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Primary Tumours of The Optic Nerve and The Optic Nerve Sheath

ÖZ
Primer optik sinir ve optik sinir kılıfı tümörleri, 
intraorbital tümörlerin yaklaşık %8’ini oluşturan 
ve çoğu benign karakterde olmakla birlikte görme 
kaybı, görme alanı defekti ve proptozis gibi görme 
fonksiyonunu belirgin ölçüde etkileyen bulgularla 
kendini gösteren tümörlerdir. Optik sinir gövdesin-
den köken alan tümörler sıklıkla benign optik sinir 
gliomundan meydana gelir, ancak gangliyogliom, 
medülloepitelyom, hemanjiyoblastom, melanositom 
gibi daha nadir görülen tümörler ve malign optik 
sinir gliomu gibi çoğunlukla ileri dereceli glioblas-
tomlar da saptanabilmektedir. Optik sinir kılıfından 
köken alan tümörler çoğunlukla optik sinir kılı-
fı menenjiyomu (OSKM) histolojisine sahip olup, 
intraorbital ve intrakanaliküler kökenli OSKM’ler 
primer, intrakranyal kökenli OSKM’ler sekonder 
tümör olarak sınıflandırılır. Optik gliom, OSKM ve 
hemanjiyoblastomlar sporadik görülebildiği gibi sı-
rasıyla Tip 1 ve Tip 2 Nörofibromatozis (NF) ile Von 
Hippel-Lindau (VHL) sendromlarının bir bileşeni 
olarak saptanabilir. Görme fonksiyonu açısından 
yıllarca sakin seyir izleyebilen optik sinir ve sinir 
kılıfı tümörlerinde ilerleyici görme kaybı, görme 
alanı defekti ve kozmetik açıdan tolere edilemeyen 
proptozis gelişimi görüldüğünde sistemik kemotera-
pi, cerrahi rezeksiyon ve radyoterapi yöntemleri ile 
tedavi düşünülmesi gerekmektedir. Optik gliomlarda 
sistemik kemoterapi başlıca tedavi yöntemi olarak 
kabul edilirken, OSKM’lerde stereotaktik fraksiyo-
ne radyoterapi gibi özelleşmiş tedavi yöntemleri ile 
daha başarılı sonuçlar elde edilmektedir.
Anahtar Kelimeler: Optik sinir gliomu, optik sinir 
kılıfı menenjiyomu, intraorbital tümörler, nörofibro-
matozis, stereotaktik fraksiyone radyoterapi.

Abstract

Primary optic nerve and optic nerve sheath tumors 
constitute approximately 8% of intraorbital tumors and 
although most of them are benign, they are manifested 
by findings that significantly affect visual function such 
as vision loss, visual field defect and proptosis. Tumors 
originating from the optic nerve trunk are mostly benign 
optic nerve glioma, but rarer tumors such as gangliogli-
oma, medulloepithelioma, hemangioblastoma, melano-
cytoma and high-grade glioblastomas such as malignant 
optic nerve glioma can also be detected. Tumors origina-
ting from the optic nerve sheath usually have optic nerve 
sheath meningioma (ONSM), of those with intraorbital 
and intracanalicular origin are classified as primary and 
intracranial ONSMs are classified as secondary tumors. 
Optic glioma, ONSM, and hemangioblastomas can be 
seen sporadically or as a component of Type 1 and Type 2 
Neurofibromatosis (NF) and Von Hippel-Lindau (VHL) 
syndromes, respectively. Treatment with systemic che-
motherapy, surgical resection and radiotherapy methods 
should be considered when progressive vision loss, vi-
sual field defect and cosmetically intolerable proptosis 
develop in optic nerve and nerve sheath tumors, which 
can have a quiet course for years in terms of visual fun-
ction. While systemic chemotherapy is accepted as the 
main treatment method in optic gliomas, more successful 
results are obtained with specialized treatment methods 
such as stereotactic fractionated radiotherapy in ONSMs.
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Giriş

Optik sinirin primer tümörleri, optik sinirin gövdesi ya da 
optik sinir kılıfından primer olarak köken alan tümörlere veri-
len isimdir. Optik sinir gövdesinden köken alan tümörlerin ço-
ğunluğunu histolojik olarak optik sinir gliomu oluşturmakta, 
ancak gangliogliom, medülloepitelyom, hemanjiyoblastom ve 
optik disk melanositomu gibi primer optik sinir tümörleri de 
saptanma, malign optik sinir tümörleri ise genellikle anaplas-
tik astrositom ya da glioblastom zemininde gelişmektedir.1,2 
Optik sinir kılıfı tümörleri ise histolojik özellik (menenjiyom, 
Schwannom, hemanjiyoperisitom) ve intraorbital, intrakanali-
küler ya da intrakranyal yerleşimine göre primer veya sekon-
der olarak sınıflandırılan tümörlerdir.

