OLGU SUNUMU/ CASE REPORT

Morning Glory Sendromlu Iki Olgumuzda Optik
Koherens Tomografi Bulgularimiz

The Findings of Optical Coherence Tomography in two Cases
with Morning Glory Syndrome
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Morning Glory Sendromunda (MGS) optik koherens tomografinin ( OKT) klinik 6nemini degerlendirmek. Mayis 2013
ile haziran 2014 tarihleri arasinda MGS tanisi konan iki hastanin iki gozii retrospektif olarak incelendi. Hastalarin tam
oftalmolojik ve sistemik muayenesinin ardindan, horizontal ve vertikal B mod OKT goriintiileri elde edildi. Sistemik mu-
ayenede birinci olguda bikiispit aorta ve kardiyak aritmi saptand. Ikinci olguda sistemik patoloji saptanmadi. Etkilenen
2 gozde de gorme keskinligi 0.1 ve altinda olgiildi. Peripapiller ve makiiler bolgenin OKT gériintiilerinde tiim gozlerde
genislemis optik disk, i¢ retina katlarinda skizis benzeri bosluklar iceren norosensoryel retina dekolmani izlendi. Okiiler
ve sistemik morbiditenin azaltilmasi i¢in MGS’nin erken teghisi ve uzun donem takipleri 6nemlidir. Okiiler komplikas-
yonlarin tani ve takibi i¢cin OKT faydali bir arag olabilir.
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ABSTRACT

To assess the clinical importance of optical coherence tomography (OCT) in morning glory syndrome (MGS). Two eyes of
two patients who diagnosed of MGS between May 2013 and June 2014 were evaluated retrospectively. After the complete
ophthalmological and systemic examination of the patients, horizontal and vertical B mod OCT images were obtained. In
the systemic examination, bicuspid aortic valve and cardiac arrhythmia were detected in the first case. No systemic disease
were detected in the second case. Visual acuity was measured <0.1 in two affected eyes. OCT images of peripapiller and
macular area revealed enlargement of optic disc, neurosensorial retinal detachment with schisis-like cavity of inner retina
in all eyes. Early detection and long-term follow-up of MGS is crucial to reduce the morbidity of ocular and systemic com-
plications. OCT may usefull tool for diagnosis and follow-up of ocular complications.
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GIRIS

Morning Glory Sendromu (MGS) optik disk etrafinda
kabarik bir pigment halkas ile bu halkadan diiz, ince
ve radial sekilde disa dogru seyreden retinal damar-
larla karakterize fundus bulgulari olan oldukca nadir
bir sendromdur. Retinal arter ve venlerin ayirt edil-
mesi gictiir. Ortasinda siklikla beyaz fibroglial doku
bulunduran, geriye dogru huni seklinde genislemis
bir papilla yapisi izlenmektedir.! Periferik retina ve
fovea normal olmasina ragmen etkilenen tarafta gor-
me keskinligi ciddi olarak bozulmustur.

Sendroma ciddi santral sinir sistemi (bazal trans-
sfenoidal ensefalosel, korpus kallozum agenezisi, sella
tursika taban defekti, kiazma agenezi), endokrin, renal
ve solunum sistemi anomalileri eslik edebilmektedir.
Ayrica hipertelorizm ve yarik damak gibi maksillofa-
siyal anomalilerin yamsira; goz kapag: hemanjiyomu,
aniridi, katarakt, lens kolobomu, siliyer cisim kisti, sa-
silik, Duane retraksiyon sendromu, nistagmus, retina
dekolmamni, retinal vaskiiler anomaliler ve mikroftalmi
gibi okiiler anormallikler de eglik edebilmektedir.?

Embriyogenez asamasinda olugan bir hasar nede-
niyle olustugu dustinilen MGS; bir goriise gore op-
tik disk kolobomunun bir sekli iken bagka bir goriise
gore mezodermal gelisim defektidir.}? Bu caligmada
MGS olgularina ait klinik ve optik koherens tomog-
rafi (OKT) 6zellikleri sunulmustur.

