disk anomalisi tanil bir olgumuzda renkli fundus fo-

tografinda optik diskin genis oldugu, damarlarin diskten isinsal sekilde giktig1,
disk ortasinda glial doku oldugu, disk etrafinda hipopigmente bir halka ve ko-
lobom alani oldugu gérilmektedir

Optik sinir kalsifikasyonlari, mikroftalmus ve retina dekolma-
n1 bu hastalarda goriilmektedir. Morning glory disk anomalisi olan
hastalarin tigte birinde ser6z makula tutulumu ile retina dekolma-
n1 gelisebilmektedir ve bu olgularda spontan diizelme de gozlen-
mektedir. Bu gozlerde goriilen subretinal sivinin kokeni tartigma
konusudur ve kokeniyle ilgili cesitli teoriler gelistirilmistir. Beyin
omurilik sivist veya vitreus boslugundan sivinin kaynaklandigi
diisiintilmektedir. Peripapiller retina anomalisi peripapiller skleral
defekt igine uzanmakta ve defekt i¢indeki retina dokusunun daha
ince, eksik gelismis ve atrofik oldugu bildirilmektedir. Burada
peripapiller retina yirtiklar1 gozlenmekte ve bu bolgede retinada
ayrilma olabilmektedir. Ancak retina dekolmani nedeniyle tekrar
ameliyat edilen gozlerde bagkaca yirtiklar gozlendiginden, kesin
orijin belirsizligini hala korumaktadir.”” Fei ve ark.””’ Morning
glory disk tespit edilen hastalarda yaklagik %26 oraninda persistan
hiperplastik primer vitreus goriilebildigini, bu birlikteligin daha
sik ve daha ciddi komplikasyonlara yol agtigini ve bu komplikas-
yonlarin vitrektomi ile tedavi edilebilecegini bildirmiglerdir.

Optik diskdeki anomali ve retina dekolmani yaninda; bu has-
talarda goriilebilen sasilik, yiiksek kirma kusurlari ve ambliyopi-
nin tedavisi mutlaka yapilmaldir. Ayrica hastalar, merkezi sinir
sistemi muayenesi ve goriintiillemesi i¢in yonlendirilmelidir.*”

Peripapiller Stafilom

Peripapiller stafilom, normal retina vaskiilatiirii olan ve re-
tinokoroidal kolobomu olmayan nispeten normal gériinen bir
optik diski ¢evreleyen derin fundus ekskavasyonunu ifade etmek-
tedir. Genellikle diger konjenital bozukluklar veya sistemik has-
taliklarla iliskili degildir. Stafilomatoz derinlik yaklagik 10 mm’ye
kadar degismektedir. Peripapiller stafilom biiyiik ¢ogunlukla tek
taraflidir ve bilateral vakalar olduk¢a nadirdir. Patogenez spekii-
latiftir. Gebeligin besinci ay1 civarinda meydana gelen noral krest
hiicrelerinden posterior sklera gelisimsel basarisizliginin bir sonu-
cu oldugu disiiniilmektedir.”"
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Klinik Bulgular ve Tedavi

Optik sinir bag1 dogal ya da yer yer soluk goriiniimde olabilir.
Gorme keskinligi diisiiktiir ve diger gukur optik disk anomalileri
ile karsilastirildiginda diger dogustan kusurlar ve sistemik has-
taliklar ile daha nadiren beraberlik gosterir. Stafilom duvarlar
ve kenarlarinda retina pigment epiteli degisiklikleri gézlenebilir.
Morning glory anomalisinin aksine; optik disk merkezinde glial
doku goriilmez, damarsal yapilar ise genellikle dogal goriinimde
iken bazen fazlaca damarsal yapilar goriinebilmektedir. Stafiloma-
t6z gukurlagsma ise daha derindir (Resim 7). Gorme keskinligi tam
olan olgulara rastlansa da ¢ogunlukla gérme keskinligi dustiktiir.
Gorme keskinligi diisiik olan olgularda siklikla sentrogekal sko-
tomlar tespit edilir."**"' Peripapiller stafilom bulunan gozlerde
yirtikli retina dekolmani gelisebilecegi ve pars plana vitrektomi,
gliyal doku ¢ikarilmasi, subretinal sivi drenaji ve stafilom kenarina
lazer fotokoagiilasyon ile tedavi edilebilecegi bildirilmektedir.*

Resim 7: Peripapiller stafilom tanili bir olgumuzda renkli fundus fotografinda
stafilomun ¢ok derin oldugu goriilmektedir. Diskin tam segilemedigi (ok), sta-
filom agzinin krater gibi goriindiigii, damarlarin stafilom kenarindan ¢iktigi
izlenmektedir.

Peripapiller stafilom teshis edilen hastalarda refraksiyon ku-
surlar1 sik goriildiigiinden ve kapama tedavisi ile gorme keskinligi
artis1 saglanabildiginden tam oftalmolojik muayene ve takip zo-
runludur.*
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