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oz

Tilted disk sendromu, kadin ve erkekleri esit etkileyen embri-
yolojik déonemde optik canagin kapanma defekti sonucu gelisen
konjenital optik sinir anomalisidir. Cogunlukla bilateral, heredi-
ter olmayan bu anomalide optik sinir basinin siiperotemporalde
yukar: kalkmasi inferonazalde posteriora yer degistirmesi sonu-
cu uzun aksinin oblik yonlendigi oval bir optik sinir bag1 gorilir.
Hafif-orta derecede miyopik astigmatizma, gorme alanm defektle-
ri, major retinal damarlarin situs inversusu, inferior ve ya infero-
nazal kresent ve ya konus eslik eden diger bulgulardir.

Sundugumuz olguda her iki gézde gérme azlig1 sikayeti ile bagvu-
ran 62 yasinda bayan hastada ileri derecede egik gériintimlii op-
tik sinir bas1 ve sendromun diger elemanlari olan situs inversus
ve inferonazal kresentin eklenmesiyle yalanci ¢ift optik sinir bag:
gorinumi tespit edildi. Anatomik yapilarin gézden gecirilmesiy-
le bu ilging goriniimu tarif ettik.

Anahtar kelimeler: Optik sinir, konjenital anomali

ABSTRACT

Tilted disc syndrome is a result of incomplete embryonic closu-
re of optic cup equally affects men and women. It is bilateral,
non-hereditory congenital optic nevre head anomaly in which the
superomedial optic disc is elevated and the inferonasal disc is
posteriorly displaced to form an oval-shaped disc with its long
axis obliquely oriented. The anomaly is associated with mild to
moderate myopic astigmatism, visual field defects, situs inversus
of the major retinal vessels, inferior or inferonasal crescent or
conus .

In this case we present a 62-year-old woman copmplained about
low vision in both eyes. On fundoscopy extreme disc tiltation with
scleral crescent and situs inversus appeared falsely as double op-
tic disc. With explanation of detailed anatomy we represent this
unique appearance.
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GIRIS

Tilted disk sendromu genellikle bilateral goriilen, her iki cinsi
esit etkileyen optik sapin vezikiile yanlis insersiyosu sonucu
olusan konjenital bir optik sinir anomalisidir. Beraberinde sik-
likla bulunabilen miyopiye ait gorme keskinligi azalmasi ile
birlikte egik goriiniimlii, oval D geklinde bir disk mevcuttur.
Diskin siiperotemporalinin eleve inferonazalinin ise posteriora
yer degistirdigi bu klinik durum ayni zamanda retinal damar-
larin situs inversusu ve skleral kresent ile birliktelik gosterir.
Bu anatomik yapilarin gosterdigi cesitlilik ve birbiriyle iligkisi
degisik fundoskopik goriinim kombinasyonlar1 olusturabil-
mektedir. Sundugumuz vakada disk-damar-kresent kompo-
nentleri, birbiriyle iliskisi sonucunda ilging¢ bir sekilde yalan-
ca ¢ift optik disk gorinimi olusturmaktaydi. Bu goriinimiin
sifrelerini anatomik o6zelliklerine gore aciklamay: hedefledik.

OLGU SUNUMU

62 yasinda bayan hasta klinigimize 6nceki hafta her iki gozde
uzak gorme azlig1 nedeniyle bagvurdu. Snellen egeli ile en iyi
diizeltilmis gérme keskinligi sag goziunde 16/20 (-2, 0/-3, 0 x

175) ve sol goziinde 18/20 (-2, 50 -3, 75 x 179) idi. Goz hareket-
leri her yone dogal idi. D1s muayenede belirgin bir patolojiye
rastlanmadi. Okiiler ylizey ve gozyas: film tabakasi1 bozuk-
luguna rastlanmadi. Anterior segment muayenesi normaldi.
Her iki goz i¢i basing degerleri sag ve sol gozde sirasiyla 12
ve 14 mmhg idi. Her iki pupil esit ve reaktifti. Renkli gérme
dogal, aksiyel uzunluk 6l¢timleri sag goziinde 25, 8 mm sol
goziinde ise 25, 6 mm idi.