OLGU SUNUMU
Olgu 1l

Cocuklugundan itibaren sag goziinde gérme azligi
sikayeti ile klinigimize bagvuran 24 yasindaki er-
kek hastanin yapilan 6zge¢cmis sorgusunda ozellik
saptanmadi. Olgunun oftalmolojik muayenesinde
on segmentler normal bulunmus olup fundoskopik
muayenesinde sag gozde MGS saptanmis (Resim
1), sol goz ise normal bulunmustur. Sikloplejik ref-
raksiyonu sag gozde; +1.50 sferik ve +1.50 aks 130
silindirik, sol gozde; +1.00 sferik ve +0.25 aks 35 si-
lindirik olarak tespit edilmistir. En iyi diizeltilmis
gorme keskinligi (EIDGK) sag gozde 0.1, sol gozde
0.8 dl¢iilmustiir. Goz hareketleri her yone serbest ve
ortoforik olan olgunun sag fundoskopisinde; optik
disk kolobomatéz yapida olup, yiizeyinde glial pro-
liferasyona ait gri-beyaz renk degisimi mevcuttur.

Sag goziin fundus OKT (RS-3000 Lite, Nidek, Tokyo,
Japan) goriuntilerinde; makula ve optik disk kena-
rinda retinal kalinhik artig: ile birlikte papilla kena-
rindan foveaya dogru ilerledikge retina konturlarinin
dizensizlestigi ve si1g bir norosensoryel retina dekol-
man1 oldugu izlenmistir. Lezyonlara vitreoretinal
traksiyon eslik etmemektedir. Sol goziin OKT goriin-
tuleri normal izlenmigtir.

Gorme kayb1 diginda sikayeti olmayan hastanin genel
fiziki muayenesi tabii iken, yapilan sistemik taramasin-
da biskiispit aorta ve kardiyak aritmi tanis1 konmustur.
Transtorasik ekokardiyografik goriintiileme ile grade 1
aort kapak yetmezligine yol acan kalsifiye olmus fonk-
siyonel kompanse (asemptomatik) bikiispit aort kapag:
tespit edilmistir. Kraniyal manyetik rezonans gorunti-
lemede (MRG) herhangi bir anormallik saptanmamig-
tir. Ayrica hastanin respiratuvar, renal ve endokrin
sistemleri de ilgili uzmanlar tarafindan taranmis olup
herhangi bir patoloji tespit edilememistir.

Olgu 2

Cocuklugundan itibaren sag goziinde gérme azhigi
sikayeti ile klinigimize bagvuran 27 yasindaki er-
kek hastanin yapilan 6zge¢mis sorgusunda o6zellik
saptanmadi. Olgunun oftalmolojik muayenesinde 6n
segmentler normal bulunmug olup fundoskopik mu-
ayenesinde sag gozde MGS saptanmis (Resim 2), sol
g6z ise normal bulunmustur. Sikloplejik refraksiyonu
sag gozde; +2.50 sferik ve +1.75 aks 75 silindirik, sol
gozde; +1.00 sferik ve +0.75 aks 55 silindirik olarak
tespit edilmistir. EIDGK sag gozde 50 santimetreden
parmak sayma, sol gozde tam diizeyinde ol¢iilmiustir.
Goz hareketleri her yone serbest ve ortoforik olan olgu-
nun sag fundoskopisinde; optik disk kolobomatoz ya-
pida olup, ytizeyinde glial proliferasyona ait gri-beyaz
renk degisimi mevcuttur. Isinsal seyir gosteren retina
damarlarinin bir kisminda tortiosite artisi olmakla
birlikte, arter-ven ayirimi yapilamamaktadir. Sag go-
zin fundus OKT gorintiilerinde; i¢ retina katlarinda
skizis benzeri kistoid bosluklar ile birlikte genig seroz
retina dekolmani izlenmigtir. Sol gz OKT goriintiileri
normal bulunmustur. Genel fiziki muayenesi normal
olan olgunun cekilen kraniyal MRG’sinde herhangi bir
anormallik saptanmamistir. Hastanin solunum, dola-
s1m, renal ve endokrin sistemleri olgu 1’de oldugu gibi
taranmis ancak normal bulunmustur.

