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ONSOz

Turk Noroloji Dernegi'nin araciligi ve Noro-Oftalmoloji/Néro-Otoloji calisma grubunun ¢abalariyla hazirlanan bu kitabin, sik karsila-
silan belirtilerden yola cikarak taniya ulasmayi saglayan pratik bir rehber olmasi hedeflenmistir. Dernegimiz araciligiyla daha énce yayin-
lanan algoritmik tani rehberimiz bu kitapla daha genisletilmis ve glincellenmistir. Kitabin icerigi gérme kayiplari, disk demi, anizokori
ve pupil anormallikleri, ¢ift gérme, g6z hareket bozukluklari, kortikal gérme bozukluklari, fonksiyonel gérme kayiplari, yapay gérme ve
tanisal testler gibi konulari kapsamaktadir. Nérolojinin temel prensibi olan lezyon nedir ve nerededir sorusu néro-oftalmoloji hastalari
icin de cok 6nemlidir. Belirtiyle baslayip adim adim ilerleyerek taniya ulasmak tibbin hem zor, hem de zevkli bir yanidir. Bu da g6z ve be-
yin hakkinda belli bir bilgi birikimini gerektirmektedir. Gorintileme tekniklerinin gelismesiyle noéro-oftalmolojiye olan ihtiyag azalsa da,
bilginin artmasiyla bir uzmanin bilgisine duyulan gereksinim artmistir. Internette sonsuz bilginin varligy, yapay zeka ve teletip kavramla-
rinin gelismesi, hekimin bilgi ve karar yetisinin dnemini azaltmamis, bilakis gticlendirmis, daha ¢ok sey bilmek ve 6grenmek zorunda
birakmustir. Kitabin bu konudaki bazi eksiklikleri tamamlamaya yardimci olacagini umuyor, hastalarin tani ve tedavisi ile ugrasan tim he-
kimlerin yararlanmasini diliyorum. Son 50 yilda bu konuyla severek ugrasmis emekli bir 6gretim Gyesi olarak, emek veren tiim yazarlara,
editorligini yapan Canan Togay Isikay'a ve Turk Noéroloji Dernegdi'ne tesekkir ederim.

Prof. Dr. Tulay Kansu
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Tirkiye'de Noro-Oftalmoloji’'nin Tarihcesi

Prof. Dr. Fethi idiman

Dokuz Eyltl Universitesi Noroloji Anabilim Dali, Emekli Ogretim Uyesi, Izmir

Gaglarin getirdigi bilgi ve deneyimle donanan glinimuz-
den, geriye donlp baktigimizda, kolaylikla atalarimizdan daha
cok bildigimiz izlenimini edinebiliriz. Ancak unutmayalim ki, gele-
cekte en az onlar gibi biz de gegiciyiz ve gecilecediz. Bunun ya-
ninda "ge¢misini bilmeyen, saglam bir gelecek de olusturamaz"
ilkesine olan saygidan, bu yazida néro-oftalmolojinin temel ilgi
alanini olusturan néral yapilarla ilgili tarihsel bilgilere deginerek
Turkiye'de Noro-oftalmoloji'nin tarihcesi'nden séz edilecektir.

Noro-oftalmoloji'nin temel ilgi alani, bilindigi Gzere nitelikli
gormeyi saglayan yapilar ve bu yapilarin bozukluklaridir. Gorme,
afferent ve efferent noral yapilarin esgtdimli calismasi ile sagla-
nir. Periferde optik sinir (Il. Kraniyal sinir/KS) ve okuler motor krani-
yal sinirler (Ill.KS-Okulomotor sinir, IV.KS-Troklear sinir, VI.KS-Abdu-
sens siniri) ile onlarin santral sinir sistemi (SSS) icindeki gri cevher
yapilari (Oksipital korteks, mezensefalon, pons ve medulla'daki
cekirdeklerle baglantili diger gri cevher yapilari) nitelikli gérmeyi
saglayan temel noéral yapilardir.

GUnUmUzin bilgileri ile uyumlu olan ilk yazil bilgiler "Pytha-
gorean" okul'un (MO 6. -5. yiizyll) kiyazma ve optik siniri ylzeyel
olarak tanimlayan kayitlandir. Daha sonra "Alexandrian” okul MO
4. -3, ylzyilda efferent sistemle ilgili 7 kafa ¢iftinden s6z etmistir
(1). Pythagorean okulun basit tanimindan sonraki yillarda, g6z k-
resi ve uzantilar konusunda daha ayrintili ilk bilgilere Efes'li hekim
ve anatomist Rufus'la (MS 53-117) ilgili yazilarda rastliyoruz (2, 3).
Aslinda Rufus, maymunlar ve domuzlar tzerinde anatomik ¢alis-
malar yapmis, nabiz ile kalp atimi/sistol arasindaki baglantiyi orta-
ya koymus bir hekimdir. Ancak, bilindigi Gzere, o ¢aglarda arastir-
maci hekimler tek bir konuya odaklanmamislardir. Rufus da diger
yandan, goz ve gozin yapisi ile ilgilenmis ve g6z lensini ayrintili
olarak tanimlamistir (4). Rufus yalnizca goz kuresi ile degil baglan-
tilariyla ilgili olarak optik sinirler, kiyazma ve diger kraniyal sinirler
konusunda da bugtintn bilgileri ile tamamen ortisen bilgiler
vermistir. Orjinal tanimlamasina gére: "duysal gorevler icin ayrilan
sinirler zel deliklerden beyne girer ve beyni terk ederler".... "duy-
sal uzantilardan biri, beyin tabaninin éninde yer alir ve 2 dala ay-
rilarak, hendek seklinde yuzin oyudu denilen kismina, burnun
her iki yaninda bulunan, gozin yapisini olusturan dokularin bir-
birlerine gectikleri yerde gdzlerin her birine egilerek gider!" Gorul-
digu Uzere bugln "optik sinirler ve kiyazma" olarak adlandirdigi-
miz yapilarin ginimdzin anatomi bilgileri ile tam oOrtlsen
tanimlamasi...

Diger yandan gdzlerin hareketini saglayan efferent yapilari
kapsayan kraniyal sinirlere iliskin ilk bilgiler biraz dnce belirtildigi
tizere "Alexandrian” okul tarafindan MO bildirilmistir (2). Bu bilgi-
ler 5-6 ylzyil sonra Bergama'li Galen tarafindan ilk kez organize
olarak siniflandinlimis ve gruplandirmistir. Bu siniflamaya gore
toplam 7 Grup vardir. | optik; Il okulomotor; Il ve IV trigeminal; V
fasiyal ve oditor; VI glossofaringeal, vagus ve aksesor; VIl hipoglos-
sal gruptur.

Kraniyal ciftlerin sayisi 1664'de Thomas Willis tarafindan 9'a
cikariimistir (I-Olfaktor, IIl- Gorsel algr siniri, [1-Gozin hareket siniri,
IV-Gézlerin "pathetic” sinirleri, V- Ug yUz siniri duysal dal ve motor
dal, VI- Goz disa ceken sinir, Vil-isitsel yiiz siniri, VIIl- Gezen sinir
ya da Vagus siniri, IX- Dilin motor siniri). 1776'da Vic d'Azir iki

grupta toplam 13 kraniyal sinir tanimlamissa da, 1778'de Alman
anatomist Samuel Sommering yine iki grupta bugin bilinen 12
kraniyal sinir (KS) ciftini kategorize etmistir (2, 5) (Tablo 1).

