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OZET

Cocuklugundan beri sol gozii gbrmeyen 18 yagindaki kadin olguya ait klinik dzellikler de-
gerlendirildi. Gorme keskinlikleri sagda tam solda absolu diizeyde olan olgunun biomikrosko-
pik 6n segment muayene bulgulari normaldi. Fundus muayenesinde sag goz bulgulart normal
olan olgunun, sol goz papillasim tamamen Orten beyaz glial doku ve peripapiller pigment degi-
siklikleriyle birlikte optik disk etrafindan sagilan artnmg sayida retinal damarlar bulunmaktayd.
Olgunun sol goz foveas: tespit edilemedi. Sol gézde optik koherens tomografi (OKT) inceleme-
sinde optik disk baginda prepapiller glial dokuya ait yaygin reflektivite artii tespit edilen olgu-
nun makiiler OKT incelemesinde fovea depresyonu bulunmamaktaydi ve difer gize gire ma-
kiila kalinhi inceydi. Kraniel ve orbital manyetik rezonans goriintiilleme bulgulan normal olan
olgunun, orbita bilgisayarl tomografi ve ultrasonografisinde distal optik disk kesiminde kalsifi-
kasyonla uyumlu opasite tespit edildi.

Anahtar Kelimeler: Korliik, dogustan anomaliler, optik sinir; optik koherens tomografi

SUMMARY

The Clinical Features and Imaging Findings of a Case with Morning Glory Syndrome

Clinical findings of 18-year old female case admitting with the complaint of blindness in
her left eye that was present since his childhood were evaluated. Her visual acuities were comp-
lete on the right and absolute on the left. Her biomicroscopical anterior segment findings were
within normal limits. In her fundoscopic examination, while the findings of the right eye were
within normal limits, there were prepapillary elevated glial tissue that was cover the entire pa-
pilla, nasally located peripapillary pigmentous changes, and increased number of retinal vessels
arising from the disc margin in her left eye. Her left fovea could not be observed. In optical co-
herence tomography investigation of the optic nerve head in her left eye, there was hyper reflec-
tivity of the prepapillary glial tissue. In the left macular OCT examination, macular thickness
was thinner than the other healthy eye and there was no foveal depression. While the cranial
and orbital magnetic resonance imagings of the case were within normal limits, her orbital com-
puted tomography and ultrasonography examination disclosed the opacity correlating with cal-
cification in the distal optic disc region.
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GIRIS

Optik diskin dogustan anomalileri nadir olarak kar-
simiza ¢ikmakia ve olgulan gofunlukla va tek tarafl ya
da asimetrik olarak etkilemektedir. Ortaya gikan klinik
bulgular optik diskin etkilenme diizeyi ile yakindan ilis-
ki sergilemekie ve bazen cesitli gtz disi anomalilerle
birliktelik giriilmektedir. Bu yiizden bu tiir anomalilerin
dogru teshis ve tedavi ile takip edilmeleri Gnemlidir
(1.2).

Bu ¢alismada morning glory sendromu (MGS) ile
takip edilen bir olguya ait klinik Gzellikler sunolmakia-
dir.

OLGU SUNUMU

Cocuklugundan beri sol giziinde meveut bulunan
gdrememe sikayeti ile bagvuran 18 yasindaki kadin ol-
guya ail klinik dzellikler degerlendirildi. Herhangi bir
sistemnik hastalifn ya da aile éykiisii bulunmayan olgu-
nun girme keskinlikleri sagda tam, solda absolu diizey-
de idi. Goz hareketleri her yonde serbest bulunan ve
propozisi bulunmayan olgunun sol géziinde afferent pu-
pil defekti meveutiu. Korneal 151k risflesi testinde ortofo-
rik olan olguda biomikroskopik én segment muayene
bulgulan da normaldi. Fundus muayenesinde sag goziin-
de normal bulgular meveutken, sol giziinde ise papilla-
st tamamen drien beyvaz renkteki kabank ghal doku ve
peripapiller pigment degisiklikleri ile birlikte optik disk
etrafindan sagilan ¢ok sayida retinal damarlar bulunmak-
taydi. Olgunun sol gbz foveasina ait depresyon ise tespit
edilemedi. Fundus floresein angiografisinde (FFA) sol
givzde peripapiller arterioveniz baglantilar ve koroideal
perfiizyon defekti tespit edildi (Resim 1),

Optik koherens tomografi (OKT) incelemesinde sol
gozde optik disk baginda prepapiller glial dokuya ait
vaygin reflektivite artisi tespit edilen olgunun makiler
OKT incelemesinde fovea depresyonu bulunmamaktayd
ve diger gbze gore makiila Kalinhf inceydi (Resim 2).

