Gorme Alani ve Retina Sinir Lifi Tabakasi Defekti Olan
Optik Sinir Bagi Druseni Olgusu

Visual Field Defect and Retinal Nerve Fiber Layer Defect in a Case of
Optic Nerve Head Drusen
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ABSTRACT

Optik sinir bagi druseni prelaminar alanda yerlesen aseli-
ler kalsifiye yapilardir. Optik sinir bagi druseninde kalsifiye
hyalin yapilarin ganglion hicrelerine basisi sonucu akzop-
lazmik akimin bozulmasi ve hicre 6limine bagh gérme
alani ve retina sinir lifi defektleri gérilmektedir.
B-mod ultrasonografi (USG) ile saptanan ve kirmizidan
yoksun cekilen fundus fotografinda otofloresans gérilen
olguyu sunmadaki amacimiz optik sinir bagi druseninde
optik koherens tomografi (OCT) ile retina sinir lifi defekti
ve otomatik perimetri ile gérme alani defektini degerlen-
dirmek; bu defektlerin her zaman birbiri ile uyumlu olma-
digini géstermektir.

Anahtar Kelimeler: Gérme alani defekti, optik sinir bagi dru-
seni, OCT.

GiRiS

Optik sinir bagi druseni (OSD) etiolojisi tam olarak
bilinmeyen aseluler kalsifiye birikimlerdir.! Histopatolojik
olarak kalsifikasyon gésteren hyalin globUler cisimler?
optik sinir aksonlarinin kalsifiye intraseltler mitokondri-
leri® ve iceriginde amino asidler, ribonUkleid asidler, az
miktarda demir ve kalsiyum iceren yapilar* seklinde ta-
nimlanmigtir. Lamina kribrosanin anteriorunda yerlegimli
olan bu birikimler 5-1000 u capinda gérolirler.* Insi-
dansinin %0,34 ile %2 arasinda degistigi bildirilmigtir.!?
Cogunlukla beyazlarda, %75 bilateral, %14-33 oranin-
da da unilateral ve asimetrik olarak gorilur.!® Degisken
penetrans gézlenmekle beraber otozomal dominant
gegis varligi; retinitis pigmentosa, psédoksantoma elas-
tikum ve Alagille sendromu gibi kalitimsal gecisli hasta-
liklarla sik goroldogt bildirilmektedir.2® Oftalmoskopik
muayenede gérilebilen drusen “asikar drusen” olarak
adlandirilirken, bulanik disk kenarlari ve damarlarin
anormal dallanmasi ile kendini gdsteren fakat gérile-

Optic nerve head drusen are acellular calcified concretions
located prelaminarly. Compression of ganglion cells by
calcified hyaline structures results in alteration in axoplas-
mic flow and cell death and so visual field and retinal nerve
fiber layer defects are seen in optic nerve head drusen.
Our aim in reporting this case of optic nerve head drusen
detected by B-mode USG and showing autofluorescence
in red free fundus photograph is to evaluate retinal nerve
fiber layer defect with OCT and to evaluate the visual field
defect with the use of automated perimetry and to show
that these defects do not always correlate.