Resim 1: Olgu I’e ait sirasvyla renkli fundus ve OKT (Papillar map ve papillomakiiler line) fotograflart.
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Resim 2: Olgu 2’ye ait sirasyyla renkli fundus ve OKT (Papillar map ve papillomakiiler line) fotograflart.

TARTISMA

Daha sik olarak bayanlarda goriilen MGS siklikla
tek tarafli ve sag gozu tutmaktadir. Olgularin bir-
cogu hayatin ilk birkag¢ yili icinde gelisen sasilik ne-
deniyle kliniklere bagvurur ve tani alirlar.? Gérme
keskinlikligi degisken olup tam ile 1s1k hissi arasinda
olabilir. Bununla birlikte genellikle 20/200in altin-
dadir. MGS’de ortalama tani1 konma yas1 hayatin ilk
24 ayidir. Okiiler ve sistemik morbiditenin azaltilma-
s1 icin MGS’nin erken teshisi 6nemlidir. Bu dénem-
de vakalarin %50’sinde anizometrobik ambliyopi ve
strabismus gelismektedir. Kapama tedavisi uygula-
nan hastalarin gérmelerinde iki siradan fazla artis
saglanmigtir. Loudot ve ark. 2.5 yasinda sol goziinde
derin ambliyopisi olan MGS’lu bir kiz ¢cocugu rapor
etmisglerdir. Bir yillik tedavinin sonunda gorme kes-
kinligini 0.1 den 0.7’ye yikseltmeyi bagarmiglardir.?

Yine erken dénemde sasilik cerrahisi uygulanan has-
talarin %41'nde ortofori elde edilebilmigtir. Hu ve
ark.,* Strabismus ve ambliyopinin erken dénemde
tedavisinin gorsel prognoz agisindan ¢ok 6nemli oldu-
gunu vurgulamiglardir.

Gorme keskinligindeki bu azlik siklikla miyopik
anizometropiye bagl gelisen ambliyopi sonucu veya
retinadaki patolojik degisikliklere baglidir.® Bizde
literatiirle uyumlu olarak her iki olgumuzun da sag
goziinde MGS saptadik. Bununla birlikte literatiiriin
aksine hastalarimiz askerlik muayenesi i¢in hastane-
mize sevkedilen bireyler arasindan teshis edildigi i¢gin
sadece erkek olgulari icermektedir. Her iki olgumuz-
da da tek tarafli tutulum olup etkilenen tarafin daha
hipermetropik olmasi dikkat cekmistir. Vakalarimiz,
gelir durumu diisiik kesimlerden gelen ve maddi im-
kansizliklardan dolay:r hem kendileri hem de aileleri
tarafindan ihmal edilmis vakalar olup askere alma
nedeniyle tarama muayenesi sonucu tesadiifen tespit
edilmiglerdir. Bu nedenle ambliyopi tedavisi dahil ol-
mak tuzere higbir tedavi siirecinden gegcmemiglerdir.

MGS tamsimm koymadan 6nce 6zellikle olas: optik disk kolo-
bomu ve posterior stafiloma agismdan ayiric: tam yapilmas:
gerekmektedir. Kolobom olgular1 genellikle bilateral tutu-
lum gosterir ve MGS'den farkh olarak epipapiller kabarik

pigmente glial doku bulunmaz, lezyonun merkezi gloko-
matoz ¢ukurlasmayr andirir tarzda bir krater seklindedir.

Peripapiller stafilomda ise santral gliyal doku yoktur
ve retinal damarlar normaldir. Ayirici tani, fundosko-
pik muayene ile yapilabilse de, bilgisayarli tomografi,
fundus floressein anjiyografi (FFA) veya MRG ile des-
teklenmelidir.” Giintimiizde ise non invaziv bir yon-
tem olan OKT ile tani desteklenebilir ve hatta olgular
belli araliklarla takip edilebilir. Bu amagla olgulari-
mizin klinik 6zelliklerinin yaninda OKT o6zelliklerini
de bu ¢aligmada sunmaktayiz.

