Morning Glory Sendromu: Retinokoroidal Kolobom
ile Birlikteligi

Morning Glory Syndrome Associated with Retinochoroidal Coloboma
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ABSTRACT

Amag: Morning glory sendromu(MGS) siklikla izole olarak
gorilen bir optik sinir displazisi olup nadiren oftalmik,
kraniofasiyal, nérolojik veya renal patolojiler eglik edebilir.
Bu durumun embriyogenesis dénemindeki hasara bagl
gelistigi diginilmektedir.

Olgu Sunumu: Sag ezotropiyasi olan 4 yasindaki kiz cocugunun
fundoskopik muayenesinde sag MGS ile beraber infe-
ronasal koroid kolobomu saptandi. Yapilan aragtirmada
sistemik bir anormallik izlenmedi. Hastaya oklizyon
tedavisi uyguldi. Gérme keskinliginde artis saglandi.

Sonug: Morning glory sendromu tanisi konulan kigilerde okiler
veya sistemik degerlendirme eslik edebilecek anormallikler
yéninden 6énemlidir. Bununla beraber MGS progresif bir
hastalik olmadigr ve tedavi gerektirmedigi hatirlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Morning glory sendromu, koroid kolobomu,
ezotropiya.

Purpose: Morning glory syndrome(MGS) is an optic nevre
displasia which is mostly seen isolated but can also be
together with ophthalmic, craniofacial, neurologic, and
renal pathologies. Morning glory syndrome is thought to
be due to a defect in embriogenesis.

Case Report: A 4-year-old girl who had esotropia in right eye
was found to have right MGS and choroidal coloboma
inferonasally on fundoscopic examination. Systemic
evaluation was normal. After occlusion therapy there was
an increase in vision.

Conclusion: In cases with MGS, both ocular and systemic
evaluations are important in the diagnosis of abnormalities
seen together with MGS. Morning glory syndrome is not a
progressive disease and no treatment is needed.

Key Words: Morning glory syndrome, choroidal coloboma,
esotropia.
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Morning Glory Sendromu: Retinokoroidal Kolobom ile Birlikteligi

GiRig

Morning Glory Sendromu (MGS), ilk olarak 1970
yilinda  Kindler tarafindan  adlandinlmig  olup
koriyoretinal pigmenter degisiklikler ve subretinal
fibrogliyal doku ile ¢evrelenmis kanal seklindeki
cukurlagmig optik sinir bagi defekti ile karakterize bir
optik sinir displazisidir ve siklikla diskin ortasinda
fibrogliyal doku mevcuttur. Disk sinirindan ince retinal
damarlar 1ginsal olarak ¢ikarlar. Peripapiller pigmen-
tasyon zamanla retina pigment epiteli hiperplazisinin
fibroglial dokuya metaplazisine baglh olarak azalma
gdsterebilir!.

Morning glory sendromu siklikla izole bir oftalmik
bulgu olmakla beraber géz kapagdi hemanjiyomu,
sasilik, nistagmus, katarakt, lens kolobomu, siliyer cisim
kisti, aniridi, retina dekolmani ve retinal vaskiler
anormallikler, mikroftalmi, Duane retraksiyon sendromu
gibi okuler anormallikler eslik, orta hat defektini
gosteren nérolojik ve kraniofasiyal degisiklikler, renal
hipoplazi, Aicardi sendromu ve Joubert sendromu eslik
edebilir?4. Bu durum, MGS'nun embriyogenesisin 4-8.
haftalarindaki gelisimsel hasara bagl oldugunu gésterir.

Retinokoroidal kolobom ise embriyolojik geligimin
5. haftasinda optik sinir bagi embriyonik yariginin
tamamlanamamasi sonucu olusur ve dzellikle alt nasal
bélgede yerlesir®.

Literatirde MGS ile retinokoroidal kolobomun
birlikteligi bildirilmemis olup bu iki durumu beraber
izledigimiz bir olgu sunarak MGS'na eslik edebilecek
okiler ve sistemik durumlarn gézden gegirdik.

OLGU SUNUMU

Dogumundan itibaren sag gézinde ice kayma
varh@ sikayeti ile poliklinigimize bagvuran 4 yasindaki
bir kiz cocugunun yapilan ézge¢mis sorgusunda bir
ézellik saptanmadi. Okuiler muayenesinde her iki glob
hareketi her yéne serbest olup uzak ve yakinda 20
prisma diyoptri'lik sag ezotropya saptandi. Sag
mikroftalmisi olan hastanin dlculen géz aksiyal uzunlugu
sagda 19,4 mm, solda 20,0 mm idi. On segment
muayenesi sag ve solda dogal olup horizontal kornea
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Resim 1: Hastanin sag fundus resmi.

capl sag gézde 10 mm, sol gézde ise 12 mm idi.
Fundoskopik muayenesinde sag MGS ile beraber
inferonasalde koroid kolobomu varhgr saptanirken
(Resim 1) sol fundus normal olarak degerlendirildi.
Atropin ile yapilan refraksiyon muayenesinde sag
+4.75,+1.50 aks 30, sol +7.00, +0.25 aks 55 olarak
dlgtlen hastanin gérme keskinligi sagda 0.1 ve solda
0.6 olup tashih yapildiginda sirasi ile 0,5 ve 0,6 olarak
8lculdi. Genel fiziksel muayenesi normal olup cekilen
kraniyal manyetik rezonans goérintilemede (MRG)
herhangi bir anormallik saptanmadi.

Hastaya goézIUk tashihini takiben kapama tedavisi
uygulandi. Alti ay sonra yapilan kontrolinde tashih ile
gérme keskinliginin sagda 0,7 ve solda 1,0 oldugu
gozlendi.