Noro-oftalmoloji'nin ilgili yapilarinin fonksiyonel bilgilerine
ise cok daha sonra rastliyoruz. Omegin lensin islevleri ile ilgili bil-
giler ylzyillar sonra, 16-17. yy calismalari ile ortaya konmustur (2).
Noro-elektrofizyolojik bilgiler ise gercek anlamda ancak 1840'lar-
da Emil du Bois-Reymond'un (1818-1896) bir laboratuvar bilimi
olarak elektrofizyoloji disiplinini kurmasindan sonra kazanimistir
(6). Gunimduze geldigimizde, sonradan eklenen goérintileme
yontemleri, biyokimya ve molekuler genetik gibi yeni alanlardan
elde edilen bilgilerle cok somut bicimde ok ilerilerde oldugumu-
zu gorebiliriz. Bilindigi ve daha 6nce de belirttigimiz tzere krani-
yal sinir ¢iftlerinden dorda (11.KS- N.Opticus, Ill. KS- N. Oculomoto-
rius, IV. KS- N. Trochlearis ve VI. KS- N.Abducens) dogrudan dogru-
ya noro-oftalmolojinin temel ilgi alanini olusturmaktadir. S6zU
edilen dort kraniyal sinirin tek tek ya da birlikte islevsel ve/ya da
yapisal etkilenmeleri, bu sinirlerin dogrudan kendi hastaligina ya
da herhangi bir beyin hastaligina bagh olabilir. Gergekten, 20. yy-
'In baslarinda klinisyenler, beyin ve sistemik hastaliklarin bircogu-
nun gorsel belirti ve bulgulara neden olabileceginin farkina vardi-
lar. Bu farkindalik sonucu yapilan degerlendirmeler -ginimuzdn
ileri klinik gorintileme tekniklerinden énceki yillarda- beyin lez-
yonunun yerini belirlemek ve "Lokalizan Tani" yapmak icin néro-
oftalmoloji bilmenin gerekliligini gésterdi. Bir baska deyisle noro-
oftalmolojik degerlendirme intrakraniyal lezyonun yerini belirle-
mede, hatta oncelikli tanilarin siralanmasinda gtinimuzin Man-
yetik Rezonans Goriintileme incelemelerinin yerine kullaniimistir.

Noro-oftalmoloji egitimi amaci ile yayimlanan kitaplar aras-
tirdigimizda; gorsel anatomi ve fizyolojinin dnemini vurgulayan
ilk kapsamli kitabin 1945'te Donald Lyle'nin "Neuro-ophthalmo-
logy" baslhikli kitabi oldugu dikkati ¢ekiyor. Bu disipline adanmis ilk
genis kapsamli klinik kitap ise bircok konuda klinik néro-oftalmo-
loji* nin kurucusu olan Dr. Frank B. Walsh tarafindan 1947'de yazi-
lan "Clinical Neuro-ophthalmology"dir.

Tiirkiye'de Alt Birim Olarak Noro-Oftalmoloji

Turkiye'de "Noro-oftalmoloji* alt dali konusunda ilk egilimle-
rin uluslararasi arenada oldugu gibi "Géz Hastaliklar" kliniklerinde
basladigi dikkati cekmektedir. Ornegin 20. yy'in baslarinda Emraz-
I ayniyye mutehassis-1 muktediri (Goz hastaliklar uzmani) Doktor
Esad Bey'in (1865-1936) (soyadi yasasi sonrasi Dr. Esad Isik) Paris'-
teki egitimi sirasinda bir oftalmoskop modeli tasarlayip gelistirdigi
ve Fransa'dayken kullanima gecirdigi anlasilmaktadir (7). Her ne
degin oftalmoskop oftalmolojide temel bir ara¢ olsa da néro-of-
talmoloji' nin de olmazsa olmaz bir araci oldugundan, tasarlayici
hekim olarak kendilerine Turkiye'de noro-oftalmoloji'yle ilgilenen
ik kayith hekim géztyle bakabiliriz distincesindeyim. Sayin Isik'in
ayrica akademik ¢alismalari yaninda dlkenin saglik yonetimi ile
ilgili siyasal ve idari organizasyonlarda da gorev aldigi anlasiimak-
tadir (7).

Ulasabildigimiz kaynaklara gére daha sonra, ilk kez Prof. Dr.
Naci Bengisu (1901-1978) Istanbul Universitesi Goz Klinigi'nde
1946-1965 yillari arasinda Turkiye'de "Oto-Neuro
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Ophthalmology" isimli bir derginin editorligind yapmistir (8, 9).
Sonraki yillarda, dnce Cerrahpasa'da néroloji ihtisasi yapan ve no-
roloji ihtisasi sirasinda néro-oftalmoloji egilimi olan Prof. Dr. Gur-
han Kendiroglu (1936-2014) konuya olan ilgisini 1995'te basilan
"Noro-oftalmolji" kitabinin énsézinde anlatiyor. Sayin Kendirog-
lu'nun ifadesi ile: "1962 yilinda bir kitabevinin tozlu raflarinda New
York'lu noro-oftalmolog Alfred Kestenbaum'un 'Clinical methods
of neuro-ophthalmologic examination' kitabi elime gectiginde
meslek yasantimin bu denli degisebilecegdini tahmin edemezdim"
diyor ve ekliyor "Noroloji ihtisasim sirasinda, benim Noro-oftalmo-
loji ile ilgilendigimi goren klinik direktort Prof. Dr. Sabahattin Keri-
moglu birgin "Glrhan bey kardesim Noroloji ihtisasini bitirince

Tablo 1. Galenden GUnumuze Kraniyal Sinirler

"Alexandrian" okul (MO 4.-3.yy)

GALEN SINIFLAMASI (MS- 2.yy) WILLIS (1664)

- 1-OLFAKTOR
1. KISIM-OPTIK (GORME) II-GORSEL ALGI SINIRLERI
2. KISIM ORTAK OKULER MOTOR II-GOZUN HAREKET SINIRLERI
- IV-GOZUN PATHETIC SINIRI

V-UCLU YUZ SINIRi DUYSAL -

3. KISIM- UCLU SINIR/DUYU 4. KISIM MOTOR DAL

OLASILIKLA II'YE EKLENEN UCLU

SINIR (MOTOR ) VI-ABDUKTOR (DISA CEKEN)

5.KISIM VIHISITSEL YUZ SINIRI
5.KISIM

6.KISIM VIII-GEZGIN/VAGUS SINIR
6.KISIM

6.KISIM

7KISIM IX-DILIN MOTOR SINIRI

Porras-Gallo Ml et al 2019dan yararlanilimistir

Turkiye Oftalmoloji toplulugunda néro-oftalmoloji konusu-
na ciddi ilgisini gosteren bir baska akademisyen olarak Hacettepe
Universitesi Tip Fakiltesi'nden Prof. Dr. Tanju Firat' goriyoruz.
Prof. Dr. Tanju Firat (1933-1982) 3 cilt olarak hazirlanan "Oftalmo-
loji " kitabinin editorligind yapmis ve ikinci volima 'Noro-oftal-
moloji'ye ayirmistir.

Sonraki yillarda da oftalmologlar arasinda Néro-oftalmoloji'-
ye ilgi giderek artmistir. Glntimuzde oftalmoloji toplulugunda
"Turk Oftalmoloji Dernegi" catisi altinda bir Néro-oftalmoloji biri-
mi olusturuldugu goraltyor. Web sayfasindan "todnet.org" edini-
len bilgilere gore 2023 yilinda birim baskanhgini Dog. Dr. Banu
Solmaz'in yaptigi bu grupta -timdnan isimlerini yazmamizin, ya-
zinin sinirlarini astigini distindtgim- 58 Uyenin yer aldigi izleni-
yor. Bazi Uyelerin ¢rnegin; Goélge Acaroglu, Emrah Altiparmak,
Cagla Atabay, Pinar Aydin (O'Dwyer), Umur Kayabasi, Hilya Orer,
Banu Satana, Meltem S&ylev-Bajin ve Nurhan Torun'un yurtdisin-
da da noro-oftalmoloji egitimi aldigini biliyoruz.

Noro-Oftalmoloji

ne yapmay! dustndyorsunuz ?" deyince hi¢ disiinmeden, "Siz de
tensip ederseniz ben Goz Klinigi'nde ikinci ihtisasimi yapip Noéro-
oftalmoloji dalinda uzmanlasmak istiyorum" diye yanitladim.
Hoca, "Kesinlikle en iyisini yaparsin ¢inkd bugln icin Turkiye'de
bu bransta hi¢ kimse yok" deyince o an tim dinya nimetleri san-
ki benim olmustu" (9). Sonrasinda gercekten Sayin Kendiroglu
G6z Hastaliklari ihtisasina basliyor. Oftalmoloji ihtisasini tamamla-
diktan sonraki akademik yasaminda agirlikli olarak néro-oftalmo-
loji ile ilgileniyor ve bu sevdasinin Griint olarak 1995 yilinda Néro-
oftalmoloji kitabini yayinhyor.