Kraniel ve orbital manyetik rezonans (MR) giriintii-
leme bulgulan normal olarak degerlendirilen olgunun,
orbita bilgisayarh tomografi (BT) ve ultrasonografisinde
(USG) distal optik disk kesiminde kalsifikasyonla uyum-
lu opasite tespit edildi (Resim 3). Sistemik aragtirmalan

normal olarak degerlendirilen olgu MGS tamisiyla takibe
alinds,

TARTISMA

Bir tiir konjenital optik disk displazisi olan MGS,
goziin fundus kesiminde optik diski de igine alan koni
seklindeki gukurlagmadir (1,3,4), Ismini glindiizsefas:

adh bitkiye benzerligi nedeniyle alan bu hastahlk, genel
likle ailesel bir gegis dzelligi sergilememekie, sporadik
ve tek tarafls olarak karsimuza cikmaktadr (1), Ancak
ailesel gegis sergileyen ve bilateral tutulum gosteren
formlan da ghriilebilmektedir (5,6). Hastahfin insidans
bilinmemekle beraber daha gok kadin popiilasyonda
giizlenilmektedir (2,4).

MGS'nin gelisim mekanizmasi tam olarak bilinme-
mektedir. Bu anomalinin fotal fissiir kapanmasindaki
vetersizlik neticesinde gelistifii ve bir cesit optik sinir
kolobomu varyanui oldugu seklinde teoriler bulunmakia-
dir. Ayrica primer mezankimal anomali olabilecegi va
da merkezi gliozis ve damarsal paternine bakildifinda
bir tiir primer néroektodermal disgenezis olabilecedi de
ditsiiniilmektedir (1.4,5).

MGS'nin tipik klinik goriintiisii korioretinal pig-
ment degisikliklerivle cevrelenmis, merkezinde glial do-
ku bulunan, gukurlagmig ve genislemis bir optik disk go
riinimii seklindedir. Hastalikta bazen makiila da etkile-
nehilmektedir. Merkezdeki glial doku kabark olabilece-
gi gibi bazen gukur seklinde de gérilebilmekiedir, Reti-
nal damarlar sayica artmug olup, optik disk ctrafinda ar-
teriovendz baglantilar gistererek periferik retinava dog-
ru diizgiin bir bicimde uzanim sergilemekiedir (1,2,7).

MGS'deki fundus goriiniimii ile hastalara ait girme
keskinligi arasinda belirgin bir iliski voktur (8). Hasta-
lardaki gbrme keskinligi genellikle diigiik olup, tam gir-
me keskinlifinden absolu gérme diizeyine kadar degise-
bilmektedir (1.2). Hastalikta genellikle afferent pupilla
defekti de bulunmakiadir (7). Bahsedilen klinik bulgular
olgumuzda da gézlenilmistir. Olgumuzda gorme keskin-
liginin absolu diizeyde olmasi makiilay: da igine alan
genig bir MGS tutulumunun bir sonucu olabilir,

Sundufumuz olguda da girildigi lizere MGS ge-
nellikle izole bir bicimde tek bagina karsimiza ¢ikmak-
tadir. Ancak bazen psikomotor ve bevin gelisimi bozuk-
luklan, bazal ensefalosel, optik sinir atrofisi, konjenital
katarakt, persistan hiperplastik primer vitreus, mikroflal
mi, aniridi, hipertolerizm, regmatojen va da seroz vasif-
taki retina dekolmam, subretinal neovaskiilarizasyon,
biibrek, kalp ve endokrin sistem anomalileri gibi cesitli
okiiler ve sistemik anomaliler de hastalifa eslik cdebil-
mekiedir (1,2,4-6,8,9),