Epidemiyoloji

Optik sinir ve optik sinir kılıfı tümörleri, intraorbital yerle-
şimli tümörlerin yaklaşık %8’ini oluşturur.3 Primer olarak optik 
sinir yerleşimli tümörlerin %90’ı optik sinir gliomu veya optik si-
nir kılıfı menenjiyomu tanısına sahiptir.4 Optik sinir tümörleri çok 
yüksek oranda benign optik gliomu şeklinde görülmekle beraber, 
çok daha nadir görülen malign optik gliomu literatürde 66 has-
tada bildirilmiştir.2 Tüm intrakranyal tümörlerin yaklaşık %1’ini 
optik sinir gliomu oluştururken, çocukluk çağı beyin tümörlerin-
de bu oran %3-5 arasına ulaşmaktadır. Olguların %75’i ilk on yıl 
içerisinde ortaya çıkarken %90’ı 20’li yaşlardan önce sempto-
matik hale gelmektedir.5 Malign optik gliomların ise neredeyse 
tamamı orta ve ileri yaş yetişkinlerde ortaya çıkmaktadır.1,2,6 Op-
tik gliom hastalarında %10-70 oranında Tip 1 Nörofibromatozis 
(NF1) görülmekte, NF1 hastalarının ise %11-30’inde optik gliom 
tespit edilmektedir.5,7 Optik sinir kılıfı menenjiyomu (OSKM) 
%90 oranında intrakranyal kökenli olup orbitaya sekonder yer-
leşim gösterir. Primer OSKM olgularında %92 intraorbital, %8 
intrakanaliküler yerleşim göze çarpmaktadır.8,9 OSKM tipik ola-
rak orta yaşlı kadın hastalarda tek taraflı olarak görülmektedir.9 
Çocuklarda sıklıkla bilateral ve multifokal formu görülen OS-
KM’lerin yaklaşık üçte birinde Tip 2 Nörofibromatozis (NF2) 
saptanmaktadır.10,11 Literatürde yaklaşık 35 hastada bildirilen op-
tik sinir hemanjiyoblastomu sıklıkla Von Hippel-Lindau (VHL) 
hastalığı ile beraber görülmektedir.12,13

Klinik Özellikler

Benign Optik Sinir Gliomu

Benign optik sinir gliomunun klinik bulguları görme kes-
kinliği ve renkli görmede azalma, rölatif aferent pupil defekti, 
sıklıkla inferior distozi ile beraber proptozis, optik diskte ka-
barıklık veya solukluk ile şaşılık şeklinde karakterizedir.1,5,6 

Genellikle ağrısız ve yavaş seyirli olmakla beraber, tümör 
içine hemoraji gelişmesine bağlı olarak akut görme kaybı ve 
hızlı seyirli proptozis ile manifest olabilir.14 Genellikle intren-
sek sinir lifi hasarı nedeniyle görme kaybına neden olan gli-
omlarda, kronik kompresif etkiye bağlı olarak da optik sinir 
atrofisi, santral retinal ven tıkanıklığı ile uyumlu venöz staz, 
optosiliyer şantlar ve neovasküler glokom gibi ek bulgular 
saptanabilmektedir.1

Malign Optik Sinir Gliomu

Malign optik sinir gliomu benign formun aksine hızlı ve 
ilerleyici görme kaybı ve görme alanı defekti ile ortaya çık-
maktadır. Olguların önemli bir kısmında görme kaybına papi-
lödem, optik disk hemorajisi, oftalmopleji ve diğer nörolojik 
bulgular eşlik etmektedir.1,15 Optik disk proksimalinde yerle-
şik tümörlerde retrobulber ağrı ile birlikte optik nörit benzeri 
bulgular daha sık görülmekte iken, optik disk distali yerleşim-
li tümörlerde benzer semptomlar sıklıkla optik disk solukluğu 
ve atrofisi ile birliktelik göstermektedir.1,5 Malign optik glio-
mu daha çok tek taraflı başlamakla beraber 5-6 hafta gibi kısa 
bir sürede her iki optik sinirde tutulum saptanmaktadır.1,2,6 
İlerleyen dönemde hipotalamik disfonksiyon, hemiparezi gibi 
nörolojik semptomların eklenmesiyle beraber 1 yıldan kısa bir 
süre içinde ölümle sonuçlanabilir.6