VICKD'AZIR (1776)

1-OLFAKTOR
II- OPTIK (GORME)
I-FOKULOMOTOR
IV-AGRI

V-UGCUZ (TRIGEMIN)

VI-ABDUKTOR (DISA CEKEN)

VIHSITSEL

VIII- YOZ (FASIYAL)
IX-GLOSSOFARINGEAL
X-VAGUS

XI-AKSESUVAR

SOMMERING (1778)

1-OLFAKTOR
II- OPTIK (GORME)
I-FOKULOMOTOR
[V-TROKLEAR

V-0CUZ (TRIGEMINAL)

VI-ABDUSENS

VII-YUZ SINIRT (FASIYAL)
VIII-VESTIBULOKOHLEAR
IX-GLOSSOFARINGEAL
X-VAGUS

XI-AKSESUVAR

XII-IC DIL SINIRI XII-HIPOGLOSSAL SINIR

XIII-SUBOKSIPITAL SINIR

Diger yandan, Noroloji ihtisasinin Gzerine Oftalmoloji ihtisasi
yaparak noro-oftalmoloji alt disiplinine emek veren Noéroloji ko-
kenli Oftalmolog Sayin Kendiroglu'nun Oftalmoloji'de Noro-oftal-
moloji alt birimini kurdugunu kabul edersek, ¢cagdas anlamda
Turkiye'de Norolojik Bilimlerde, "Noéro-oftalmoloji* alt disiplini ilk
kez Ege Universitesi Tip Fakultesi Noroloji Kiirstist'nde kurulmus-
tur. Bu kurstide Prof. Dr. Altan Kayan (1941-2007) Ingiltere'de aldi-
g1 Noro-oftalmoloji ve Noro-otoloji egitiminin ardindan Turkiye'ye
dénerek Ege Universitesi Tip Fakultesi Noroloji Anabilim Dali'nda
henliz docent adayiyken "Noérosensoriyel Calisma Birimi' bashdi
altinda iki alt disiplini birlikte kurmustur. Sayin Altan Kayan, Ingil-
tere'deki egitimi sirasinda "Rebound Nistagmus" Gzerine yapilan
dinyadaki ilk bildirinin yazarlarindan biri olmustur. 1973 yilinda
sundugu docentlik tezinde, klinik néro-oftalmolojik degerlendir-
me yaninda elektrookilografik ve elektronistagmografik incele-
melerin beyin ve beyinsapi hastaliklarinda énemini ve yararini
arastirmistir. Bu satirlanin yazari Dr. Fethi idiman da uzmanlik egiti-
mine basladigl ilk giin bu tezin hazirlanma pratigi icinde yer al-
mis, Noro-oftalmoloji atesi o glin bu giindiir hig sonmemistir.



Fethi idiman

Prof. Dr. Gokhan Kendiroglu
(1936-2014)

Sayin Altan Kayan 1972 yilindan tlkemizin siyasal ortami ge-
regi Ingiltere'ye dondigi 1982 yilina dek Ege Universitesi Tip Fa-
kultesi Noroloji kliniginde Norosensoriyel Birim'de Prof. Dr. Fethi
idiman'in, 1970'lerin ikinci yarisinda Prof. Dr. Stileyman ilhan'in ve
Ege Noroloji'de yetisen bircok norologun egitim ve gelisimine
katki saglamustir. Dr. Altan Kayan ile birlikte Dr. Fethi Idiman Glke-
mizde ilk kez, birim laboratuvarinda, kompterize olarak gorsel
uyarilmis potansiyel ve isitsel uyariimis potansiyel kayitlarini bas-
latmislardir. Bu birimde yetisen Prof. Dr. Stileyman ilhan énce Do-
kuz Eylul Universitesi'nde, 1985'ten sonra da Konya Selcuk Uni-
versitesi'nde calismalarini stirdirmustir. Dr. Kayan Ingiltere'ye
doéndiikten sonra 1982-1986 yillari arasinda Ege Universitesi Tip
Fakultesi Noroloji Noro-Sensoriyel (N6ro-oftalmoloji/ Néro-otolo-
ji) Birimi sorumlulugunu Prof. Dr. Fethi idiman Gstlenmis ve bu
dénemde Prof. Dr. Hatice Karasoy'un ve Ege Tip Fakultesi Noroloji
AD'da yetisen bircok norologun egitim ve gelisimine katki
saglamistir.

Prof. Dr. Fethi idiman'in 1986' da Dokuz Eyltil Universitesi No-
roloji AD'na atanmasindan sonra Ege Universitesi Néroloji Anabi-
lim Dali'nda Néro-Sensoriyel (Noro-oftalmoloji/ Néro-otoloji) Biri-
mi sorumlulugunu Prof. Dr. Onder Akyurekli Gstlenmistir. Bu bi-
rimde egitim alan Prof. Dr. Nese Celebisoy ve Prof. Dr. Figen Gok-
cay, Prof. Dr. Akydrekli ile birlikte birimi daha da gelistirmislerdir.
Son yillarda laboratuvarlarina yeni goértinttleme aygitlarindan op-
tik koherens tomografi (OCT) aygrtini da kazandirarak laboratuvar
olanaklarini artirmislardir. Prof Dr Akyurekli'nin emekliye ayriima-
sindan sonra Prof. Dr. Celebisoy ve Prof. Dr. Gokcay bu birimin so-
rumlulugu ile calismalanini strdirmektedirler. Prof. Dr. Fethi idi-
man 1986'da Dokuz Eylil Universitesinde calismaya baslamis,
Noroloji AD'da Noro-oftalmoloji/ Noro-otoloji birimini kurmus ve
2014'te emekli oluncaya dek Fakulte icinden ya da baska Universi-
telerden bircok Noroloji, Goz ve KBB Hastaliklari uzmaninin gerek
Noro-oftalmoloji ve Noéro-otoloji editimine, gerekse bazilarinin
uzmanlik tezlerine katkida bulunmustur. Prof. Dr. Fethi idiman'in
1996-2000 yillarinda Dokuz Eylul Universitesi'nin rektorligund
yaptigi dénemde Prof. Dr. Gulden Akdal'in bir stre ingiltere'de
okuler norofizyoloji egitimine génderilmesi saglanmistir. Prof. Dr
Fethi idiman'in 2014 yilinda emekliye ayrilmasindan sonra birimin
sorumlulugunu Prof. Dr. Gulden Akdal Ustlenmistir.

Turkiye'de Norolojik Bilimlerde Noro-oftalmoloji alt disiplini
calismalari her ne degin Ege Universitesi Tip Fakdiltesi Néroloji

Prof. Dr. Altan Kayan
(1941-2007)

AD'da baslamigsa da diger Universiteler de konuya ilgisiz kalma-
mistir. 1979'da Hacettepe Universitesi Néroloji AD'da Prof. Dr. Tu-
lay Kansu ABD'de aldigi Noro-oftalmoloji egitiminin ardindan Tur-
kiye'de Noroloji klinikleri icinde yeni bir alt dal olusturmustur. Prof.
Dr. Tulay Kansu 1986 yilinda Hacettepe Universitesi'nde kurulan
Norolojik Bilimler Enstitlisti'nde Noro-oftalmoloji egitim progra-
mini agmis ve emekli oldugu 2014 yilina dek 20 Oftalmolog ve 6
Noérolog'un bu program cercevesinde egitim gormelerini sagla-
misti.  GUnUmuUzde, Hacettepe  Noroloji  AD'da, Noro-
oftalmoloji/Néro-otoloji birimini yine bu birimde ve ABD'de egi-
tim almis olan Doc. Dr. Illksen Colpak Isikay tstlenmis durumdadir.

Sonraki yillarda Cukurova Universitesi Néroloji AD'da Doc.
Dr. Mehmet Karatas Noro-oftalmoloji/Noro-otoloji biriminin alt
yapisini olusturmus, Baskent Universitesi'ne gectikten sonra da
Prof. Dr. Sebnem Bicakci bu birimi gelistirmistir. Cukurova Univer-
sitesinden ayrilan Dog. Dr. Mehmet Karatas kadrosuna katildigi
Baskent Universitesi Adana Hastanesi'nde Noro-oftalmoloji/
Noro-otoloji alt birimini kurmustur.

