OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Morning Glory Sendromu ve Dev Araknoid
Kist: Erken Yasta Yapilan Detayli Oftalmik
Muayenenin Onemi

Morning Glory Syndrome and Giant Arachnoid Cyst: The Importance
of the Detailed Ophthalmic Examination at an Early Age
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Morning Glory Sendromu (MGS) nadir gériilen bir konjenital optik disk anomalisidir. Dokuz aylik erkek hasta goéziinde
kayma nedeniyle hastanemize basvurdu. Yapilan oftalmik muayene sonucunda MGS, ezotropya ve yiiksek miyopi tani-
lar1 konularak takibe alindi. MGS’nun sistemik anomalilerle beraber olabilecegi diistiniildiigi i¢in hastanin pediatrik
noroloji klinigi tarafindan degerlendirilmesi istendi. Cekilen kraniyal manyetik rezonans goriintiillemede hayati 6nem
arz eden, basi belirtisi olan sag temporal yerlesimli dev araknoid kist saptandi. Bu olgu ile hem bu ti¢ oftalmik patolojinin
araknoid kist ile birlikteligine, hem de erken yasta yapilan detayl oftalmik muayenenin 6nemine deginilmek istenmigtir.
Bildigimiz kadariyla, bu ¢alisma ayni hastada MGS’na eslik eden dev araknoid kisti tanimlayan ilk makaledir.

Anahtar Kelimeler: Araknoid kist, ezotropya, morning glory sendromu, yiiksek miyopi.

ABSTRACT

Morning Glory Syndrome (MGS) is a rare congenital optic disc anomaly. A 9-month-old male patient presented with stra-
bismus at our hospital. The patient was diagnosed with high myopia, esotropia, and MGS on ophthalmic examination. The
patient was also evaluated by the pediatric neurology department as MGS is believed to be associated with the systemic
anomalies. Cranial magnetic resonance imaging demonstrated a giant arachnoid cyst that caused life-threatening compres-
sion signs in the right temporal area. We emphasize the concurrence of these three ophthalmic pathologies and arachnoid
cyst, as well as the importance of a detailed ophthalmic examination at an early age with this case. To the best of our knowl-
edge, the present study is the first to describe coexistent MGS and giant arachnoid cyst.
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GIRIS

Morning Glory sendromu (MGS) koryoretinal pigment
bozuklugu ile cevrili, huni geklinde, ekskave optik disk
ile karakterize optik disk anomalisidir.! MGS’un yuk-
sek miyopi, ezo-ekzotropya, konjenital katarakt, kapak
hemanjiomu, preretinal gliozis, lentikonus, mikroftalmi
dahil olmak tizere ayni ve diger goziin konjenital okiiler
anomalileri ve bazal myelomeningosel, hipertel6rizm,
yarik damak ve dudak gibi orta hat fasiyal defektler,
korpus kallosum agenezisi, renal anormallikler, CHAR-
GE asosiasyonu ve intrakranial vaskiiler anomaliler
gibi non-okiiler malformasyonlar ile iligkili olabilecegi
bildirilmistir.?

Intrakranial araknoid kist (AK) beyin omurilik sivisi
(BOS) veya BOS’a benzer berrak sivi iceren konjenital
ekstra-aksiyal kismen sgeffaf kistik lezyon olup, tim
intrakranial alam iggal eden lezyonlarin %1’ini temsil
eden gelisimsel bir anomalidir. Temporal fossaya yer-
lesme egilimindedir.? Semptomatik vakalarin tedavisi
kistoperitoneal sant, kistin eksizyonu ve fenestrasyonu
veya AK’in subaraknoid alan ile sisternalar arasinda
noroendoskopik baglantis1 seklinde olabilmektedir.*
Makalemizde yiiksek miyopisi, ezotropyasi ve MGS
olan, pediatrik noroloji klinigine yonlendirilen ve kra-
niyal manyetik rezonans goruntilemede sag temporal
bolge yerlesimli, hayati 6nem arz eden, dev AK sapta-
nan bir olgu sunulmaktadir. Ayrica erken yasta yapilan
detayl oftalmik muayenenin 6nemi vurgulanmaktadir.