Fundoskopik muayenesinde bilateral tilted disk ve posterior
stafilom tespit edildi. Sag goziinde optik diskin sola gore daha
belirgin ve ileri derecede inferonazal egikligi ve inferonazal
kresenti gozlendi. Optik diske ait inferior yerlesimli defektin
seklinin, aksonlarin daha yogun olarak gectigi optik disk sii-
perior kismina benzedigi dikkatimizi ¢ekti. Retinal damarla-
rin kresente deviasyonu ve skleral kanaldan retina ytizeyine
gecerken izledigi yol birlikte degerlendirildiginde resmin ta-
mami yalanci bir ¢ift optik disk gérintmi olarak karsimiza
cikmaktaydi (Sekil 1). Sol gozde de tilted disk sendromunun
ozellikleri gozlendi (Sekil 2). Sag g6z fluorescein anjiyografi-
sinde retina pigment epitelyum ve koroidal atrofiye bagli hi-
perfloresan goriintii elde edildi (Sekil 3).

Sekil 1: sag goz tilted disk goriiniimii

Sekil 2: sol goz tilted disk goriiniimii
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Sekil 3: sag goz FFA

TARTISMA

Tilted disk sendromu, optik sinir baginin non-herediter konje-
nital bozuklugudur. Temelinde embriyolojik gelisim siirecinde
kapanma defekti yatmaktadir.m 2 Optik diskin siiperotempo-
ralinin yukar1 kalkmas1 inferonazalinin posteriora kaymasi
ile optik disk oval bir goriniim kazanir. Uzun aksi ise oblik
yonlenir.?2 Her iki cinste esit oranda rastlanip genel popiilas-
yonun %2’sinde, 5 diyoptriden yiiksek miyopi hastalarinin ise
% 20’sinde goriiliir. %80 oraninda cift taraflidir.?

Oval goriiniim ve oblik eksenin yani sira retinal damarlarin
situs inversusu, inferonazal kresent, konjenital inferonazal
konus, yine inferonazalde incelmis retina pigment epiteli ve
koroid kendine has diger anatomik ozelliklerdir. Klinik olarak
myopi, korneal ve ya lentikiiler astigmatizma ve orta hatta
sinirli kalmayabilen bitemporal hemianopi, posterior stafi-
lom, peripapiller atrofi siklikla karsimiza cikabilmektedir.!-
Bazen gorme alam defekti glokomato6z ve ya kiazmal bir pato-
lojiye baglh gorme alanmi defektlerini taklit edecek sekilde go-
riilebilir.” Ayrica, tilted disk sendromunda makiiler fonksiyon
bozuklugunun goriilebildigini gosteren ¢aligmalar da mevcut-
tur.810

Tilted disk géruniimiine esas sebep retinal ve skleral acik-
liklar arasindaki orantisizliktir. Normalde retinal ve skleral
acikliklar birbirine yakin dairesel alanlar olarak kabul edile-
bilir. Retinal ve skleral kanallar uyumlu oldugunda optik si-
nir baginin yuvarlak ve sinir liflerinin birbirine benzer sekilde
goz kiiresini terk ettigi gozlenebilir. Ancak retinal ve skleral
acikliklar esit degilse retina sinir lifleri skleral acikliga gore
yonlenmek zorunda kalacagindan D geklindeki bu agiklik
iizerinde y181lacak ve kalabaliklagsmaya neden olacaktir. Oysa
z1t tarafta incelmis retina pigment epiteli ve koroid katman-
lar1 nedeniyle sklera daha belirgin olarak goriinecektir. Bu
noktada skleral ac¢ikligin retinal agikliga uyum gésterememe-
si nedeniyle sinir lifleri gozii de terk edemeyeceginden skleral
kresent nihai beyazimsi gériiniimiini kazanmis olacaktir. Re-
tinal damarlar izledikleri giizergah tercihini yaparken en az
direncle kargilasacaklar1 anatomik lokalizasyona yonelirler.
Dolayisiyla sinir liflerinin az oldugu kresente yonelirler. Daha
sonra retinal ytizeye yonelirler. Olgumuzda optik sinir liflerin
gectigi D sekilli pembe oval alan ile buna zi1t yéonde morfolojik
olarak optik sinir bagina benzeyen acik renkli D sekilli kre-
sent, retinal damarlarin optik sinir bagindan kresente yonel-
mesiyle sanki 2 kiiciik oval optik sinir bagin1 birbirine bagla-
yan retinal damar otoyolu goriiniimii ile ilging bir anatomik
gorinum sergilemektedir (Sekil 4). Olgumuz tilted disk ana-
tomisinin abartili bir 6rnegi olarak kargimiza ¢ikmigtir. Fun-
dus muayenesinde ilk bakigta goze ¢arpan yalanc ¢ift optik
disk gorinumi konjenital tilted disk sendromuna neden olan
komponentlerin belirlenmesiyle kolaylikla tariflenebilmistir.
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