Ankara Universitesi Tip Fakdiltesi Noroloji AD'dan Prof. Dr. Ca-
nan Togay Isikay, "lleri Nérolojik Bilimler" doktora progaminda iki
yil streyle Prof. Dr. Tilay Kansu'nun pratik/teorik egitimlerine ka-
tilmig ve 2002 yilinda Prof.Timothy Martin ile ¢alistiktan sonra kli-
niginde Noro-oftalmoloji poliklinigini baslatmistir. Prof. Dr. Tulay
Kansu'dan egitim almis olan ve Ankara Gazi Universitesi Néroloji
AD'da calismalarina devam eden Dog. Dr. Hale Batur Caglayan,
[zmir Katip Celebi Universitesi Noroloji AD'da Prof. Dr. Tilay Kurt
incesu, Aydin Adnan Menderes Universitesi Noroloji AD'da Prof.
Dr. Nefati Kiylioglu, Denizli Pamukkale Universitesi Noroloji AD'da
Prof. Dr. Levent Sinan Bir ve Prof. Dr. Eylem Degirmenci, Baskent
Universitesi Tip Fakultesi Néroloji AD'da Prof. Dr. Ufuk Can, Celal
Bayar Universitesi Tip Fakiltesi Noroloji AD'da Prof. Dr Aysin Kisa-
bay Ak, ABD'de gordigu egitimin ardindan Turkiye'ye dénen ve
SBU Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi Néroloji Klinigi'nde
Noro-oftalmoloji poliklinigini kuran Prof. Dr. Nillfer Kale, Bakirkoy
DrSadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi Noroloji Klinigi'nde
Prof. Dr. Hillya Ertasoglu Toydemir, Izmir Tepecik Egitim ve Arastir-
ma Hastanesi Noroloji Klinigi'nde Dog. Dr. Feray Guileg, izmir Boz-
yaka Egitim Arastirma Hastanesi Noroloji Klinigi'nde Uzm.Dr. Dilek
Top Karti, Bezmialem Vakif Universitesi Hastanesi Noroloji AD'da
Dr.Ogr.Uyesi Pinar Ozcelik Noro-oftalmoloji birimlerini gelistirme-
ye emek veren norologlardir.

Noro-Oftalmoloji
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Turkiye'de N6ro-Oftalmoloji'nin Tarihcesi

Universiteler disinda egitim ve arastirma hastanelerinde de
noro-oftalmolojiye emek ve gonil veren norologlar sevindirici
bicimde hizla artmaktadir. Ornegin Corum Hitit Universitesi'nden
Ankara Etlik Sehir hastanesine gecen ve bu hastanenin Néroloji
Kliniginde calismakta olan Prof. Dr. Funda Uysal Tan, ABD'de
Nancy Newman'in yaninda egitim alan ve Marmara Universitesi
Noroloji AD'dan ayrilarak Acilbadem Atasehir Hastanesi Noroloji
Klinigi'ne gecen Dog. Dr. Pinar Kahraman Koytak, Sisli Hamidiye
Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi Noroloji Klinigi'nde Uzm.Dr.
Gllten Tata, Acibadem Bursa Hastanesi Noroloji Klinigi'nde Dog.
Dr. Cigdem Dogulu, serbest hekim olarak ¢alisan, ancak Hacette-
pe'de ve Harvard'da Noro-oftalmoloji/Néro-otoloji konularinda
egitim alan Prof. Dr. Hava Donmez Keklikoglu ve Uzm.Dr. Hamdi
Ugur bugtn icin isimlerini belirtebildiklerimizdir. Dilegimiz, 1999-
2003 yillar arasinda Turk Noéroloji Dernedi ¢atisi altinda olugan ve
hizla gelisen bilimsel calisma gruplarindan biri olarak "Néro-oftal-
moloji-Noéro-otoloji calisma grubu icinde bu isimlerin hizla cogal-
masl ile arastirma ve Uretilen bilginin artmasidir. Gercekte de tim
amacimiz insanliga yararli bilgiyi Uretmek ve paylasmak degil
midir?

1984 EUTF Néroloji Anabilim Dali Baskanimiz Prof. Dr. Bedriye KOT'un emeklilik kutlamasinda o giinkii Nérosensoriyel ekibi: Prof. DrHatice Karasoy,
Hemsire Gulser Pehlivan, Prof. Dr.Bedriye Kot (Nérooftamoloji -Nérootoloji alt birimi planlamacisi), Teknisyen-Sekreter Guzin Oztibet , Prof. Dr. Fethi idi-
man, Emektar Gece Hemsiresi (Ky Enstitlsiinde yetismis) Mehmet Tutak
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Gorme Azhgi
Noro-Oftalmoloji

Gorme Azligi

DOI: 10.55697/Norooftalmoloji.2023

Prof. Dr. Tiilay Kansu

Hacettepe Universitesi Tip Fakdltesi Noroloji Anabilim Dali, Emekli Ogretim Uyesi, Ankara

Gorme azlidi olan bir hastada gézle ilgili nedenler dislanmis-
sa konu norologlar ilgilendirir. O nedenle Goz ve Noroloji is birligi
onemlidir. Bu bolimde gérme kaybi ile nérologa gelen hastada
ayiricr tani bashklar halinde verilmis, kitabin diger bolimlerinde
konular daha ayrintili olarak incelenmistir. Hastanin sikayetinin
degerlendiriimesi iyi bir yki ile baglar.

OYKU: Ozellikle 5 sorunun yanitinin bilinmesi tani icin bii-
yUk 6nem tagsir. Gérme Kayb;

1. Akut mu, progresif mi?

2. Tek tarafli my, iki tarafli mi?
3. Santral mi, periferik mi?

4. Gegici mi, kalict mi?

5. Agril mi, agrisiz mi?

MUAYENEDE optik sinir muayenesi esastir. Bunun icin altta-
ki testler mutlaka yapilmalidir.

1. Gorme keskinligi

2. Renk gdrme

3. Gorme alani

4. Pupilla 1sik reaksiyonu

5. Sallanan fener testi-Relatif aferent pupilla defekti (RAPD)
aranmasi

6. Goz dibi

Kortikal gérme bozuklugu dustnultyorsa, aleksi, agnozi, si-
multanagnozi, prosopagnozi gibi gérme bozukluklar icin testler
muayeneye eklenmelidir.

TEK TARAFLI AKUT GORME KAYBI varsa, ayirici tanida alt-
taki nedenler dustntlmelidir.

1. Optik néropatiler

o inflamatuar (optik nevrit)

o Iskemik

o Travmatik

o LEBER'In herediter optik néropatisi
2. Optik perinevrit
3. Nororetinit (ODEMS)
4. Vaskuler nedenler

o iskemik optik ndropati

o Retinal arter okltizyonu

o Retinal ven okltzyonu
5. Retinopati (Sentral serdz retinopati, dekolman)
6. Fonksiyonel

AGRI gérme azligina eslik ediyorsa,

» Optik nevrit

o Uveit, iritis

e Korneal Ulser

» Temporal arterit

« Kapali agi glokom gibi nedenler dtstntlmelidir.

iKi TARAFLI AKUT GORME KAYBI 56z konusuysa, ayinci ta-
nida distndlebilecek nedenler;

1. Vaskiler nedenler
o Hemianopik (Orta veya posterior serebral arter
tikanmasi)
o Total kayip (Bilateral posterior serebral arter ti-
kanmasl, hipoksi, hipotansiyon)
2. Bilateral simultane optik noropati
3. Toksik (methanol)
4. Fonksiyonel

Tek ya da iki tarafli akut gérme kaybi yapabilecek bir diger
neden pitUiter apopleksidir.

PROGRESIF GORME KAYBI varsa, retina hastaliklari, kata-
rakt, glokom ve kirma kusurlari ayirdedildikten sonra akla gelecek
nedenler, aksi kanitlanincaya kadar kompresif, infiltratif, herediter,
toksik ve paraneoplastik optik néropatilerdir. Fonksiyonel gérme
kaybinin da progresif gérme kaybr gibi ortaya cikabilecegi
unutulmamalidir.