OLGU SUNUMU

Dokuz aylik erkek hasta goziinde kayma nedeniyle goz
muayenesi i¢cin hastanemize bagvurdu. Olgu 2.30 kg
dogum agirhig ile spontan vajinal dogum yoluyla gebeli-
gin 35. haftasinda dogmustu. Prematiire dogum oykiist
olan hastada postnatal gidisatinda herhangi bir sorunla
kargilagilmamigti. Annenin antenatal ve medikal hika-
yesinde anlaml bir ozellik saptanmadi. Anne baba ak-
raba degildi ve aile dykiisiinde 6nemli bir 6zellik yoktu.
Hastanin oftalmik muayenesinde sag gozde alternasyon
gostermeyen 30 prizm dioptri (PD) ezotropyast mev-
cuttu (Resim 1). Goz hareketleri her iki gozde her yone
serbestti. Sag gozde 151k fiksasyonu izlenmedi. Dilie tro-
pikamid (%0.05) ile yapilan sikloplejik refraksiyon deger-
leri el otorefraktometresi ile sag gozde -6.75-2.75x15, sol
gozde +0.75-1.75x15 idi. Direkt 1g1kla yapilan 6n segment
muayenesi her iki gozde normaldi. Direkt oftalmoskop ve
genis acih dijital retinal goriintiilleme; RetCam II (Clarity
Medical Systems, Pleasanton, California, ABD) ile yapi-
lan dilate fundus muayenesinde sag gozde ekskavasyon
gosteren ve kabarik, aniiler bir halkayla cevrili, genisle-
mis optik disk, optik disk merkezine uzanmis glial doku
ve optik disk etrafinda peripapiller atrofi ile pigmentas-
yon gorildi. Kan damarlari radyal tarzda peripapiller
bolgeye dagilmaktaydi. Sol goz ise normaldi (Resim 2).
Morning Glory sendromuna eslik edebilecek olasi anor-
mallikler agisindan degerlendirilmesi i¢in hasta; ¢cocuk
noroloji, kardiyoloji, nefroloji ve endokrin kliniklerine
yonlendirildi.

Resim 1a,b: Camsiz (a) camli sag gézde 30 prizm diyoptri
ezotropya (b).

Resim 2a,b: Fundus fotografi, sag goz. Morning Glory sendro-
mu. Ekskave ve genislemis optik disk ve yiikselmig kortyoretinal
pigment bozuklugu halkast (a), sol goz normal (b).

Hasta normal biiyiime ve gelisime sahipti. Yapilan
tim norolojik muayene degerlendirilmesi hastanin ya-
sina uygun normal norolojik degerlendirme olarak sap-
tandi. Kraniyal manyetik rezonans goriintillemesinde
komsu ventrikiiler sisteme ve serebral sulkuslara basi
yapan, sag temporal bolgeden silvian fissiir st boli-
minden vertekse uzanim gosteren, 92x48 mm boyutla-
rinda AK gorildi ve orta hat yapilarinda hafif sola sift
tespit edildi (Resim 3). Ekokardiyografi, elektrokardi-
yografi ve renal ultrasonografide hicbir anomali tespit
edilmedi. Yapilan sistemik muayenesinde ek patolojiye
rastlanilmadi. Hastaya gozlik recete edildi ve okluz-
yon tedavisi onerildi. Dev AK’e tedavi uygulanmasi aci-
sindan beyin cerrahi klinigine yonlendirildi.

Resim 3a, b: Koronal (a) Transvers manyetik rezonans
goriintiilemede sag temporal bolge yerlesimli, asemptomatik,
dev araknoid kist (b). Mavi ok orta hatta kaymanin eslik
ettigi ventrikiiler kompresyonu gostermektedir.
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TARTISMA