Hemanjiyoblastom

Sporadik veya VHL ile ortaya çıkan hemanjiyoblastomlar 
genellikle tek taraflı tutulum gösterirler (Şekil 1). Gliomlarda 
görülen intrensek optik sinir hasarı yerine, kompresyon etki-
sine sekonder görme azalması ve görme alanı kaybı bulunan 
olgularda sıklıkla aksiyel ve pulsatil proptoz saptanmaktadır.13

Şekil 1: Von Hippel-Lindau sendromlu bir hastanın sağ gözünde optik 
sinir yerleşimli hemanjiyoblastomun renkli fundus fotoğrafı. Tümöre 
aynı zamanda fovea tutulumlu eksüdasyon ile birlikte subretinal sıvı 
eşlik etmekte.

Melanositom

Genellikle tek taraflı görülen melanositomlarda belirgin 
görme azlığı nadiren görülmektedir. Foveal eksidasyon ve 
tümör nekrozu ile ilişkili nöroretinite sekonder gelişen hafif 
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görme azlığının yanında, santral retinal ven oklüzyonu, tümör 
nekrozu ve malign transformasyonla bağlı olarak orta ve ciddi 
düzeyde görme kaybına rastlanabilmektedir.16 Rölatif aferent 
pupil defekti ve çeşitli görme alanı defekti paternleri görülen 
melanositomda en sık %75 oranında kör noktada genişleme 
saptanmaktadır.16 Fundus muayenesinde tamamı ya da bir 
kısmı optik disk üzerinde yerleşimli koyu kahverengi renkli 
hamartomatöz bir lezyon görünümünde olan melanositom-
ların koroidal komponenti optik disk komponentinden daha 
belirgin olabilmektedir (Şekil 2).16 Melanositom olgularının 
%10-15’inde görme keskinliğinde azalma saptanabilirken, 
%1-2 oranında olguda malign transformasyon saptanabileceği 
için uygun takiplerinin yapılması gereklidir.16

Şekil 2: Sağ göz optik disk melanositomunun renkli fundus fotoğrafı. 
Melanositomun optik disk temporal yarısını kaplayıp papillomaküler 
demete uzanım gösterdiği görülmekte.

Optik Sinir Kılıfı Tümörleri

Daha önce belirtildiği üzere, optik sinirin intraorbital ve/
veya intrakanaliküler kısmından köken alan menenjiyomlar 
primer, intrakranyal yerleşimli olup orbital yayılım gösteren 
menenjiyomlar ise sekonder optik sinir kılıfı menenjiyomu 
olarak adlandırılır. Optik gliomlara benzer şekilde başlıca 
semptom görmede azalma ve görme alanı defektleri şeklin-
dedir. Başlangıç görme keskinliği olguların yarısında 20/40 
ve üzerinde iken, yaklaşık %24’ünde el hareketi seviyesinde 
olabilir.9 Göz hareketleri esnasında oluşan geçici iskemiye 
başlı olarak kısa süreli görme kayıpları da oluşabilmektedir.17 
Görme alanı defektleri periferik defektler en sık olmak üzere 
kör nokta genişlemesi, altitudinal defekt ve skotom halinde 
saptanabilir.1,8,9 Olguların %59’unda görülen proptozis genel-
likle 2-5 mm arasında ve sıklıkla intraorbital yerleşim nedenli 
olup intrakanaliküler lezyonlarda nadiren görülmektedir.9 Op-
tik disk bulguları intraorbital olguların çoğunda görülür. Sık-
lıkla optik sinir ödemi saptanan olguların yaklaşık %30’unda 
optosiliyer şant damarları gözlemlenir.8,9,18 Orbita apeksi ya da 
intrakanaliküler yerleşimli tümörlerde ise optik disk bulguları 
nadiren görülür.

