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Psodopapilodem optik diskin kafa i¢i basing artisi olmadan konjenital nedenlerle anormal eleve goriinmesi durumudur.
Konjenital optik disk kabariklig1 yapan baslica nedenler optik disk druseni, miyelinli retinal sinir lifleri, hyaloid arter kalin-
tilar1, konjenital optik disk pigmentasyonudur. Bu durumlarin ayiric1 tanisinda dncelikle papilédem diisiintilmeli ve ekarte
edilmelidir. Psodopapilédemde disk kabarikligi sadece disk tizerinde lokalizedir. Peripapiller sinir lifi tabakas: 6demi, venéz
konjesyona bagli kanamalar ve eksudasyonlar yoktur. Disk normal sar1 goriiniimdedir ve optik ¢ukurluk kii¢iik veya yoktur.
Optik disk tizerinde anormal vaskiiler damarlar bulunabilir. Bu hastaliklar genellikle asemptomatik seyreder. Ancak nadir de
olsa eslik edebilecek komplikasyonlar agisindan takibi gereklidir. Bu derlemede optik disk kabariklig1 ile seyreden konjenital
optik disk anomalilerinden optik disk druseni, miyelinli retinal sinir lifi, hyaloid arter kalintilar1 ve konjenital optik disk
pigmentasyonundan bahsedilecektir.

Anahtar Kelimeler: optik disk druseni, myelinli retina sinir lifleri, hyaloid arter kalintilari, konjenital optik disk pigmen-
tasyonu

ABSTRACT

Pseudopapilledema is an abnormal elevation of the optic disc due to congenital reasons without increased intracranial pres-
sure. The main causes of congenital optic disc swelling are optic disc drusen, myelinated retinal nerve fibers, hyaloid artery
remnants, and congenital optic disc pigmentation. In the differential diagnosis of these conditions, papilledema should be
firstly considered and ruled out. In pseudopapilledema, the disc swelling is localized only on the disc. There is no peripapil-
lary nerve fiber layer edema, bleeding and exudation due to venous congestion. The disc appears normal yellow in color and
the optic cupping is small or absent. There may be abnormal vascular vessels on the optic disc. These diseases are generally
asymptomatic. However, it is necessary to follow up in terms of complications that may accompany, albeit rarely. In this
review, congenital optic disc anomalies with optic disc swelling including optic disc drusen, myelinated retinal nerve fiber,
hyaloid artery remnants and congenital optic disc pigmentation will be discussed.

Keywords: optic disc drusen, myelinated retinal nerve fibers, hyaloid artery remnants, congenital optic disc pigmentation
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Optik disk kabariklig1 birgok etiyolojiye bagli olarak gelisebi-
len klinik bir durumdur. Kafa i¢i basing artisi sendromu optik disk
kabarikliginda oncelikle diisiintilmesi gereken ve ekartasyonu ge-
reken ayirici tanilardan biridir. Bu klinik durum papilédem olarak
adlandirilmaktadir.!”)

Kafa i¢i basing artis1 yokluguyla birlikte optik diskin kabarik
goriinmesi ise psddopapilodem olarak adlandirilir. Psddopapil6-
demde sinir lifi tabakasinda dem bulunmamaktadur.

Psodopapilodem olgularinda oncelikle konjenital optik disk
anomalileri diisiiniilmelidir. Bununla birlikte vitreopapiller trak-
siyon, yiiksek miyopi, optik diskte hipermetropiye bagh disk dol-

gunlugu (kalabalik disk goriinimii) gibi durumlarda da psodo-
papilddem izlenebilmektedir.”) Ayrica Down sendromu, Alagille
sendromu, Norofibromatozis tip 2, Leberin herediter optik néro-
patisi gibi sistemik hastaliklarda da psodopapilodem goriilebilir.
[4,5,6]

Konjenital optik disk kabariklig1 yapan durumlar arasinda op-
tik disk druseni, miyelinli retinal sinir lifi, hyaloid arter kalintilari,
konjenital optik disk pigmentasyonu sayilabilir.

Papilddemin psddopapilédemden ayriminin yapilmas: ay-
rintili oftalmolojik muayene, 6ykil ve yardimer testlerle miimkiin
olabilmektedir (Tablo 1).°! Bu ayiric1 tani ayn1 zamanda hastaya
gereksiz tedavi ve ek testlerin yapilmasinin oniine ge¢mesi agisin-
dan 6nemlidir.