GECIiCi GORME KAYBI varsa, dncelikle tek tarafli mu, iki ta-
rafli mi oldugu belirlenmelidir.

TEK TARAFLI gecici kayiplarda

1. Gegici iskemik atak (amorozis fugax) dtstintlmeli, emboli
kaynagi olarak karotid arter, kalp ve hiperkoagulopati ne-
denleri arastinimalidir. Bu ataklar genellikle birka¢ dakika
sUrelidir.

2. Papilédemin yol actigl “transient visual obscuration
(TVO)" birkag saniye srer.

3. Retinal migrende dakikalar stren gérme kaybi s¢z konu-
su olabilir.

iKi TARAFLI gecici gérme kaybi oldugunda,

Homonim hemianopsi tanimlaniyorsa;

1. Gegici iskemik atak (MCA veya PCA dagiliminda)
2. Migren aurasl
3. Oksipital nébet

Total kayip tanimlaniyorsa,

1. Gegici iskemik atak (Baziler arter dagiliminda)
2. Baziller migren
3. Papilédem

AGIKLANAMAYAN GORME KAYBI. Goz muayenesi ve no-
rolojik degerlendirmeye ragmen gérme kaybi aciklanamiyorsa
alttaki nedenler tekrar arastirimalidir.

1. On segment hastaliklari

2. Retina hastaliklari

3. Ambliyopi

4. Optik sinir hastaliklari

5. Retrobulbar ve intrakranial lezyonlar
6. Organik olmayan nedenler



Tulay Kansu

Gorme Kaybi

Progresif
Tek tarafl Iki tarafli
4
Optik nevrit - S "
Retina damar tikanikhig oVl darpar m.‘amkl'g' o Optik _noropz-!n .
; Methanol intoksikasyonu (kompresif, infiltratif, toksik, nutrisyonel)
Retina dekolmani N S 3
Uveit Bilateral optik sinir, retina hastalig Katarakt .
Fonksiyonel Fonksiyonel Makulopati

Sekil 1. Gorme azliginin olasi nedenleri
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Oykii Alma ve Muayene

Gorme kaybr hem g6z hekimlerini hem de néroloji hekimle-
rini ilgilendiren bir konudur. Lezyonun yerlesimini ve nedenini
saptamak icin detayl 6yku almak ve hastayr iyi muayene etmek
gerekir. Ozellikle gérme kaybi dykisi alirken, her iki gozin ayr
ayr kapatilarak gérmenin kontrol edilip edilmedigi sorulmalidir.
Gorme kaybina eslik eden agri olup olmadigi, kaybin pozisyonel
degisikliklerden etkilenip etkilenmedigi ve eslik eden bagka ya-
kinma olup olmadigi da sorulmalidir. Gérme kaybinin olusum su-
resi, akut (saniyeler ile dakikalar arasi), subakut (gtnler ile haftalar
arasi), kronik (aylar ile yillar arasi) veya gecici olmasi farkli etiyoloji-
leri dustndurecektir. Bununla birlikte eslik eden diger norolojik
belirtilerin varligi sorgulanmalidir.

Muayenede optik sinir fonksiyonlari; gérme keskinligi, renkli
gorme, 1sik refleksi ve rolatif afferent pupilla defekti (RAPD) varlig,
g6rme alani testleri ve goz dibi bakist ile degerlendirilmelidir. Gor-
me keskinligi icin 1sikli Snellen eseli 6 metre uzaktan okutulmali,
her bir goz teker teker degerlendiriimelidir. Kirma kusurlarinin
gorme keskinligine etkisini engellemek icin mutlaka ‘pinhole’ ola-
rak adlandirilan delikler iceren kartlar kullanilmalidir. Renkli gor-
meyi degerlendirmek icin hastanin renkli Ishihara kartlarindaki
rakamlari okumasi istenir, bu kartlar yoksa parlak kirmizi veya tu-
runcu renkli objeleri her iki gozle ayr ayr degerlendirmesi, renk
ve parlakliklarr arasindan farklilik varsa belirtmesi istenir. RAPD sal-
lanan fener testi ile degerlendirilir. Sallanan fener testinde her iki
g6ze sirasi ile Gg saniye streyle isik tutulur. Bu sirada direkt ve in-
direkt 1sik yanitlarina bakilir. Isik kaynaginin tekrarlayan sekilde her
iki g6z arasinda yer degistirmesi sirasinda, etkilenmis géze tutul-
dugunda pupil yanitinin konstriksiyon yerine dilatasyon oldugu
gorilur ise RAPD olarak adlandirilir. Gorme alani testi yatak basin-
da konfrontasyon testi ile yapilabilir, daha objektif veri elde etmek
icin perimetri cihazi ile gérme alani testi yapilmalidir. Goz dibi ba-
kisi ile optik disk, retina ve makula degerlendirilmelidir. Pupilin
boyutu, 131ga ve yakina reaksiyonu, pitozis varligi veya géz kapadi
retraksiyonu olup olmadigi not edilmelidir. Ayrica géz hareketleri
degerlendirilmeli, nistagmus eslik edip etmedigi not edilmelidir.
Ekzoftalmus ya da enoftalmus olup olmadidi belirtiimelidir.

TEK TARAFLI GORME KAYBI NEDENLERI

On kamera, vitreus, koroid, retina, makdla ve optik siniri etki-
leyen hastaliklar tek tarafli gérme kaybina neden olabilir. Gérme
kaybinin bazi okiler nedenleri Tablo 1'de verilmistir (1,2).

Santral retinal arter okliizyonu

Santral retinal arter, oftalmik arterin bir dalidir. Ana emboli
kaynagr internal karotis arterdir, kardiyak embolizasyon da gorule-
bilir. Klinikte ani agrisiz gérme kaybi vardir (3). Hastalarin yaklasik
%75'inde goérme keskinligi parmak sayma dizeyine duser. RAPD
mevcuttur ve renkli gérme azalmistir. Goz dibi bakisinda retinal
solukluk, makilada kiraz kirmizisi gérintt gordlir, optik disk nor-

mal gérinimdedir (4) (Sekil 1). Tani konuldugunda serebral en-
farktUs gibi yaklasiimali, vaskiler ve kardiyak risk faktorleri arastiril-
malidir. Diger nedenleri ise hiperkoagulabilite ve dev huicreli arte-
rit gibi vaskulitlerdir. Fundus floresan anjiografi tanida kullanil-
maktadir (5).

Tablo 1. Gérme kaybina neden olan okuler nedenler
Korneal abrazyon/keratit

Hifema

Katarakt

Akut kapali agili glokom

Retina dekolmani

Vitreus Hemorajisi

Makulopatiler

Sekil 1. Santral retinal arter oklizyonu vakasi gz dibi bakisinda; retinal
solukluk ve normal optik disk gorintisi (Prof.Dr.Osman Saatci arsivi).

Optik Noropatiler

Tek yanli optik sinir lezyonlari mono-okuler gérme kaybina
neden olur. Optik noropatilerin ortak muayene bulgular ise;
RAPD varligi ve diskromatopsidir. Optik sinir basini da etkiliyorsa
g6z dibi incelemesinde disk 6demi gorilebilir. Kronik dénemde
ise goz dibi bakisinda optik atrofi vardir.



1-Tipik ve Atipik Optik Noritler

Optik norit; optik sinirin inflamatuar kaynakli néropatisidir.
Optik noritler klinik bulgularina ve etiyolojisine gore cesitli sekil-
lerde siniflandirimakla birlikte klinik pratikte siklikla, tipik ve atipik
optik noritler olarak siniflandirimaktadir.

Multipl Skleroz (MS) iliskili optik noritler ‘tipik optik norit'; en-
feksiyon, grantilamatodz hastaliklar, paraneoplastik hastaliklar, sis-
temik otoimmuUn hastaliklar, néromiyelitis optika spektrum hasta-
liklari (NMOSD), miyelin oligodentrosit glikoprotein antikoru
(MOG-IgQ) iliskili optik norit gibi MS disi etiyolojilerle gelisen veya
tekrarlayicr idiopatik optik sinir inflamasyonu ise atipik optik norit
olarak adlandiriimaktadir (6).