Tanı

Patoloji

Benign optik gliomların çoğu histolojik olarak jüvenil 
pilositik astrositomla uyumlu görünüm sergileyen Grade I 
tümörlerdir. Rosenthal fibrilleri ve eozinofilik granüler ci-
simler içeren bu tümörlerde vasküler proliferasyon ve atipi 
izlenebilirken malign transformasyon nadiren görülür.5 Optik 
gliomlar başlıca iki tip büyüme paterni gösterirler. Perinöral 
yayılım astrositlerin epidural ve subaraknoid alanda genişle-
meye yol açacak şekilde parenkim büyümesi ile karakterize 
olup sıklıkla NF1 ile ilişkili olgularda görülür. İntranöral ya-
yılım ise fibrovasküler trabeküllerin genişlemesi sonucu pia 
tabakasının araknoid ve dura tabakalarıyla birleşmesine yol 
açtığı, daha çok sporadik olgularda gözlemlenen bir büyüme 
türüdür.5 Optik glioma benzer klinik bulguları olan gangliyog-
liom ve medülloepitelyom da bu tümörlerin histolojik tanıları 
arasında yer almaktadır. Gangliyogliomlar bağ doku ile ayrıl-
mış gangliyon hücreler içerirken, medülloepitelyomlarda ise 
ağ izlenimi veren tübül ve kord yapılarından oluşan multila-
miner kolumnar hücre grupları izlenir.1 Malign optik gliom-
lar ise çoğunlukla ileri evre glioblastom görünümünde olup 
vasküler endotelyal proliferasyon, nekroz, hemoraji ve yaygın 
mitotik hücreler içerirler.1,5

Primer OSKM histolojik olarak sinsisyal ve tranzisyo-
nel olmak üzere iki patern gösterirler. Sinsisyal patern vas-
küler trabeküllerle ayrılmış poligonal hücrelerden oluşurken, 
tranzisyonel paternde iğsi ya da ovoid hücrelerin konsantrik 
girdap şeklinde dizilim gösterdiği ve psammom cisimcikleri 
içerdiği görülmektedir.8,9  Primer OSKM’ler optik sinir etra-
fındaki araknoid villuslardan köken alıp en düşük doku di-
renciyle karşılaştıkları güzergah boyunca füziform, tübüler ya 
da globüler şekilde yayılım gösterebilirler.8 Primer OKSM’ler 
intrakanaliküler yolu takip ederek orta kranyal fossaya ya-
yılım gösterebilmektedir. Sekonder OKSM’ler intrakranyal 
yerleşimli olup sfenoid kanat, tuberculum sellae, anterior 
klinoid proses ve olfaktör sulkustan köken alıp subdural alan 
boyunca optik sinir kılıfına uzanım gösterebilirler.1,8,9 Bu grup 
OKSM’lerde trigeminal ve vestibüler gibi periferik sinirler-
den köken alan Schwannom histolojisine sahip tümörlere rast-
lanabilmektedir.1

Görüntüleme

Optik sinir gliomlarında manyetik rezonans görüntüleme 
(MRG) başlıca yöntem olarak kullanılmaktadır. Optik sinir 
gliomu sıklıkla iki tip görünüm sergilemekte olup, en sık optik 
sinirde füziform genişleme şeklinde tespit edilirler. Bir diğer 
tipte ise optik sinirin çoğunlukla orta orbitada inferiora doğru 
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dirseklenme yaptığı görülür.5,19 T1-ağırlıklı MRG’de izointens 
ya da hipointens görüntü veren tümörler, T2-ağırlıklı MRG’de 
gadolinyum kontrastlı çekimde belirginleşen hiperintens bir 
görünüm gösterirler (Şekil 3). Optik sinir gliomunun MRG 
görünümü neredeyse patognomonik olarak kabul edilir.7 Bil-
gisayarlı tomografi (BT) görüntülemesinde ise optik kanalda 
genişleme ve ince kalsifikasyonlar saptanabilir.6 Optik sinir 
hemanjiyomlarında MRG ile yapılan T1-ağırlıklı kontrastsız 
çekimlerde lezyonun kistik yapısını gösteren, beyin parenki-
mine göre hipointens veya izointens kitle tespit edilebilir.13

Şekil 3: Manyetik rezonans görüntülemede T1-ağırlıklı sekansta sağ 
göz intraorbital optik sinir segmentinde kontrast madde tutulumu be-
lirgin olan optik gliom görünümü.