Key Words: Visual field defect, optic nerve head drusen,
OCT.
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meyenler “gémili drusen” olarak adlandinlmaktadir.
OSD erken yaslarda sinir icinde fakat lamina kribrosa
dnunde gémulidir, oftalmoskop ile gérilemez. Ucinci
-dérdinct dekada gelindiginde yizeye ilerleyip gérinir
hale gelmektedir.6 OSD ile beraber retinal damarlarda
anormal bifurkasyon ve trifurkasyon, silioretinal arter,
spontan vendz pulsasyon, fizyolojik gukurlukta kaybol-
ma, retina pigment epitelinin bozulmasina bagl disk si-
nirlarinda dizensizlik, subretinal neovaskiler membran
ve hemordaiji, retinal koroidal kollateraller, peripapiller
neovaskilarizasyon, tikayici damar hastaliklarina bagli
iskemik optik néropatiler gérilebilmektedir.% Psédopa-
pillddem nedeni olan drusen diger disk 6demi neden-
lerinden kapiller telenjiektazi, yumusak eksudalar, peri-
papiller retinal katlantilarin olmayigi ile ayrilmaktadir.?
Ayrica OSD anterior iskemik optik néropati,?”® glokom??
ve idiopatik intrakranial hipertansiyon' gibi hastaliklarla
da birlikte gérulebilir.
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Optik sinir bagi druseninin etiopatogenezinde Ug
mekanizma ileri strilmuostor. Birinci mekanizmaya gére
skleral kanal darligina bagl olarak kalsifiye cisimcikler
ganglion hicrelerine basi yaparak akzoplazmik akimin
azalmasina, ganglion hicrelerinin 8limine ve retrograd
akzonal dejenerasyona neden olurlar.’24" Dar skleral
kanalin patogenezde etkili oldugu ileri strilse de Floyd
ve ark.'nin yayininda skleral kanal boyutlarinin drusen
olusumunda etkisinin olmadigi ifade edilmistir.2 ikinci-
sine gére anormal akzonal metabolizma olugumlarina
neden olmaktadir.’®' Uciinct mekanizma ise optik sinir
basi druseninin konjenital displastik disklerde gérildi-
guna ileri sirmektedir.2'2

OSD hipermetropiye bagli psédopapillédem, kafa
ici basing arhigina bagh gergek papillédem, optik sinirde
meninjiom veya glioma bagli kompresif optik néropati
gibi hastaliklarla kansgabilir. Yizeyel drusen fundosko-
pide optik sinir Gzerinde dizensiz, parlak sar globuller
olarak gérilorler. Gémili drusenin teghisinde ve ayi-
rici tamsinda ultrasonografi altin standarttir.’* B-mod
ultrasonografide kalsiyuma bagl akustik gélge veren
yuksek yansimali yuvarlok yapilar olarak gérolurler.
Fundus floresan anjiografide kontrast verilmeden énce
cekilen kirmizidan yoksun géruntide otofloresans verir
ve ge¢ fazlarda hiperfloresans gérilebilir.® Diger yén-
temler ise bilgisayarli tomografi'4¢ ve manyetik rezonans
goruntuleme® (yUzeyel kalsifikasyonlar gésterirler), ta-

rayici lazer oftalmoskopidir.’® Retina sinir lifi hasarina
bagh gérme alani defekti gérildiginden optik kohe-
rens tomografi,"*1? otomatik perimetri ile gérme alani
Blgumy!+¢1215 OSD takibinde kullanilmaktadir. Bu olgu-
yu sunmadaki amacimiz OSD’de optik koherens tomog-
rafi (OCT) ile retina sinir lifi defekti ve otomatik perimetri
ile gérme alani defektini degerlendirmek; bu defektlerin
her zaman birbiri ile uyumlu olmadigini géstermektir.

OLGU SUNUMU

Otuz yaginda bayan olgu sag gézinde daha az
gbérme sikayetiyle klinigimize bagvurmustu. Yapilan mu-
ayenesinde en iyi dizeltilmis gérme keskinligi sag gézde
20/20 (-1.50a175), sol gézde 20/20 olarak saptand:.
Biomikroskopik muayenesinde én segmenti dogal olan
olgunun géz i¢i basinglan sag gézde 14 mmHg ve sol
g6zde 13 mmHg olarak 8l¢ildu. Fundus muayenesin-
de bilateral optik diskte kabariklik ve sinirlarinda silinme
(Resim 1) gérilen olguya B-mod ultrasonografi yapil-
diginda optik sinir Uzerinde akustik gélge veren yUksek
yansimali yapilar gérilerek optik sinir bagi druseni tanisi
kondu (Resim 2) ve kontrast verilmeden énce ¢ekilen kir-
mizidan yoksun fundus fotografinda drusenin otoflore-
sans gosterdigi saptandi (Resim 3). Olguya Humphrey
perimetri cihazi (Zeiss Humphrey systems, Dublin, Cali-
fornia USA) ile yapilan santral 30-2 threshold gérme ala-

Resim 1: Fundus muayenesinde gérilen bilateral optik diskte kabariklik ve sinirlarinda silinme.