Atesoglu Hi, Tekin K, Teke MY. Optik Disk Kabariklig1 ile Seyreden Konjenital Optik Sinir Anomalileri. Giincel Retina 2022; 6 (2): 75-82




ETIN,
s 4, a
S ‘(,. , 4« GUNCEL

Tablo 1: Psodopapilodem ve Papilodem Ayirici Tanisini Saglayan Oftalmolojik Bulgular

Oftalmolojik bulgu Ps6dopapilodem Papilodem

Renk Sar1 Hiperemik

Sinir fibrilleri Saydam Opaklasmis

Fizyolojik gukurluk Kiigtik veya yok Normal

Spontan vendz pulsasyon Siklikla var Siklikla yok

Disk kenarindan gegen damarlar Normal Silinmig

Elevasyon Diskte sinirlt Peripapiller retinayz i¢ine alan disk 6demi
Venéz konjesyon + eksiidalar Cogunlukla yoktur Siklikla mevcut

Biiyiik disk damarlari Anormal* Normal

* Disk ytizeyinde anormal arteryel ve venoz dallanmalar, vaskiiler luplar, kivrimlanma artisi olabilir

Bu derlemede optik disk kabariklig1 yapan konjenital anoma-
lilere deginilecektir.

1. Optik Disk Druseni

Psédopapilédem olgularinin ¢ogunlugunu optik disk druseni
(ODD) olusturmaktadir. ODD kalsiyum, aminoasit, niikleik asit
ve mukopolisakkaritlerin aseliiler birikintilerinden olusan konje-
nital bir patolojidir.””

Popiilasyonun % 0.3-2.4’antin optik sinir baginda lamina
kribrosanin éniinde yer alirlar.””’ Otozomal dominant kalitim ta-
nimlansa da olgularin ¢ogu sporadik vakalardir.” Ayrica retinitis
pigmentoza, anjioid streaks, migren tipi bas agrisi ile birliktelik
gosterebilir. ")

Vakalarin ¢ogu iki taraflidir. Patofizyoloji bilinmemektedir;
ancak histolojik ¢aligmalara dayanarak anormal aksonal metabo-
lizma, aksonal bozulma, hiicresel debrisin hiicre dis1 bosluga ¢ik-
t181 ve siirekli kalsiyum birikimi ile karakterize bir kaskad sonucu
olustugu diisiiniilmektedir.””’ Bununla birlikte; mevcut varsayimin
aksine, ODD hastalarinda skleral kanallarin saglikli kontrollere
gore daha biiyiik oldugunu gosteren ve olusum etyolojisinde skle-
ral kanal yapisinin tek basina yetersiz kaldigini savunan ¢alismalar
da mevcuttur."”!

ODD gelisimi dinamiktir ve tiim yasam boyunca devam eder.
Drusen dogumda goriiniir degildir. Erken dénemde gémiilii olan
drusen birinci dekadin sonuna dogru yiizeye dogru yer degistire-
rek goriiniir bir hal almaya baslar."*'" Hoover ve ark. '* kendi 40
serilik olgularinda ODD’nin goriilme yaginin ortalama 10.2 oldu-
gunu bildirmislerdir.

Diske gomiilii olan drusen disk yiizeyine dogru yer degisti-
rirken disk kenarlarinin girintili ¢ikintili olmasina neden olur
(Resim 1a ve 1b). Ayrica 6zellikle nazal yarida belirgin olan kaba-
rikliklara neden olur. Bu siirecte drusen kalsifikasyonu da devam
eder ve yiizeydeki drusen refraktif bir hal almaya baslar. Bu siireg-
te damarlarin itilerek yon degistirmesine de neden olabilir."**'"

ODD genellikle gorsel sikayetlere neden olmadig: igin kli-
nikte atlanabilen bir tanidir. Bununla birlikte hastanin fark etme-
digi gérme alani kayiplarina neden olabilmektedir. Cogunlukla
asemptomatik olmasina ragmen, %11den %87’ye kadar gorme
alani kusurlariyla iligkili olabilecegini gozlemleyen ¢alismalar
mevcuttur."