OSKM’lerin görüntülemesinde tıpkı optik sinir gliomla-
rında olduğu gibi MRG altın standart olarak kabul edilmek-
tedir. Yağ baskılı T1 ve T2 ağırlıklı sekanslarda izointens ve 
hiperintens görünen ve gadolinyum kontrastla belirginleşen 
lezyonlar görece radyolusen olan optik sinirin etrafını çev-
reledikleri için BT ve MRG’de olguların yaklaşık %24’ünde 
patognomonik “tramvay hattı” görüntüsünü verirler.8,20,21 Ol-
guların %20-50’sinde BT görüntülerinde optik sinir kılıfı kal-
sifikasyonları saptanabilir.8 OSKM’lerde tipik olarak gelişen 
tübüler, füziform ve globüler büyüme paternleri görüntüleme 
ile saptanabilir.

Tedavi

Optik sinir ve optik sinir kılıfını tutan tümörlerde birinci 
öncelik görme fonksiyonunun korunmasıdır. Malign optik gli-
om hariç tutulursa, her iki tümör grubu da yıllar içerisinde çok 
yavaş ilerleyen bir seyir göstermektedir. Bu nedenle 3-6 aylık 
aralarla yapılan ve yıllık MRG ile desteklenen klinik takipte 
görme fonksiyonunun değerlendirilmesi, görme keskinliği ve 
görme alanında belirgin azalma saptanması durumunda tedavi 
seçeneklerinin değerlendirilmesi uygundur.19

Medikal

Optik sinir gliomlarının tedavisinde kemoterapi, özellikle 
gelişim çağındaki çocuklarda radyoterapi gereksinimini erte-
leyebilmek için kullanılmaktadır. Önceleri 7 yaş altı çocuk-
larda uygulanmakta olan kemoterapi, günümüzde tüm çocuk 
yaş grubunda ilk tedavi seçeneği olarak değerlendirilmekte-
dir.7 Gliomların kemoterapisinde başlıca seçenek vinkristin 
ve karboplatin kombinasyonundan oluşan Packer prosedürü-
dür.22 NF1 ile ilişkili olgularda vinkristin/karboplatin tedavi-
sinin 3 ve 5 yıllık progresyonsuz sağkalım oranları sırasıyla 
%77 ve %69 olarak bildirilmektedir.23 Son yıllarda progresif 
ve nüks gösteren düşük dereceli gliomların tedavisinde mito-
jen aktif protein kinaz (MAPK) yolağı üzerinde etkili MEK 
inhibitörlerin etkili olduğu gösterilmiştir.24 Bir anti-VEGF an-
tikoru olan ve güncel oftalmoloji pratiğinde de yoğun olarak 
kullanılan bevasizumabın sistemik kullanımının da tedaviye 
dirençli pediyatrik optik gliom olgularında hızlı tedavi cevabı 
sağladığı bildirilmiştir.25

OSKM’lerin birçok hormon ve büyüme faktörü reseptörü 
taşıyan tümörler olduğu bilinmektedir. Bu tümörlerde özel-
likle progesteron reseptörünün %64 oranında tespit edildiği 
bildirilmiştir. Ancak güncel tedavide OSKM’lere etkili bir ke-
moterapi rejimi saptanmamıştır.23,26

Cerrahi

Optik sinir gliomlarında cerrahi tedavinin yeri sınırlıdır ve 
kozmetik açıdan tolere edilemeyen proptozis, optik kiyazma 
harici yayılım ve ilerleyici görme azalması durumlarında yapıl-
ması önerilir. Optik gliomun cerrahi rezeksiyonunun iyi gören 
gözde yüksek ihtimalle görme kaybına neden olacağı unutulma-
malıdır. Orbitotomi ya da kranyotomi yoluyla ulaşılan cerrahide 
tümörün ekzofitik ve kistik kısımlarının çıkarılması ile yetinen 
bazı yazarlar mevcuttur.4-6,23 Optik sinir hemanjioblastomların-
da ise tümör progresyonu ve peritümöral ödem nedeniyle cerra-
hi tedavi planlaması uygun olup, lateral orbitotomi, endoskopik 
transsfenoidal yaklaşım ve kranyotomi gibi yöntemlerle tümör 
eksizyonu planlanabilmektedir.13 OSKM’lerde de cerrahi teda-
vi seçeneği intrakranyal yayılım ve tolere edilemeyen proptoz 
gibi durumlarda dekompresyon amaçlı olarak düşünülmektedir. 
OKSM’ler genellikle optik sinirin intraorbital ve intrakanalikü-
ler pia damarlarından beslendikleri için bu tümörlere uygulanan 
cerrahilerde iskemik hasara sekonder görme kaybı gelişmesi 
neredeyse kaçınılmaz olmaktadır.8 OKSM’lerde cerrahi sonrası 
görme kaybı oranları %94’ü bulabilmektedir.9 