Optik noritlerde tani anamnez ve muayene ile konulmakla
birlikte, devam eden surecte tedavinin belirlenebilmesi acisindan
altta yatan etyolojinin incelenmesi dnem tasimaktadir. Prognozy,
gorme kaybinin suresi, siddeti ve tedaviye verilen yanit belirler. Bu
nedenle optik norit tanisi alan hastalarda, dikkatli bir ¢yka alinma-
i, néro-oftalmolojik muayene yapilmali ve en kisa stirede tedavi-
ye baslanmalidir. Tipik ile atipik optik ndrit ayirici tanisi icin orbita,
beyin ve spinal manyetik rezonans gorintileme (MRG), gorsel
uyarilmis potansiyeller (Visual evoked potential-VEP), gérme alani
ve optik koherans tomografi (optical coherence tomography-
OCT) cekilmeli, enfeksiydz ve vaskulitik testler istenilmeli, beyin
omurilik sivisi (BOS) analizi yapilmalidir (7).

Oykide gérme kaybinin baslangicinin akut-subakut olmasi,
sdresi, agril olup olmamasi, tek veya cift tarafli olmasi, eslik eden
sistemik bulgular sorgulanmalidir. Muayenede tipik olarak gérme
keskinliginde kayip, gérme alani kaybi, renkli gérme kusuru, kont-
rast duyarlilikta azalma ve etkilenen gézde RAPD ortaya ¢ikar. Bi-
lateral optik sinir tutulumlarinda veya kiazma ve sonrasi lezyonlar-
da RAPD gorilmez (8).

Gorme kaybinin baslangicindan itibaren 20 gtin icinde ¢eki-
len, yag baskili, orbita MRG T1 agirlikli kontrastli sekanslarda %95
oraninda optik sinir tutulumu gortlmekle birlikte patoloji gdzlen-
memesi optik norit tanisini dislatmaz (9). Olgularin %92'sinde 6
haftaya kadar optik sinir inflamasyonunun devam ettigi gorulebi-
lir (10). Meningeal kalinlasma ise akla enfeksiydz ve grantlamatoz
hastaliklar getirmelidir (7).

Otoimmun seroloji ve BOS incelemesi ayirici tani agisindan
etyolojiyi belirlemede yardimci olabilir. Anti-nikleer otoantikorlar
(ANA) NMOSD, MOG-IgG ve sistemik otoimmin hastaliklarda
MS'e gore daha sik pozitif saptanir (11). Ayrica grantlamatéz veya
enfeksiy6z bir patolojiden stpheleniliyorsa serum ve BOS'da sifi-
liz, tUberkiloz, Lyme, Bartonella, anjiotensin-konverting enzim
(ACE), sitoplazmik antinétrofil antikorlar (c-ANCA) tetkik edilmeli-
dir (7).

A. Tipik Optik Norit

MS iliskilidir, genellikle geng yetiskin ve kadinlarda daha sik-
tir. Klinikte genellikle; g6z hareketleriyle artis gdsteren retrobulber
agrinin eslik ettigi, tek tarafli, akut-subakut baslangich gérme kay-
biyla karsimiza ¢ikar. Gérme kaybi genellikle saatler, gtinler iceri-
sinde ortaya ¢ikar ve iki hafta icinde en siddetli halini alir. Birkag
hafta icinde kendini sinirlayarak dizelme egilimi gosterir (12). Op-
tik norit MS hastalarinin %25'inde ilk semptom iken %70 MS has-
tasinda, hastaligin bir déneminde ortaya c¢ikabilir (13). Gérme
kaybr 1/10'e kadar dusebilir ancak genellikle 5/10 civarindadir.
Gorme alaninda, diffiz bir kayip veya santral skotom gorilebilir.
Fundus muayenesi genellikle normaldir ve hastalarin sadece
%25'inde papil ddemi gordltr. Siddetli papil 6demi, optik diskte
kanamali gérintm ise akla enfeksiyon, grantlamatéz hastaliklar
veya MOG-IgG iliskili optik noritleri getirmelidir (14).

Pinar Ozcelik, Yasemin Karakaptan, Giilden Akdal

BOS IgG yuksekligi ve oligoklonal band (OKB) pozitifligi MS
iliskili tipik optik noritte saptanirken atipik optik noéritlerde nadir
gorulur (15). VEP'te, normal veya hafif azalmis amplittdle birlikte
P100 latansinda uzama gdzlenir. OCT'de akut dénemde peripa-
piller retinal sinir tabakasinda kalinlasma ve kronik dénemde ise
incelme beklenir. Orbita MRG'de bulgu saptanmayabilecedi gibi,
genellikle tek tarafli, retrobulber, kisa segment optik sinir tutulu-
mu goralir. Beyin ve spinal MRG'lerde ise MS ile uyumlu peri-
ventrikiler ovoid lezyonlar, infratentorial, kortikal, jukstakortikal
ve spinal T2 hiperintens lezyonlar gorulebilir (16).

Tedavide 3-10 glin ylksek doz (1000 mg/gln) intravendz
metilprednizolon (IVMP) verilir. Tedavi devamina nérogorintiile-
menin MS distindirmesine veya BOS'da OKB pozitifligi saptan-
masina gore tedaviye karar verilir (16). Dort yUz elli yedi optik no-
rit hastasinin dahil edildigi Kuzey Amerika Optik Norit calismasi
optik norit tedavi ve izlemi agisindan oldukca 6nemli bilgiler sag-
lamistir (12). izole ilk optik ndrit ataginda baska santral sinir siste-
mi lezyonu gorilmemesi halinde OKB pozitif saptanirsa hasta ta-
kibe alinabilir. McDonald 2017 kriterleri, idiopatik optik noritte MS
riskinin belirlenmesi icin beyin MRG ve BOS incelemesinin énemi-
ni vurgular; beyinde MS ile uyumlu gériinim saptanmasinin me-
kanda yayilim kriterini karsilamasini, OKB pozitifliginin ise zaman-
da yayilim kriterini karsilayarak tek optik nérit ataginda MS tanisi
konulmasini saglar (16).

Tedaviye direncli hastalarda prognozun k&tl olmasi bekle-
nir. Tedaviye direncli optik néritlerde plazma degisimi ile olumlu
yanitlar alindigr gosterilmistir (17). Bu hastalarda atipik optik norit
acisindan ayirici tani yapilimalidir.

B. Atipik optik noritler

Etiyolojisinde NMOSD, MOG-IgG, paraneoplastik hastaliklar,
sistemik otoimmin hastaliklar, grantlomatoz hastaliklar, enfeksi-
yon gibi patolojiler olan ve idiopatik optik noritler, atipik optik no-
rit kategorisinde degerlendirilirler. NMOSD veya MOG-IgG filiskili
optik noritlerde gérme kaybinin tipik optik noérite gore daha sid-
detli olmasi beklenir. Enfeksiyoz, grantilamatéz veya paranaeop-
lastik hastalik zemininde gelisen optik noritlerde ise gérme kaybi-
nin siddeti, hastaligin yayilmasina ve stresine baghdir (14). Atipik
seyirli optik noritlerin temel ézellikleri Tablo 2'de verilmistir.

Tablo 2. Atipik optik norit ozellikleri
Agrr, bilateral ilerleyici gérme kaybi
Agrisiz veya siddetli agrili gérme kaybi
Retinal hemoraji ya da eksudalar
Altidunal gérme alani kaybi

Steroid kesilmesine bagli relapslar

Alti haftay asan dizelme

IV kortikosteroid tedavisine olumsuz yanit

B.1. NMOSD iliskili Optik Nérit

NMOSD santral sinir sisteminin optik sinirleri, beyni ve spinal
kordu etkileyen inflamatuar hastaligidir. Aquaporin-4-IgG (AQP-4-
IgG) pozitifligine gore seropozitif veya seronegatif olarak adlandi-
rilir. Seropozitif NMOSD %80 oraninda gorilur. Aquaporin-4 1gG
periferde Uretilmesi nedeniyle BOS yerine dncelikle serumda ¢ali-
siimalidir (18).