Resim 2: B-scan ultrasonografi yapildiginda optik sinir Gzerinde akustik gélge veren yGksek yansimali yapilar.
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Resim 3: Kontrast madde verilmeden énce cekilen kirmizidan yoksun fundus fotografinda drusenin gésterdigi otofloresans.

Resim 4: Humphrey perimetri cihazi ile yapilan santral 30-2 threshold
gérme alani tetkikinde gérilen bilateral inferior arkuat skotom .

ni tetkikinde bilateral inferior altitudinal defekt saptand:
(Resim 4). 3 ay sonra tekrarlanan tetkikte defektin aynen
devam ettigi goérildo (Resim 5). Olgunun retina sinir lifi
defektini saptamak icin Zeiss Stratus 3000 OCT cihazi
(Carl Zeiss Meditec, Inc, Dublin, California USA) ile yapi-
lan OCT'de sag gdzde retina sinir lifi defekti superiorda
saptandi. Superiordaki sinir lifi hasari gérme alaninda
gorilen inferior altitudinal defekt ile uyumluydu (Resim
6). Solda druseni daha buyik olan olgunun OCT'sinde
ise optik sinir inferiorunda sinir lifi tabakasinin belirgin
olarak daha ince oldugu gérilmekteydi, superiorda ise
kismi incelme eglik etmekteydi. Bu bulgu ise gérme ala-
ninda saptanan inferior altitudinal defekt ile kismi uyum-
suzluk gdstermekteydi.

TARTISMA

OSD saptanan codu olgu asemptomatiktir. Ancak
OSD’nin ganglion hiicre aksonlarina basarak hasar ver-
digi bdylece retina sinir lifi tabakasini incelterek gérme
alani defekti olusturabildigi ifade edilmektedir."? Walsh
ve Hoyt lamina kribrosa ve skleraya yakin yerlesimli gé-
mulu druseni olan olgularda gérme kaybina yol acan

......

Resim 5: Uc ay sonra tekrarlanan gérme alani tetkikinde defektin
aynen devam ettigi goérildu.

sinir lifi hasarinin ve buna baglh gérme alani defektinin
daha fazla oldugunu ifade etmiglerdir.'® Katz ve ark.’nin
yaphgi calismada 58 gémili druseni olan gézin sadece
3'Unde gérme alani defekti saptanmig ve derin yerlegimli
drusenin ancak oftalmoskopik olarak gérilebilen diger
drusenle beraberliginde gérme alani defekti olustura-
cadi ifade edilmigtir.! Kiegler gérinen ve gémili optik
sinir bagi druseninde gérme alani defektlerini kiyaslamig
ve gémuli drusende gdrinenlere gére otomatik peri-
metride ortalama defektin belirgin olarak az oldugunu
gdstermistir.’”” Olgumuzda OSD bilateral oftalmoskopik
olarak gérilmekte ve belirgin gérme alani defekti olus-
turmaktaydi.

Periferik gérme alani defektine %71-75 olguda
rastlanmaktadir.’'2'8 Haynes ve ark. ile Calvo-Gonzales
ve ark. calismalarinda olgularin hepsinde gérme alani
defekti saptamig; drusenin yeri ile gérme alani hasarinin
yerinin her zaman uyumlu olmadigini ifade etmiglerdir.®#
Calvo-Gonzales ve ark. azalan sikhkla; %40’ inda inferi-
or arkuat skotom (yarisi nazal skotom), %40'inda alt ya-
nalan tutulumu (hafif Ust yarialan tutulumu ile beraber),
%10’unda superior arkuat ve nazal skotom ile %10’unda
izole nazal skotom gézlemlemiglerdir.* Bhatt ise OSD’de
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Resim 6: OCT tetkikinde sag gézde retina sinir lifi defekti superiorda, sol gézde ise inferiorda saptandi.

a) koér noktada genisleme (%60); b) arkuat defekt veya
sektérel defekt, halka skotomu ve parasantral skotom
olusturan sinir lifi defekileri, ¢) gérme alaninda genel
dizensiz daralma seklinde 3 tip defekt ifade etmistir.
Savino ve ark. 47 gézin 12'sinde (%25) gérme alani de-
fekti saptamig, 10 gézde kér noktada genigleme, 2 goz-
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Resim 7: 6 ay sonraki OCT bulgusunda sag gézde retina sinir lifi
defekti superiorda, sol gézde ise inferiorda saptandi.