Gorme alani kayb1 nedeni olarak kalsifiye birikintilerin kom-
sulugundaki gangliyon hiicrelerine yaptig1 basi nedeniyle hiicre
olimiine ve aksonal dejenerasyona neden olmasi 6ne siirtilmek-
tedir."* Bir baska teori de santral retinal arterdeki kan akiminin
azalmasina bagli olarak hiicre 6liimiine neden olmasidir.""”’

Resim 1a ve 1b: Her iki goztiniin de gorme keskinligi tam olan 12 yagindaki
bilateral optik disk druzeni tanili kadin hastanin renkli fundus fotograflarin-
da her iki optik diskin de sinirlarinin genigledigi ve silik oldugu fakat optik
disk tizerindeki kapillerlerin normal oldugu izlenmektedir.

Atesoglu Hi, Tekin K, Teke MY. Optik Disk Kabarikli1 ile Seyreden Konjenital Optik Sinir Anomalileri. Giincel Retina 2022; 6 (2): 75-82




Yiizeyel yerlesen drusenler gomiilii olanlara gore daha ¢ok
gorme alani defektlerine neden olmaktadir. Gérme alani kayiplar:
ozellikle alt nazal kadranda goriilmekle birlikte, kor noktada ge-
nisleme, arkuat defektler, periferik kayiplar da goriilebilmektedir.
(1)

ODD’nin devam eden néral doku kaybi nedeni ile hayatin
ikinci dekadina kadar biiylimeye devam ettigi, bundan sonraki sii-
regte daha yavas buytidiigii distiniilmektedir. Bununla paralel ola-
rak gérme alani kayiplarinin bu déneme kadar arttigs, bu siiregten
sonra gorme alanindaki kétiillesmenin minimum oldugu distiniil-
mektedir.""”'*) Gorme keskinliginde azalma nadir olmakla birlikte
non-arteritik anterior iskemik optik néropati, santral retinal arter
ve ven tikanmasina bagl olarak meydana gelebilmektedir.'"'*20!

ODD’ye bagl olarak diskte kiigiik yiizeyel kanamalar, disk-
ten vitreusa uzanan kanamalar, peripapiller subretinal kanamalar
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olabilmektedir. Bu kanamalarin, drusenin venlere yaptig1 komp-
resyon sonucu damar yapisinin erozyonuyla oldugu diistintiilmek-
tedir. Peripapiller subretinal kanamalarin rezoliisyonu sonrasinda
pigment degisiklikleri olabilmektedir. Ayrica bu kanamalarla bir-
likte olugan hipoksi sonucu peripapiller subretinal neovaskiilari-
zasyon da goriilebilmektedir.*”

Yiizeyel yerlesen drusenler oftalmolojik muayene ile nodiiler
yerlesimli depozitler olarak kolayca taninabilirken; derin yerle-
simli drusenlerin tanist daha zor olabilmektedir. Ozellikle derin
yerlesimli drusenler papilédemi taklit edebilmektedir. Bu yiizden
tanty1 dogrulamak icin ileri tetkiklere ihtiya¢ duyulabilir. Bu yon-
temlerden en 6nemlisi olan okiiler ultrasonografi (USG) kolay,
ucuz, pratik bir yontemdir. Drusen; A-tarama USGde ytiksek pik
verirken, B tarama USGde yiiksek yansiticili ve arkasinda golge-

lenme olusturan yapilar olarak tanimlanabilir (Resim 2a ve 2b).

Resim 2a ve 2b: Sol géziiniin gérme keskinligi 0.9 diizeyinde olan 35 yasindaki erkek hastanin renkli fundus fotografinda optik diskin kabarik oldugu, sinirlarinin

diizgiin seyirli olmadigs, optik ¢ukurlugun olmadig: ve disk tizerindeki kapillerlerin normal gériiniimde oldugu gortlmektedir. A-scan ultrasonografide druzenin

ytiksek pik olusturdugu, B-scan ultrasonografide ise druzenin vitreus i¢ine dogru uzandigi ve gerisinde golgelenme olusturdugu izlenmektedir.