Klinikte optik norit, akut miyelit, area postrema sendromu,
akut diensefalik sendrom gorulebilir. Optik nérit hem seronegatif
hem de seropozitif NMOSD ile birlikte gorilebilmektedir. Kadin—
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larda daha sik goralur. Gorme kaybi tipik optik norite gore ¢ok
daha agirdir. Fundus muayenesinde papil dem nadiren saptanir.
Olgularin %20'sinde optik norit bilateraldir. BOS'da pleositoz
gorulebilir.

MRG'da optik sinirlerin tutulum paterni ayirici tanida yardim-
ci olur. NMOSD fliskili optik néritler; patogonomik olarak optik ki-
azma ve optik traktusu etkiler ve optik sinirlerin uzun segment

(optik sinir uzunlugunun yarisindan fazla) inflamasyonuyla uyum-
lu, T2 hiperintens ve T1 gadolinyum tutan lezyonlarla seyreder
(19,20) (Sekil 2). Gorme kaybinin yiiksek doz steroide yaniti sade-
ce %36'dir. Eger NMOSD iliskili optik nérit distinuliyorsa tedaviye
steroid verilmeden dogrudan plazma degisimiyle baslanabilir
(17). NMOSD filiskili optik noritin tekrarlama ihtimali yiksektir. Bu
nedenle immunsupresif tedavi baslanmalidir (20).

Sekil 2. Aquaporin-4-IgG (AQP-4-1gG) pozitif bilateral optik nérit vakasinda, yag baskili T2 agirlikli (solda) ve yag baskili
kontrastli T1 agirlikli koronal kesitlerde (sagda) her iki optik sinirde intensite artisi oklar ile gosterilmistir.

B.2. MOG-IgG iliskili Optik Nérit (MOGAD)

MOG-IgG iliskili patolojiler klinikte genellikle akut demiyelini-
zan ensefalomiyelit ve tekrarlayan optik norit ataklariyla karsimiza
cikar (21). Kadinlarda ve erkeklerde esit oranda goérulr. Optik n6-
rit %37-44 oraninda bilateraldir ve 2-79 yas arasinda ortaya ¢ikabi-
lir. Hastalarin 9%25'inde optik norite transvers miyelit eslik edebilir
ve NMOSD'yi taklit edebilir. Bu nedenle NMOSD distntlen has-
talar MOG-IgG agisindan da tetkik edilmelidir (14). Olgularda agrili
gdrme kaybli beklenir. Gérme kaybi genellikle sadece hareket al-
gilayabilecek kadar ciddidir. Fundus muayenesinde %86 oraninda
papil ddem saptanir ve retinada splinter hemorajiler gorulebilir.

BOS'da hafif pleositoz (<50 hticre/mm>) optik noritli hasta-

larda siklikla gorilebilirken, >100 hiicre/mm? MOG-IgG iliskili op-
tik norit veya enfeksiyonu akla getirmelidir (15). MRG'da optik si-
nirin uzun segment ve ddematdz tutulumu goraldr. Optik sinir
kilifi - tutulumuna bagl perindral kontrastlanma  gorulebilir.
NMOSD benzeri, optik sinirin bilateral uzun segment inflamasyo-
nu saptanabilir (19) (Sekil 3).

Sekil 3. MOG Ig G iliskili optik nérit vakasinda, soldaki T2 agirlikli ve
sagdaki yag baskili kontrastli sekanslarda optik sinir kilif tutulumu (be-
yaz ok) ve sag optik sinirde uzun segment kontrastlanma (sari ok) go-
rilmektedir (Prof.Dr.Meltem Séylev Bajin ve Stleyman Men arsivi).
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Optik norit ataklan yiksek doz steroide yanit verir. ik optik
norit ataginda kalici gérme kaybi beklenmemekle birlikte tekrar-
layan optik noritlerle gorme kaybi kalici hale gelebilir. Steroide
yanitsiz veya ayni gozde tekrarlayan olgularda plazma degisimi
yapilabilir. Olgularin %80'inde iki veya daha fazla optik norit atagi
gorultr (14). Bu nedenle uzun dénem immunsupresan tedavi
kullaniimasi 6nerilmektedir (22).

Aquaporin-4-IgG ve MOG-Ig G antikoru negatif optik
noritler: Noro-gortntileme, BOS incelemesi, vaskdlitik testler,
AQP-4-1gG ve MOG-IgG negatif saptanan optik noritlerdir. Genel-
likle yuksek doz IV steroide yanithdir, gerekirse plazmaferez ve
IVIG tedavisi yapiimalidir. Progresyon ve relapslar gorulebilir. Gor-
me kaybi hafiften ciddiye kadar cesitli derecelerde olabilir, relaps-
larla gorme kaybr kotllesir. Agri nadiren eslik eder. Fundus mu-
ayenesinde siklikla hafif papil 6demi gordlir. AQP-4-IgG ve MOG-
IgG pozitiflere gore daha iyi seyirlidir. Tekrarlayan olgularda prog-
resyon ve relapslarin engellenmesi amaciyla immunsupresif teda-
vi baslanmasi gerekmektedir (23,24).

MS'e bagli tipik ON'lerde ve AON'lerde tani konduktan sonra
zaman kaybetmeden IV kortikosteroid tedavisi baslanmalidir.
AQP-4-IgG ve MOG-IgG antikor sonucu beklenmeden muayene
ve gorintlileme bulgularina gore tedavi planlanmalidir. Goérme
keskinligi sonuclar, hiperakut dénemde baslanan IV kortikostero-
id tedavisi alan hastalarda ve daha gec baslanan IV kortikosteroid
tedavisi alan hastalarda karsilastinldiginda, hiperakut dénemde IV
kortikosteroid alanlarda gérme keskinliginin daha iyi oldugu gos-
terilmistir (25).

B.3. Sistemik otoimmiin hastaliklarla iligkili optik norit

Optik norit otoimmn hastaliklarin bir bulgusu olabilecegi
gibi ilk semptom olarak da ortaya ¢ikabilir.

B.3.a. Sjogren Sendromu

Tukrik bezleri ve lakrimal bez tutulumuyla seyreden siste-
mik otoimmun bir hastaliktir. Cogunlukla orta yas kadinlari etkile-
mektedir. Santral sinir sistemi tutulumu %5 oranindadir, %4 ora-
ninda optik norit ile karsimiza ¢ikabilir (26). Gorme kaybi ve stero-
id yaniti degiskenlik gosterir. Tekrarlayan optik norit ataklar goru-
lebilir NMOSD ile birliktelik gosterebilir. Bu nedenle optik nérit ile
karsimiza cikan Sjégren sendromu hastalarinda beyin ve spinal



gorunttleme yapilmasi ve AQP-4-IgG antikoru incelenmesi dnem
tasir (27).

B.3.b. Sistemik Lupus Eritamatozus (SLE)

Sistemik bulgu olmaksizin, optik norit SLE'de oldukca nadir
gorilur. Gorme kaybr agir seyreder ve genellikle sekel kalir. Optik
norit tekrarlayabilir (28). Bazi hastalar yiiksek doz IV steroide yanit
verebilir. Tekrarlayan optik norit ataklar olan SLE hastalarinda im-
munsupresif tedaviler kullanilir. Sjégren sendromunda oldugu
gibi optik noritle basvuran SLE hastalar da NMOSD agisindan tet-
kik edilmelidir (27).

B.4. Paraneoplastik Optik Norit

En sik kiictk hucreli akciger kanseri ile iliskili olmakla birlikte,
prostat kanseri, renal hiicreli karsinom ve akciger adenokarsino-
mu ile iliskili olgular da bildirilmistir. CRMP-5/CV-2 (collapsin res-
ponse mediatdr protein-5)'e karsi gelisen otoantikorlar goralir
(29). Gorme kaybi subakut ve progresif seyreder. Genellikle bilate-
raldir. Fundus muayenesinde papil ¢dem ve retinal hemorajiler
goraldr (30). CRMP-5 antikoruna bagli paranoplastik sendromda,
optik ndritin yanisira nistagmus, ataksi, polindropati ve transvers
miyelit gorulebilir. Miyelitle birlikte oldugunda NMOSD taklit ede-
bilir (31).

B.5. Graniilamatoz Hastaliklarla iliskili Optik Nérit

GranUlamat®z hastaliklarda ¢esitli goz tutulumlarr ve optik
sinir etkilenmesine bagli ciddi gorme kayiplari gordlebilir.