Morning Glory sendromu Reis ve Handman tarafindan
tarif edilen nadir goriilen konjenital optik disk anoma-
lisidir.? Kindler benzer g6z bulgulari olan on hasta bil-
dirmistir ve bu anomalinin oftalmolojik gorinimini
giindiiz sefasi ¢igegine benzettigi icin ilk kez “Morning
Glory sendromu” terimini literatiire kazandirmistir.!
Krause ise MGS'nin tipik 6zelliklerini vurgulamigtir.®
Diger isimleri ise morning glory diski anomalisi, optik
sinir kolobomu, aksiyal kolobom ve megalopapilladir.
Bu sendromun patogenezi ve sikligi bilinmemekte-
dir.” Patogenezi agiklamaya ¢aligan hipotezlerden biri
optik sinir kolobomuna benzer sekilde, fetal fissiiriin
basarisiz kapanmasi sonucu olusan anormallik oldu-
gudur.® Diger bir teori ise mezenkimal farklilagmada
bir hata oldugunu, bunun sonucunda skleral duvar ve
lamina kribrosada anormal kapanmasi ile sonuglandi-
gin1 savunmaktadir.®

Ayrica PAX6 genindeki (okiiler morfogenezle iligkili
gen) mutasyonlar MGS’u olan hastalarda tespit edil-
mistir.® Klinik olarak MGS’lu olgular siklikla gsasilik
veya kotii gorme nedeniyle yasamin birinci yilinda
teshis edilir. Gorme keskinligi 1s1k hissi ile 6/36 ara-
sinda degisir. Diskin morfolojisi gorme keskinligi ile
korele degildir.!! Kizlarda erkeklere gore yaklasik iki
kat1 daha fazla gorilir ve sag taraf sola gore daha sik
(%60) etkilenir. Olgularin biiyiik cogunlugu tek taraf-
hidir, fakat bilateral olgular da bildirilmistir.l® MGS
genellikle izole okiiler anormalliklerle birlikte olup,
iligkili sistemik anomaliler de literatiirde bildirilmisg-
tir.2 En 6nemli okiiler komplikasyon retina dekolma-
n1 olup, vakalarinin %30-38’inde goralir.®!!

Diger eslik eden okiiler anormallikler retina damar
bozukluklari, yiiksek miyopi, ekzotropya, konjenital
katarakt, kalic1 hiyaloid kalintilari, kapak hemanjiyo-
mu ve preretinal gliozis olarak bildirilmistir.! Sekon-
der sasilik olgularinda altta yatan patolojileri incele-
yen bir caligsmada, 243 sasilik olgusunun 31’de (%12.8)
organik sebep saptanmistir.!? Bu olgularin 4inde
(%12.9) ise organik sebep olarak tek tarafli morning
glory papilla gézlenmis olup, olgularin tamaminin kiz
oldugu ve tamaminda hipermetropik refraktif kusur
izlendigi bildirilmistir. Bu ¢alismada, ¢ olguda ezot-
ropya, bir olguda ekzotropya varligi ve patolojinin sag
tarafta (%75) daha sik oldugu gozlenmistir. Bu dort ol-
gunun ortalama basgvuru yas: ise 42 ay olarak bildiril-
migtir.'? Bizim olgumuz da literatiirle uyumlu olarak
dokuzuncu ayda, sag gozde, tek tarafli MGSna eglik
eden, ayn1 gozde ezotropya ve yiiksek miyopi mevcut-
tu. En sik bildirilen sistemik anomaliler bazal myelo-
meningosel, ensefalosel, korpus kallozum agenezisi ve
sella tursika zemininde defekttir.!®

Orta hat kraniyofasiyal deformiteler (hipertelorizm,
yaritk dudak ve damak) ve endokrin disfonksiyon
da rapor edilmistir.’® Nadiren bobrek anomalileri,
CHARGE asosiasyonu (kolobom, kalp hastaligi, koa-
na atrezisi, biiylime ve gelisime geriligi, genital ano-
maliler ve kulak anomalileri), moyamoya hastaligi ve
norofibromatozis tip 2 ile birlikteligi saptanmigtir.!*
MGS ve Poland sendromu (sol pektoralis kas1 yoklugu,
sol kol hipoplazisi, sinbrakidaktili) arasinda bir iligki
oldugu gosterilmistir.'”® Yine bu sendroma eslik eden
ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt, patent
duktus arteriosus, patent foramen ovale, endokardiyal
yastik defekti, total anormal pulmoner venéz doniis ve
Fallot tetralojisi gibi kardiak anomaliler de rapor edil-
migtir.’ Bizim olgumuz da, bu birlikteliklerin arasg-
tirilmas1 igin ¢ocuk noroloji, kardiyoloji, nefroloji ve
endokrin kliniklerine yonlendirildi. Istenen kraniyal
manyetik rezonans goriintillemede basi belirtisi olan,
sag temporal yerlesimli, asemptomatik, dev AK tespit
edilmis olup; bu birliktelige literatiirde rastlanilma-
mistir. Konjenital araknoid kistler beyin omurilik sivi-
smin (BOS) araknoid membran katmanlar1 arasinda
birikiminin oldugu gelisimsel anomalilerdir.