Bazen optik disk ytizeyinde kiigiik parlak yansimalar goriilebilir.
Bunlar optik disk druseni ile karisabilir. Ancak bu yansimalar gain
azaltildiginda kaybolurken; drusende, i¢erdigi kalsifikasyon nede-
niyle yansiticilik devam eder.”*”

Fundus Floresein Anjiyografi (FFA); papilodem ve ozellikle
derin yerlesimli drusen ayirici tanisinda kullanilabilen invaziv
bir yontemdir. FFAda drusenli gozlerde diizgiin sinirli peripapil-
ler hiperfloresans, ge¢ doneme dogru artmaktadir. Papilodemde
ise erken donemde sizintiya baglh diizensiz sinirli hiperfloresans
goriliir. Papilodemdeki telenjektazik damarlardan nokta seklinde
olan sizintiya bagl kanamalar ge¢ doneme dogru birlesirler.”’

Fundus otofloresans (FAF), yiizeyel yerlesimli drusenlerde
tantyr desteklemek amaciyla kullanilan kolay uygulanabilen bir
yontemdir. Yiizeyel yerlesimli drusenler, FAF goriintiisiinde optik
disk disina uzanan hiperotofloresan yuvarlak-oval yapilar olarak
gortliirler (Resim 3a ve 3b). Drusen derinligi arttik¢a otofloresans
azalmaktadir.”

Spektral-domain optik koherens tomografinin (SD-OKT),
ODD ve disk 6demi ayirict tanisinda etkinligini aragtiran galis-
malarda her iki durumda da disk kabariklig1 oldugu belirtilmis-
tir. Bununla birlikte optik diskin i¢ yiizey konturunun gergek disk
6deminde diizenli iken drusende engebeli oldugu belirtilmis ve
bu bulgu “lumpy-bumpy gortinimii” olarak tanimlanmistir (Re-

sim 4a ve 4b).”***) Ayrica her iki durumda olusan subretinal hi-
poreflektif boslugun; disk 6deminde optik diskten uzaklastik¢a
kademeli olarak azalirken; drusende ani bir sekilde azaldig1 be-
lirtilmistir. ¢/

SD-OKT retina pigment epiteli ile lamina kribrosa arasinda-
ki bolgeyi goriintilemede yetersiz kalmaktayken, enhanced dept
imaging (EDI)-OKT daha derin goriintiilleme ile bu sorunun 6ni-
ne ge¢mistir. EDI-OKT ile drusenin boyutu, sekli, internal yapisi
gibi anatomik O6zellikleri daha iyi aydinlatilmistir. EDI-OKTde
drusenler hiperreflektif bir zonla gevrili hiporeflektif yapilar ya da
cekirdeksiz hiperreflektif birikimler olarak izlenebilirler. **

Glokom ile ODD birlikteliginde optik disk muayenesi,
ODD'ye eslik edebilen sikigik disk glokomatéz gukurlugun gelisi-
mini maskeleyebildigi i¢in zor olabilmektedir. Ayrica gorme alani
kayiplarinin glokomdan mi yoksa drusenden mi kaynaklandigin
anlamak zor olabilmektedir. Bu nedenle glokom tanili sinir lifi ta-
bakasi (RSLT) OKT ile degerlendirilmelidir.”" Drusenli hastala-
rin RSLT’si goriintiilemelerinin 6zellikleri incelenmis ve incelme-
nin ODD’li hastalarda daha ¢ok nazal peripapiller bolgede oldugu
gorilmistir. Derin yerlesimli drusenlerde normal RSLT degerleri
saptanirken, ylizeyel yerlesen drusenlerde tiim kadranlarda incel-

me saptanmustir.*”’
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Resim 3a ve 3b: Gorme keskinligi tam olan 36 yasindaki kadin hastanin sag goziine ait renkli fundus fotografinda optik diskin normalden daha bityiik ve sinirla-

rinin diizensiz oldugu goriilmektedir. Optik diskten ¢ikan damarlarin kivrimlarinin ve dolgunluklarinin arttig izlenmektedir. FAF goriintiisiinde diskte druzenler

hiperotofloresan olarak gériilmektedir.