OKT ile MGS olgularinda optik sinir basinda genisleme,
retinal sinir lifleri kalinhiginda artma ve makula kalin-
higinda azalma bildirilmigtir.® Ayrica MGS olgularinda
olusabilecek retina dekolmani gibi ciddi komplikasyonla-
rin teshisinde de OKT goriintiileme pratik bir yontemdir.
Retina dekolmam MGS’'de rastlanan en sik komplikas-
yondur. Retina dekolman prevelansimin yiiksek olmasi
nedeniyle MGS hastalar1 yakindan takip edilmelidirler.
MGS ile iligkili retina dekolmanin tedavisi tartigmalidir.
Baz yazarlar subretinal sivinin spontan rezorbsiyonu
icin 3 ay beklenilmesi gerektigini ifade ederlerken, diger-
leri retinanin tizerindeki traksiyonlardan arindirilmasi
ve erken gorsel rehabilitasyon i¢in posterior vitrektomi
ve hyaloid peeling 6nermektedirler.®

MGS'de subretinal ve subaraknoid veya vitroz kompart-
manlar arasinda bir baglanti oldugunu ve peripapiller ko-
nis etrafindaki doku gerilmesinden dolayr retinada yir-
tiks1z dekolmanin olusabilecegini tahmin edilmektedir.1°

Siklikla peripapiller alan ve makiila ile simirh olsa da
nadiren genis ve biilloz retina dekolmani geligebil-
mektedir. Retina dekolmanindaki subretinal sivinin
kaynag fibroglial dokuyla iligkili bir yirtiktan like-
fiye vitreusun ozellikle optik disk kenarindan subre-
tinal araliga gecmesi veya anormal retinal-koroidal
damarlardan sizintidan dolay:r olabilir.’® Mekanizma
konjenital veya edinsel optik disk pitlerinde goriilen
makiiler retinoskizis ve ser6z makiila dekolmanina
benzemektedir. Bu ylizden MGS’de gozle goriillemeyen
peripapiller retinal yirtik veya deliklerin tespitinde ve
lezyon ozelliklerinin belirlenmesinde OKT goériintiile-
rinin 6nem tagidigim disiinmekteyiz. Calismamizda-
ki her iki olguda da OKT ile peripapiller ve makiiler
alanda noérosensoryel retinanin dekole oldugunu ve i¢
retina katlarinda da skizis benzeri kistoid bosluklar
olustugunu saptadik. Ancak kesitlerde retina dekol-
mam ile iligkili bir yirtik veya traksiyon saptamadik.
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Bu durumun olgularin kronik déneminde gériintiilen-
mesi ile iligkili olabilecegini diisiinmekteyiz. Ayrica
preretinal traksiyonel membranlar da MGS’de retina
dekolmaninin olas1 nedenleri iginde gosterilebilir.!!

MGS’de goriilen baz retina dekolmanlar regmatojen ta-
biatta olabilir. Nitekim Akiyama ve ark.,'? MGS olan 9
yasmdaki bir kiz ¢ocugunda yirtikh biilléz retina dekol-
mamn tespit etmis ve dekolmam subretinal sivi drenaj,
vitrektomi, intravitreal hava enjeksiyonu ve optik disk et-
rafina lazer fotokoagiilasyonu uygulayarak tedavi etmeyi
bagarmiglardir. Yine, Campos ve ark.,'® seréz macula de-
kolmamn nedeniyle gormesi 0.4’e diigen 23 yasinda MGS’li
bir hastayr sadece C,F, gaz enjeksiyonu, peripapiller la-
zer uygulama ve uygun pozisyon verme ile tedavi ettigi-
ni ve gorme derecesini 0.7’ye ¢ikardigini bildirmiglerdir.
Ho ve ark.,!* retina dekolmam gelisen MGS’li hastalarin
tamamina posterior vitrektomi, gaz enjeksiyonu ve lazer
uygulamigtir. Postoperatif olarak hastalar OKT ile takip
edilmis, retinal yirtiklarin kapandig ve retinanin bagariy-
la yatigtirildig tespit edilmistir. Bu ¢cahsmada OKT'nin,
retinal yirtiklarin kapandiginin teyit edilmesinde oldukca
faydal bir rehber oldugu vurgulanmigtir.