Bu anomalinin patogenezi hentiz tam anlagilmig de-
gildir. Embriyonik mezengimin anormal genezisi veya
embriyo i¢cine BOSun anormal akig1 sonucu olustugu
diistintilmektedir. AK’lerin ¢ogu hayatin ilk iki deka-
dinda asemptomatik makrosefali veya kraniyal gériin-
tileme sonrasi tesadiifi olarak saptanabilir. AK’ler
asemptomatik kalabilir, kendiliginden gerileyebilir ya
da genisleyerek semptomatik hale gelebilir. Genisle-
me s1v1 birikiminin bir sonucu olarak, kendiliginden
veya travmatik kistin igine kanama sonucu olabilir.'”
Araknoid kisti olan hastalarda norolojik muayene;
zaten tiikenmis rezervlerinin daha da tikenigine yol
acan, minor kafa travmasi sonrasi kronik subdural ka-
namanin sebep oldugu intrakranial basing artigi olana
kadar normal olabilir.’® Hastada intrakranial basing
artig1 bulgulari, psikomotor retardasyon ya da fokal
norolojik bulgular1 kapsayan norolojik belirtiler orta-
ya ¢ikabilir.

Bizim olgumuz nérolojik bulgu olarak asemptoma-
tik idi, sasilik nedeniyle yapilan muayenesi sonucu
fundus bulgusu olarak MGS tespit edilince, kraniyal
MR sonucu hayati 6nem arz eden sift saptanmasi bu
olgularda erken tanminin 6neminin vurgulanmas: ge-
rekliligini diistindiirmiistiir. Ayrica bu olgu nedeniyle
MGS’un norolojik birlikteligi arastirildiginda litera-
tirde bizim olgumuzdaki gibi AK birlikteligi tespit
edilmemigtir. Bu olgu MGS ile AK’in beraber goriilebi-
lecegi gibi es zamanh olarak ortaya ¢ikmig olabilecegi
ihtimalini aklimiza getirmektedir. Genellikle AK’in
asemptomatik oldugu durumlarda herhangi bir miida-
halenin gerekmedigi kabul edilirken,’® semptomatik
lezyonlarda tercih edilen tedavi hala tartismalidir. Su
anda kullanimda yaygin olan iki ana cerrahi segenek
kistin sant:1 (6zellikle kistoperitoneal sant) veya kismi
rezeksiyon ile fenestrasyonudur.!”
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Biz bu olguyu degerlendirmesi i¢in nérosirurji klini-
gine yonlendirdik. Norogirurji klinigi tarafindan ol-
gumuza cerrahi miidahale planlandi. Ozet olarak, bu
olgu ile erken yasta yapilan detayli oftalmik muayene
sonucunda MGS teghisi konulan hastalarin ayrintil
fiziksel muayenenin 6nemi vurgulanmaktadir. Ayrica
bu olguda MGS, ezotropya ve yiliksek miyopi ve komsu
ventrikiiler sistem ve serebral sulkuslara basi yapan
dev AK’i iceren farkli patolojilerin birlikteligi saptan-
migtir. Bu farklh patolojiler aynm1 hastada tesadiifen
mevcut olabilir ya da hastaliklar arasindaki olas: acik-
lanamayan patogenetik bir iligski olabilir. Bu yiizden
bu konuda daha ¢ok calismaya ihtiyag vardir.
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