de gérme alaninda genel daralma gézlemlemislerdir.'®
Katz ve ark. gémili druseni olan 58 gézin Gginde hepsi
inferior arkuat skotom olmak Uzere gérme alani defekti
saptamighr.”  Bizim olgumuzda da yapilan Humphrey
30-2 threshold gérme alaninda bilateral inferior altitu-
dinal defekt saptanmisg ve U¢ ay sonraki yapilan gérme
alani tetkikinde de bu defektin sebat ettigi gértlmustir.

OCT 10 u kalinhginda boylamsal ¢ézinirlukle gé-
zUn arka segmentindeki dokulardan gelen optik yansi-
malari 8lcer ve kesitsel retinal topografi cikarir.'? Stratus
3000 retina sinir lifi tabakasi ve retina pigment epiteli-
ni degerlendirerek optik sinir bagi hakkinda bilgi verir
ve optik sinir bagi druseni olgularinda sinir lifi kaybini
perimetriye gére daha erken ve doha hassas olarak
gosterir.4121? Katz ve ark. 58 gémUlU druseni olan gézin
21'inde optik sinire 30 derecelik agilarla 12 kadran OCT
yapmuglar ve 252 kadranin %91'inde normal veya Gze-
ri; %72'sinde sinirda; %2’sinde anormal sinir lifi kalinhg
elde etmislerdir. G6mUlU drusende normal retfina sinir lifi
kalinhgr oldugu halde, fokal incelmelerin OCT ile gor-
me alani defektlerinden daha erken saptandigini ifade
etmiglerdir.! Floyd ve ark. OCT ile skleral kanal i¢ bas-
langig yerini retina pigment epiteli ve Bruch membraninin
bittigi yer olarak, dig bitis kismini da lamina kribrosanin
bittigi yer olarak 6 kadranda isaretlemis ve harita ¢ika-
rarak skleral kanal capini 8lgmusglerdir.’? OSD olanlarda
skleral kanali kontrol grubuna kiyasla benzer veya daha
biyik bulmuslar ve Mullie ve Sanders’in'' ifade ettigi gibi
kigUk skleral kanalin OSD’ne neden olmadigini géster-
mislerdir. Bizim olgumuzda sag gézin OCT élciminde
superiorda, sol gézin élciminde ise inferiorda ve kismi
olarak superiorda retina sinir lifinde incelme tespit edil-
mistir. Sag gézde superiorda gérilen sinir lifi incelmesi
gérme alaninda saptanan inferior altitudinal defekt ile
uyumlu iken sol gézde inferiorda belirgin olarak supe-
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riorda ise kismi olarak gérilen incelme gérme alani ile
kismi uyumsuzluk géstermektedir.

OSD'nin yerinin her zaman gérme alani defekti-
nin yerlegimi ile uyumlu olmadigini ifade eden yayinlar
mevcuttur.'3# Literatirde OCT bulgulari ile gérme alani
hasar yerlesimini kiyaslayan yayina rastlamadik. OCT’de
sinir lifi miktari optik sinirin kesitsel alani ve diskin reti-
na yUzeyine olan mesafesi hesaplanarak dlctimektedir.
Optik sinir morfolojisini etkileyen hastaliklarda artefaki-
lar olusabilmektedir.? Solda gérinen druseni olan ol-
gumuzun OCT analizinde saptanan sinir lifi incelmesinin
goérme alani hasarinin yerlesimi ile kismi uyumsuzlugu-
nu géstermek acisindan bu olgunun anlamli oldugunu
dUstinmekteyiz. Bu uyumsuzluk optik disk morfolojisinin
olusturdugu kismi artefakta bagl olabilir. Daha anlam-
li sonuc¢ elde etmek icin daha fazla optik disk druseni
olgusunda perimetri ve OCT kiyaslamasi yapilmasi uy-
gundur.
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