Hastahigin tams: genellikle fundus muayenesi ile
yapilmaktadir. Ancak Szellikle saydam ortam kesafetle-
rinin eglik ettifi olgularda MR, BT ve USG gibi goriin-
tilleme yontemleri MGS tanisinin konulmasinda yardim-
c1 olmaktadir (4). Ayrica hastalifa eslik edebilecek be-
yin anomalileri agisindan da beyin BT ya da MR incele-
melerinin faydas: bulunmaktadir (4,5},
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Resim 1. Olgunun sag (A) ve sol (B) gdziine ait fundus resimleri, Floresein anjiografisinde; C: Normal gize ant
anjiografik bulgular: D: Erken safhada hipofloresan olarak gizlenilen optik disk, optik diskin etrafindan cok sayida
cikan ve birbirivle baglannlar sergileyen anormal yapidaki retinal damarlar ile peripapiller koroideal perfiizvon
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hozuklugu, E: Gee safhada optik diskin alt ve iist kesimlerinde kismen bova alan alanlar izlenilmekre

Ultrasonografik incelemede optik sinirdeki kalsifi-
kasyon, merkezi ghial doku, optik disk kabankhg, arka
stafilom ve mikroftalmus gibi bulgular gézlenilebilmek
tedir (5). USG daha cok optik disk basimn degerlendiril-
mesini temin etmekte, ancak giz arkasindaki orbita bog-
lugunu ve beyin dokusunu deferlendirememektedir (4).

BT incelemesinde mikroftalmus, sivi dansitesindeki
geniglemis optik sinir bagi, intraokiiler optik sinirde
kontrast tutulumuyla birlikte olan kalinhk artisi, optik
sinir distalindeki kalsifikasyon, arka skleral stafilom ve
cesitli intrakraniel anomaliler gibi bulgular gézlenilebil-
mektedir (4,5).

MR incelemede de BT ve benzer anomaliler gizle-
nilebilir. Ancak islemin ¢ocuklarda uygulanmas: daha
zordur ve bu yiizden MGS'li cocuk olgularda genellikle
BT incelemesi tercih edilmektedir (4).

MGS'li olgularin FFA incelemesinde normale giére
artrmg sayidaki peripapiller damarlarin anormal arteriyo-
ventz baglant sergiledigi izlenilmektedir (1). Benzer
bulgular olgumuzda da giriillmiistiir,

MGS'de bulunabilen peripapiller gizli retinal gatlak-
lar retina dekolmam gelisimine zemin olugturabilmekie-
dir. Biyomikroskopide gézden kacabilecek olan bu gizh
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Resim 2. Olgunun her iki goziine ait optik koherens tomografi kesitleri. A: Sag gize ait makiiler kesitin normal oldugu,
B: Sol gdzde prepapiller glial dokuyu da icine alan maliiler kesitte foveal depresyonun bulunmadige ve makiiler
kalinligin saglam gize nazaran daha ince oldugu, C: Sol gézde optik diskin merkezi hizasindan gecen kesitte
prepapiller glial dokunun viiksek reflektivite sergiledigi ve buna bagh alttaki geniglemiy optik disk dokusunda
gilgelenmenin ortaya cikingr gizlenilmekie.
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catlaklanin lokalize edilmesinde OKT incelemesi faydal
bilgiler saglamaktadr (6). Olgumuzda prepapiller yay-
gin glial doku bulundugu igin bu tiir gatlaklarn varlifim
OKT ile meeleyemedik. Ancak olgumuzda makiiler et-
kilenmeyi OKT incelemesi ile objektif olarak ortaya ¢1-
karabildik.

MGS prognozu hastalifa eslik eden anomalilere
bagh olup tedavi secencklen kisithdir, Tedavide eslik
edebilecek refraksiyon kusurlaninin diizeltilmesi, erken
vakalanan amblyopiler icin uygulanabilecek kapama te-
davileri, sasihik ve retina dekolmam igin cerrahi tedavi
segeneklen glindeme gelmekiedir (5,8).

MGS'de ortaya gikan klinik bulgular olgudan olgu-
ya farkhilik sergileyebilmekiedir. Sundugumuz olguda
giriildiifii gibi prepapiller genis bir glial dokunun hasta-

i

eslik edebilmesi, MGS'nin tpik optik disk girtinti

siiniin gizden kagmasina sebep olabilir, Siiphede kal

nan olgularda FFA, BT, MR ve USG'nin yam sira OKT
de ayirici tamida deferli yardime bilgiler saglayabilir
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