2. Miyelinli Retina Sinir Lifi

Miyelinli RSLT popiilasyonun % 0.57 ile % 1’'inde goriiliir ve
retinanin en dis yiizeyinde altta yatan retina damarlarini gizleyen
beyaz veya gri-beyaz iyi sinirli yamalardan olugur (Resim 5).1%°!
Miyelinli sinir lifi vakalarinin ¢ogu tesadiifen, asemptomatik sag-
likli ¢ocuklarda veya yetiskinlerde oftalmoskopi ile teshis edilir.
Genellikle tek taraflidir.””!

Klinik olarak, miyelinli RSLT yamalar1 ¢ogunlukla optik sinir
basinin alt ve iist sektoriindeki optik sinir ile stirekli goriiniir ve
bu goriniimle disk kenarlarinda elevasyon ve disk sinirlarinin si-
linmesiyle papilodemi taklit edebilir. Distal boliimii yelpaze gibi
acilarak dagilir. Periferik retinada optik diskle devamlilik goster-
meyen izole miyelinli sinir lifleri goriilebilir."**"

Retina gangliyon hiicrelerinin miyelinizasyonu, optik trakttan
globa dogru ilerlemektedir. Gebeligin 8. ayinda miyelinizasyon
genellikle kiazmanin 6tesine gegerek optik sinire ilerler. Miyelini-
zasyon, genellikle durdugu lamina kribrozaya ulasana kadar distal
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Resim 4a ve 4b: Sag goziin yatay SD-OKT kesitlerinde optik disk tizerindeki
ve i¢indeki druzenler hiporeflektif kistik yapilar seklinde goriilmekte ve optik
diskin i¢ ytizey konturunun engebeli goriiniimii dikkat gekmektedir.

olarak devam eder. Lamina kribrozanin oligodentrosit progenitor
hiicre (OPC) go¢tinii engelleyerek miyelinizasyona fiziksel bir
engel olusturdugu diigiiniilmektedir.""*) Mevcut teori, ektopik
OPC’lerin miyelinli retina sinir liflerine yol agmasidir. Bu, ya la-
mina kribroza bariyeri tamamen islevsel hale gelmeden 6nce ya da
lamina kribroza bariyerinin gegici olarak bozulmasi ile meydana
gelebilir. Bu durum miyelinli sinir liflerinin hem dogustan hem de
edinsel olabilecegini agiklayabilir.””!

Miyelinli RSLT genellikle stabil olmakla birlikte ODD ile bir-
likte, kronik papilodem sonrasi, optik disk fenestrasyon cerrahi-
sinden sonra olusan edinilmis miyelinli RSLT olgulart literatiirde
belirtilmigtir.***’) Bununla birlikte ilerlemis glokom, optik néro-
pati, Behcet Hastaligy, retinal arter dal tikanikligy, plak radyoterapi
uygulanan baz1 olgularda oldugu gibi gerileme olabilecegi de kay-
dedilmigtir, 214245

Miyelinli sinir lifleri; genellikle izole asemptomatik bir bulgu
miyelinli RSLT."**°) Ayrica literatiirde sinir lifi ¢evresinde vaskii-
ler anomalilerin goriildiigii olgular da bildirilmistir. Bu olgularda
hafif telenjektazik damarlar, neovaskiiler damarlar, arter ve ven
dal tikanikliklar1 gozlemlenmigtir.”!

RSLT’nin miyelinizasyonu optik siniri igeriyorsa, kér nokta
genislemesi ile sonuglanabilir. Benzer sekilde, makulay1 cevrele-
yen miyelinli RSLT yamalar1 halka skotom ile sonu¢lanabilir. Mi-
yelinli sinir lifi yamasinin konumuna karsilik gelen izole periferik
skotomlar da goriilebilir.*




Resim 5: Renkli fundus fotografinda diski, diskin Gstiinii ve alt temporalini

kaplayan miyelinli sinir lifleri retina damarlarini gizleyen beyaz yamali alanlar
olarak izlenmektedir.