TARTISMA

MGS, bayanlarda daha sik gérilmekte olup siklikla
unilateral ve sag gézdedir?*. MGS tanisi siklikla hayatin
ilk birkag yili icinde sasilik varhigr sonucu konulur?. Bu
kisilerin gérme keskinlikleri degisken olup 20/20 ile 1gik
hissi arasinda olabilir. Yizde doksan'inda 20/200'0n
altindadir. Gérme keskinligindeki bu azlk siklikla
miyopik anizometropiye bagl gelisen ambliyopi sonucu
veya retinadaki degisikliklere baglidir®. Yasar ve ark.’,
ezotropiyasi olan mikroftalmik bir MGS olgusunda
yuksek miyopi saptamiglardir. Bilateral olan olgularda
gérme prognozu daha iyi olup 20/20-20/70 arasinda
degismektedir. Bizim hastamiz sag ice kayma sikayetiyle
poliklinigimize bagvurdugunda gérme keskinligi sagda
0.1, solda 0.6 olarak &lcildi. Sagda MGS varlig ile
beraber koroid kolobomu tanisi konan hastanin gérme
keskinligindeki distuklik bu duruma baglanirken soldaki
gérme azhg yiUksek hipermetropik ambliyopiye
baglandi.  Goézlik  verilerek  kapama  tedavisi
uygulanmasini  takiben her iki gézin gérme
keskinliginde artig izlendi ve sag gérme 0,7, sol gérme
1,0 seviyesine cikarildi. Bu nedenle MGS varliginda
mutlaka kapama tedavisi denenmelidir.

MGS'nda disk merkezinde gérilen fibroglial doku,
hyaloid vaskuiler sistemin anormal gelisimi veya optik
sinir kilifi kdkenli olabilir?. Tung ve ark.8, bir olgularinda
MGS'nun primer persistan hiperplastik vitreus ile
beraber oldugunu géstermiglerdir.

MGS'nda en sik gérilen retinal komplikasyon retina
dekolmani olup %30-38 siklikta gérilmektedir'-3.
Dekolman, siklikla peripapiller retina veya arka kutup ile
sinirh iken nadiren genis ve billéz dekolman izlenebilir.
Mekanizmasi tam olarak bilinmemekle beraber
peripapiller fibroglial dokunun traksiyonu sonucu yirtik
gelisebilecegi digintlmektedir. Ayrica likefiye vitreusun
optik sinir kenarindan intraretinal araliga gegmesi,
anormal optik disk igindeki retinal damarlardan veya
peripapiller koroidal damarlardan sizinti subretinal sivi
kaynagi olabilir2. Coll ve ark?, MGS merkezindeki
fibroglial dokuda mevcut retinal delik sonucu
regmatojen  retina  dekolmani  gelisebilecegini
bildirilmiglerdir. Haik ve ark'®, MGS'na bagli retina
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dekolmani olan 11 olgudan 4'Unde spontan iyilesme
gozlemigler ancak bunlarnin yarisinin tekrar dekole
oldugunu belirtmislerdir. Fundusta dekolman haricinde
makilada foveal refle kaybi, gangliyon hicrelerinde
pigment birikimine bagli olarak sarimsi pigmentasyon
gorulebilir’.  Bizim hastamizda dekolman veya
makUlopati izlenmedi. Bu hastalarda ayrica anormal
retinovaskUler komunikasyonlar gézlenebilir>'2. Bu
arteriyovendz veya arteriyol-arteriyoler anastomozlar
dzellikle retinal damarlarin diskten gikis yerindedirler.

MGS, ozellikle optik kolobomlardan ve posterior
stafilomdan ayirt edilmelidir. Kolobomda MGS'ndan
farkl olarak epipapiller kabarik pigmente doku yoktur,
merkezi krater seklindedir ve glokomatéz cukurlagmaya
benzer ve siklikla bilateraldir?. Peripapiller stafilomda ise
santral gliyal doku yoktur ve retinal damarlar normaldir.
Tani, fundoskopik muayene ile konulur ancak bilgisa-
yarli tomografi veya manyetik rezonans gérintileme
yéntemi ile tani desteklenir.

MGS, basal (sfenoetmoidal) ensefalosel ile beraber
olabilir’3. Ayrica posterior pituiter ektopi ve hipopitu-
iterism', Moyamoya hastaligi’®, renal hipoplazi®,
hipertelorism, yarik damak ve yarik dudak ile birlikteligi
bildirilmigtir. Hastamizda herhangi bir ek patoloji
saptanmadi.

MGS, bir gérise gore optik disk kolobomu'nun bir
sekli iken baska bir gérise gore ise temel problem
mezodermal gelisim defektidir'3. Beyer ve ark. ise
ektodermal ve mezodermal gelisim bozuklugunun
beraber oldugunu ve béylece optik disk kolobomundan
ayrildigini  belirtmiglerdir®. Literatirde retinokoroidal
kolobomun optik disk kolobomu ile beraberligi
bildirilmis olmasina ragmen MGS'nun kolobomlarla
beraberlik géstermedigi belirtilmigtir'é'7. Retinokoroidal
kolobomun MGS ile birlikteligi, farkli gézlerde olmak
Uzere Kindler'in ve Bakri'nin birer hastalarinda'®'8
bildirilmis ancak ayni gézde beraberligine rastlaniima-
mighr. Bilgimiz dahilinde bu olgu, ayni gézde MGS'nun
retinokoroidal kolobom ile beraberliginin bildirildigi ilk
olgudur.

MGS, progresif bir hastalik degildir ve tedavi
gerektirmez. Ancak &ézellikle retina dekolmani riskinin
yUksek olmasi nedeniyle tanisi ve takibi énem
tagimaktadir. Gérmeyi arttirabilecek kapama tedavisi ve
sistemik patolojiler yéninden aragtirma faydali olacaktir.
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