Radyoterapi

Radyoterapi hem optik sinir gliomları hem de OSKM’ler-
de etkili bir tedavi seçeneğidir. Konvansiyonel 160 ile 200 
cGy’lik fraksiyone dozlarla uygulanan tedavilerde optik sinir 
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gliomunun progresyonsuz sağkalım oranlarında anlamlı ar-
tışlar olduğu bildirilmektedir.5 Tedavi sonrası görme keskin-
liğinde azalma oranlarının ileri yaştaki çocuklarda erken yaş 
grubundaki çocuklara göre daha az olduğu bilinmektedir.27 
OSKM’lerde radyoterapi medikal ve cerrahi tedavilerden 
daha etkili bir yöntem olarak göze çarpmaktadır. OSKM’de 
diğer tedavi yöntemleri ile radyoterapinin karşılaştırıldığı bir 
çalışmada radyoterapinin hem görme keskinliğinin korunma-
sında en başarılı yöntem olduğu, hem de tedavi sonrası komp-
likasyon oranlarının sadece cerrahi ve cerrahi ile kombine 
radyoterapiden daha düşük olduğu bildirilmiştir.28 Ancak kon-
vansiyonel radyoterapinin oküler, nörovasküler, endokrin ve 
nörokognitif sekellere yol açabileceği göz önünde bulundurul-
malıdır. Oküler yan etkiler arasında en sık görülenler akut ön 
segment inflamasyonu (keratit, iridosiklit), kuru göz, katarakt, 
radyasyon retinopatisi ve radyasyonla ilişkili optik nöropatiyi 
içermektedir.21 Ayrıca konvansiyonel radyoterapinin özellikle 
NF1 ile ilişkili optik gliomlarda sekonder intrakranyal tümör-
lerde artışa neden olduğu görülmektedir.5,23

Radyoterapide gerek tedavinin tümör üzerindeki etkin-
liğini artırabilmek, gerekse bahsi geçen yan etkileri azalta-
bilmek amacıyla birçok güncel teknik uygulanmaktadır. Bu 
yöntemler arasında 3 boyutlu konformal radyoterapi, intensite 
modülasyonlu radyoterapi, stereotaktik fraksiyone radyote-
rapi (SFRT), stereotaktik radyocerrahi (SRC) ve proton ışını 
radyoterapisi bulunmaktadır.8 Bu modalitelerde toplam rad-
yasyon dozu 50 Gy’nin, fraksiyon dozu ise 10 Gy’nin altında 
tutularak radyasyonla ilişkili optik nöropati gelişimi azaltıl-
maktadır.21 Bu tedaviler arasında SFRT, OSKM tedavisinde 
en sık kullanılan teknik olarak öne çıkmaktadır.19,29 Toplam 
ortalama 51 Gy dozun 1.8Gy fraksiyonlar halinde verildiği 
bu tedavide %92 olguda görme keskinliğinin ya stabil kaldığı 
(%50) ya da düzeldiği (%42) gözlemlenmiştir.30 SRC tekniği 
ile tümör alanına çok daha yüksek oranda radyoterapi uygu-
lanabilmekle beraber, radyasyonla ilişkili komplikasyonların 
SFRT kıyasla daha fazla olması nedeniyle SRC kümülatif 
dozları ve tedavi seansları ile ilgili düzenlemeler yapılan ça-
lışmalar gerçekleştirilmektedir.8

Sonuç

Optik sinir ve optik sinir kılıfı tümörleri, sporadik ve NF1/
NF2/VHL gibi sistemik hastalıklarla birlikte görülebilen, pe-
diyatrik ve erişkin popülasyonlarda görülebilen intraorbital 
tümörlerdir. Çoğunlukla benign karakterde tümörler olmala-
rına rağmen optik sinir üzerinde infiltratif ve kompresif etki-
lerinden ötürü görme keskinliği ve görme alanı defektleri ile 
karakterize olan bu tümörlerde klinik gözlem ve görme bulgu-

larındaki bozulmanın yakın takibi önem taşımaktadır. Kemo-
terapinin en çok optik gliom olgularında etkili olduğu, radyo-
terapinin hem optik gliom hem de OSKM olgularında görme 
fonksiyonunun korunmasında sıklıkla başvurulan bir yöntem 
olduğu görülmektedir. Tolere edilemeyen proptozis ve intrak-
ranyal yayılımlarda cerrahi tedavi seçeneği değerlendirilebilir.
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