Infrared gériintiilemede miyelinli RSLT, yiiksek lipid icerigi
nedeniyle hiperreflektif goriiniir. Ayni zamanda FFA ve FAF go-
rintiilerinde blokaja bagli olarak koyu goriiniir. OKT'de, kalin-
lagmis RSLT miyelinizasyon alanlarinda agikga goriilebilir. Ayrica
miyelin lif kalinlig1 yiiksek olgularda, lezyon altinda golgelenme
nedeniyle detaylar segilemeyebilir (Resim 6). Miyelinli RSLT ler,
alttaki retina katmanlarini sikigtirarak i¢ ve dis pleksiform kat-
manlarin konfigiirasyonunu degistirebilir. >’

3. Hyaloid Arter Kalintilar1 ve Konjenital Vaskiiler
Anomaliler

Erken embriyogenez sirasinda goz i¢i yapilarin beslenmesin-
de hyaloid arter gorev alir. Vaskiiler sistem optik sinir basindan

R , [1]]
KON S
s

Resim 6: Optik diskten gegen dikey OKT'de sinir lifleri hiperreflektan olarak
izlenmekte olup, altta golgelenmeye neden olmaktadir.

baslar ve lense kadar uzanir. Retina damarlarinin olusmaya bas-
lamasiyla hyaloid arter sistemi gerilemeye baslar, dogumdan 6nce
kaybolur ve aselliiler hyaloid kanal (cloquet kanali) olarak kalir."**

Hyaloid sistemin gerilemesi fetal donemin geg evrelerine kadar
devam ettigi i¢in hyaloid sistem kalintilarinin prematiire 6ykiisii
olan yenidoganlarda goriilme siklig1 artar. Bir ¢alismada dogum
agirhigy 5 persentilin altinda olan bebeklerin % 95’inden fazlasin-
da ve 36. gebelik haftasindan énce dogan bebeklerin %90’ 1ndan
fazlasinda hyaloid vaskiiler kalintilarin bulundugu bildirilmistir.

“I Saglikli kigilerde lens arkasinda ve optik disk éniindeki kiigiik
kalintillarin goriilmesi miimkiindiir ve bunlar ¢ogunlukla gorsel
prognozu etkilemez (Resim 7a ve 7b)./*"!

Mittendorf noktasi/lekesi kristalin lensin arka ytizeyinde az
cok belirgin fibrovaskiiler plak olarak goriilebilen, gorsel eksene
hafifce asag1 ve nazal yerlesen, hyaloid arterin 6n kisminin par-
siyel kalintisidir.”*"! Bergmeister papilla, hyaloid arterin arka
kisminin yetersiz regresyonu ile olusan parsiyel kalintisidir. Optik
diske yapigmis kisa bant benzeri bir lezyon olarak kendini gosterir
ve genellikle nazalde yerlesmistir.”"! Daha hafif formu olarak op-
tik disk yiizeyini tiil gibi 6rten ve vitreusun sikica yapistig1 epipa-
piller glial doku olarak da goriilebilir.””">

Optik disk tizerinde kalan bu hyaloid arter kalintilar1 disk si-
nirlarinin siliklesmesine ve diskte yalanci bir 6dem goriintiisiine
neden olabilir.

»
c

Resim 7a ve 7b: 14 yasindaki erkek ¢ocugun renkli 6n segment fotografinda lens arka kapstiliine yapismis ve goz hareketleri ile sekli degisen hyaloid arter

kalintis1 gortilmektedir.
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Parsiyel regresyon kusurlarina gore hyaloid arterin tamamin-
da regresyon kusuru olmasi nadirdir.*"’ Patent hiyaloid damarlar
retina dokusu igerebilirler. Bu nedenle, fibrovaskiiler kitlenin op-
tik disk tizerinde traksiyonu diskin kabarik gortilmesine ve retina
dekolmanina neden olabilir."*** Ayrica kalic1 hyaloid arterde aktif
kan akimi nadir goriilse de prepapiller ve vitreus i¢i hemorajiler de
bildirilmistir.>

Non-pigmente konjenital vitreus kistleri de hyaloid arter sis-
teminin kalintis1 olarak goriilen nadir bir patolojidir. Bu kistler
optik diske fikse ve seffaf yapilardir. Bununla birlikte kist vaskii-
larize olabilir.”*’ Prepapiller kanama, disk kabarikligy, tilte disk,
peripapiller atrofi gibi bulgularla birlikte olabilir."*”