MGS’e eglik eden okiiler patolojilerden birisi de pri-
mer persistan hiperplastik vitreustur. Fei ve ark.,’®
S18 6n kamara ve skonder glokoma bagli korneal opa-
sitelerin gelisimini 6nlemek i¢in erken dénemde len-
sektomi ve vitrektomi uygulamisglar, oldukca bagarili
sonuclar elde etmiglerdir.

MGS’de foveal refle kaybi, gangliyon hiicrelerinde pig-
ment birikimine bagl olarak sarimtrak fundus pig-
mentasyonu ve anormal arteriovenoz anastomoz sek-
linde vaskiiler malformasyonlar bildirilmigtir.!6'” Bu
arteriyovenoz anastomozlar ozellikle retinal damarla-
rin diskten c¢iktig1 bolgede bulunmaktadir.

MGS’ nin analizinde OKT'nin yanisira FFA, beyin to-
mografisi (BT) ve B-scan ultrasonografi gibi gériintiile-
me yontemleri de kullanilabilir. Bir bildiriye gore BT
goriintillemede optik sinir incelmisg ve vitreus goz kiire-
sinin arkasina dogru prodriize oldugu tespit edilmistir.
FFA goriintiisiinde erken fazda optik disk ve etrafinda-
ki damarlarda hipoflorasans, gec fazda ise optik diskte
florasan boyanma izlenmigtir. B-scan ultrasonografi ile
vitreusta papillaya dogru “ters duran bir sise boynu”
gibi genisleme tespit edilmistir. Bazen retina dekolma-
nina ait bir ekojenik band izlenebilir. Her i¢ tetkikin de
kendine 6zgili imajlar1 mevcuttur. Bu tetkikler “ayiric1
tan1”da zorlanildiginda bagvurulacak yontemler olabi-
lir. Olgularimiz fundoskobik olarak taninabildigi icin
daha ileri ve invazif yontemlere bagvurmadik.

MGS olan tiim olgularda sistemik eglik eden pa-
tolojiler arastirilmalidir. Literatiirde MGS ile
birliktelik gosteren posterior pituter ektopi-
si olan 7 yaginda bir erkek cocugu rapor edil-
migtir.’® Nistagmus, ezotropya, gorme azlig1 ve
boy kisaligi olan hastanin okiiler ve sistemik
muayenesi yapilmis MGS tanis1 konmustur.

MGS tanis1 alan hastaya MRG istenmis, sonug olarak
pituter ektopisi ve hipopituterizm tespit edilmistir. Bu
sayede hastaya erken dénemde rekombinan biytime
hormon replasmani yapilabilmistir.

Bu calismada bir olgumuzda kardiyak aritmi ve bikiispit
aorta anomalisi tespit edilmistir. Kardiyovaskiiler siste-
min tutuldugu bu MGS olgusu asemptomatik seyirli olsa
da hayati risk tasidigindan kardiyoloji servisine yonlen-
dirilmigtir. MGS’ye eglik eden yukarida bahsedilen okii-
ler ve sistemik anomalilerin erken tanisi, bu ve benzeri
hastaliklarin tedavisi i¢in biiyiik 6nem tagimaktadir.

Progresif 6zelligi olmayan MGS sendromu komplike
olmamigsa tedavi gerektirmez. Ancak sistemik birlik-
telikler agisindan tim olgular tetkik edilmelidir. Re-
tina dekolmani riskinin yiiksek olmasi nedeniyle tani
ve takibi 6nem tasimaktadir. Sonug¢ olarak olgularin
teshisinde, ayiric1 tanisinda ve retina dekolmaninin
saptanmasinda OKT faydali bulunmustur.
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