Onceleri hyaloid arter sisteminin kalintis1 olarak disiiniilen
prepapiller vaskiiler luplar, retinal arteryal sisteminin optik disk
cevresindeki konjenital vaskiiler anomalileridir.”* Bu damarla-
rin anjiyografik bulgulara gére %95 arteryal, %5 venoz kaynakl
oldugu gozlemlenmistir.””*") Genellikle asemptomatik seyreden
vaskiiler luplar retinal arter dal tikanikligi, gecici gérme kaybr,
vitreus hemorajisi gibi komplikasyonlara yol agabilir.*"****! Optik
diske yakinlig1 nedeniyle disk sinirlarinda siliklesmeyle birlikte
disk kabarikligina neden olabilir. Papilodemde goriilen venéz pul-
sasyon kaybinin olmayisi, peripapiller sinir lifinde 6dem olmayis1
ve FFAda sizintinin olmayisiyla papilddemden ayrilabilir.**

4. Konjenital Optik Disk Pigmentasyonu

Konjenital optik disk pigmentasyonu, lamina kribrozanin
6niinde veya i¢inde melanin birikiminin optik diske gri veya siyah
bir gériiniim verdigi durumdur.””’ Gergek konjenital optik disk
pigmentasyonu olduk¢a nadirdir ve genellikle optik ¢ukurlugun
olmadig1 hipoplazik gozlerde goriliir. Optik disk melanositomast,
hemoraji gibi durumlarda goriilen optik disk pigmentasyonu ise
sekonder optik disk pigmentasyonu olarak gruplandirilir.*

Silver ve Sapiro, |’/ farelerde ve sicanlarda yaptig1 caligmalarda
optik stalkin gelisme evresindeki “gecici distal melanin zonu”nun
optik sinir aksonlarmnin gogiinde etkili olduklarini belirtmis-
lerdir.Bu durum konjenital optik disk pigmentasyonunun diger
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anomalilerle, 6zellikle optik disk hipoplazisiyle birlikte olmasini
aciklayabilir. Cukurlugun olmadigy, hipoplazik, kabarik, sinirlar:
silik gri goriinimde diskler; disk etrafi arter ve ven anomalileriyle
birlikte olabilir. * Ayni zamanda nistagmus, pitozis, okiiler albini-
zim ve metabolik bozukluklarla birlikteligi de raporlanmugtir./* ¢!
Bu genis klinik spektrum nedeniyle gérme degisken derecelerde
etkilenebilir.

Konjenital disk pigmentasyonu; gri disk gortiniimiine neden
olan ve aslinda dogumda optik sinir miyelinizasyonunda gecik-
meyle seyreden hastalik grubundan (Beauvieux’s sendromu-psé-
do optik atrofi) ayrilmalidir. Bu hastalik grubunda gri disk gori-
niimii zamanla normale doner.”**”!

Bu iki durum genellikle oftalmoskopik olarak ayirt edilebilir,
¢iinkil gercek konjenital optik disk pigmentasyonunda melanin
birikimi genellikle ayr1, diizensiz ve graniilerdir. Ayrica pigmen-
tasyon kalicidir.*”!

Konjenital disk pigmentasyonunda diger ayiric1 tani optik
disk melanositomasidir. Melanositomanin genellikle tek tarafli
bir durum olmasi ve diger optik disk anomalileriyle iliskisinin ol-
mamasi ayirici tanida énemlidir."”"’

Sonug¢

Optik diskte kabarikliga neden olan konjenital optik disk ano-
malileri nadir goriilen hastaliklardir. Bunlardan en 6nemlisi optik
disk druseni olmakla birlikte miyelinli retinal sinir lifi, hyaloid ar-
ter kalintilar, konjenital optik disk pigmentasyonu diger neden-
lerdir. Bu hastaliklar genellikle izole asemptomatik olgular olarak
seyretmektedir. Bu hastaliklarin papilodemden ayrimi gereksiz
tetkik ve tedavinin Oniine gegilmesi agisindan 6nemlidir. Op-
tik diskteki spontan vendz pulsasyon varlig, diskte hipereminin
olmayis1, peripapiller sinir lifinin normal olmas1 6nemli ayirict
bulgulardir. Nadir olmakla birlikte optik diskte kabarikliga neden
olan bu hastaliklara eslik eden komplikasyonlar olabilir. Bu komp-
likasyonlar agisindan hasta bilgilendirilmeli ve diizenli olarak of-
talmolojik takibe alinmalidir.
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