B.5.1. Sarkoidoz

Sarkoidoz, en sik akcigeri tutan ayrica lenfatik sistem, cilt, of-
talmik ve santral sinir sistemi bulgulari ile ortaya cikabilen siste-
mik grantlamatéz bir hastaliktir. Sarkoidoz g6z bulgulari arasinda
anterior Uveit, vitreit, periflebit ve keratokonjonktivit sik gortl-
mekle birlikte, hastalarin %10'unda optik sinir tutulumu goérulebi-
lir. Optik norite yol acabilecedi gibi sarkoidoza bagl, optik sinirin
infiltratif ve kompresif etkilenmesine bagl optik sinir hasar da
olusabilir (32). Optik norit genellikle tek taraflidir ve subakut geli-
sir ve agrisiz olmasi beklenir. Gérme kaybinin siddeti degiskenlik
gosterir. En sik santral skotom goértlmekle birlikte, altittidinal gor-
me kaybi ile karsimiza ¢ikabilir (33).MRG'da optik sinir ddemli go-
rindr. Ayni zamanda orbital apekste ve santral sinir sisteminde
inflamasyon gorilebilir (32,33). Serum ACE seviyesi olgularin
9%50'sinde yukselmis saptanir. BOS genellikle normal olmakla bir-
likte lenfositik pleositoz saptanabilir. Kesin tani dokuda non-kaze-
ifiye grantlomlarin saptanmasi ile konulmaktadir. Akciger tomog-
rafisi, serum ve BOS ACE duzeyleri tanida yardimci olabilir (34).
Tedavide uzun sureli immunsupresyon onerilmektedir. Gorme
kaybinin siddetine gére 3-5 giin V. metilprednisolon ile tedaviye
baslanilabilir (32,33,34).

B.5.2. Graniilomatoz Polianjitis

Daha 6nceden Wegener granllomatozisi olarak bilinen, en
sik akciger, sintsler ve bobrekleri tutan, sistemik bir kiicik damar
grallomat®z vaskdlitidir (35). Olgularin %30'unda goz tutulumu
bildirilmistir. Ulseratif konjonktivit, dakroadenit, orbital sellilit,
Gveit, santral ven okllzyonu saptanabilir (36). Hastalarin Ggte bi-
rinde sinir sistemi tutulumu gordlebilir. En sik karsilasilan sinir sis-
temi bulgular polindropati, kranial néropatiler, nébet, inme ve
oftalmoplejidir (37). Optik sinir tutulumu nadir olmakla birlikte
bilateral retrobulber optik norit vakalarr bildirilmistir (38,39). Gor-
me kaybi genellikle agir seyreder ve steroid tedavisine nadiren
yanit verir. Hastalarin %80'inde c-ANCA pozitif saptanir. Tedavide
yUksek doz steroide ek olarak diger immUunstpresif tedaviler kom-
bine olarak verilir (36).
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B.6. Enfeksiyoz Optik Noritler

Optik sinirin dogrudan enfeksiyonu nadir bir optik norit se-
bebidir ve klinikte genellikle tek basina degil, néroretinit olarak
karsimiza cikar. Hastalar gérme kaybi, papil 6dem ve makulada
yildiza benzer sekilde lipid ekstidasyonu tablosunun goértlmesiyle
tani alirlar. Ayni zamanda ates, menenjit, ensefalit, kranial sinir
felcleri enfeksiydz optik norite eslik edebilir.

Nororetinit

Nororetinitin en sik sebebi Bartonella Hanselae (kedi tirmigi
hastaligi)'dir. Kedi veya kopeklerin tirmalamasi veya isingiyla bula-
sir. Ayrica riketsiya, toksoplazma, koksaki viriis enfeksiyonlari ve
spiroketler araciligiyla da ortaya cikabilir. Gorme kaybi genellikle
agnisizdir ve degisken siddette gérme kaybiyla birlikte, gdérme ala-
ninda santral veya santrogekal skotom gorilebilir (40). Goéz dibi
bakisinda optik sinir inflamasyonuna ek olarak makdler yildiz go-
rdlebilir. Makiler yildizin olusumu 1-2 hafta aldigindan erken do-
nemde gorilmeyebilir. Tani serumda Bartonella Hanselae'ya kars
antikor saptanmasiyla konulur. BOS'ta pleositoz gorulebilir. MRG'-
da optik sinirin proksimalinde ¢dematdz gérinim saptanabilir
(41). Antibiyotik tedavisi siddetli gérme kaybi, sistemik enfeksiyon
veya immunsupresyon s6z konusu olmadidi stirece gerekli degil-
dir. Gorme kaybi ve papil 6dem genellikle kendini sinirlayarak du-
zelir. Ancak tekrarlayan olgularda kalici gérme kaybi gelisebilir
(42). Nororetinit tablosu enfeksiyoz bir ajan olmadan da ortaya
cikabilir. Sarkoidoz, Behget hastaligi ve agir iskemik optik néropa-
tiye bagl nororetinit olgular bildiriimistir (40).

Lyme Hastaligi

Kene yoluyla bulasan Borrelia Burgdorferi bir spiroket enfek-
siyonudur. Santral sinir sistemi tutulumuna bagl primer ve sekon-
der optik sinir hasari gérdlebilir. Enfeksiyon kaynakli optik norit,
nororetinit, papillit veya iskemik optik noropati gelisebilecedi gibi,
Lyme menenjitine bagli intrakranial basing artisi ve optik sinir ha-
sari da gorulebilir. Tabloya genellikle bas agrisi, miyalji, artralji, cilt
bulgulari gibi sistemik enfeksiyon bulgulari eslik eder. Gorme kay-
b1, genellikle bilateral, degisken siddette ve agrisizdir. Fundus mu-
ayenesinde siklikla papil 6dem gorilir. MRG'da optik sinirde
o6demli gorinim ve non-spesifik beyaz cevher lezyonlari gorule-
bilir (43). Tani serum veya BOS'ta Borrelia Burgdorferi'ye karsi anti-
korlar gorilmesiyle konulur. Tedavide doksisiklin ve seftriakson
kullanilir (44).

Sifiliz

Cinsel yolla bulasan Treponema Pallidum sekonder ve tersi-
yer fazlarinda santral sinir sistemini etkileyebilmekle birlikte, sifili-
ze bagli optik norit diger santral sinir sistemi bulgularindan ba-
gimsiz olarak ortaya cikabilir. Gorme kaybi tek tarafli ya da bilate-
ral olabilir. Agri nadir eslik eder. Diger optik norit sebeplerinden
farkli olarak genellikle okuler inflamasyon da gérulir. Fundus mu-
ayenesinde disk ddemi siktir ve makuler inflamasyon eklenebilir
(45,46). BOS'ta lenfositik pleositoz, protein artisi ve IgG yuksekligi
saptanir. Anti-treponamal antikorlar serum ve BOS'ta saptanabilir.
VDRL pozitif saptanir. MRG'da optik sinir 6demli gorulir ve orbita-
da perindrit saptanabilir. Ek olarak santral sinir sistemi tutulumuna
isaret eden meningeal ve inflamatuar patolojiler saptanabilir (47).
Gorme kaybi genellikle antibiyotik yanithdir. Tedavide penisilin
kullanilir. Son zamanlarda sifilize bagl kranyal sinir tutulumu bildi-
rimleri artmistir. ON ile basvuran hastada mutlaka HIV ve sifiliz bir-
likte arastinimahdir (48).

Tuberkiiloz

Mikobakterium Tuberkdlozis optik noritin oldukca nadir bir
sebebidir. Genellikle papillit olarak ortaya ¢ikar, ndroretinit veya
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retrobulber optik norit ise cok daha nadir gordlir. Optik sinir tutu-
lumuna genellikle Gveit eslik eder. Tiberkiloza bagli orbital apeks
sendromu da gordlebilir. Ayrica optik sinir hasar tiberkdiloz me-
nenjitine bagl intrakranial basing artisindan da kaynaklanabilir.
Gorme kaybinin siddeti degiskendir, akut baslangicl veya sinsi
seyirli olabilir. Grme alaninda en sik kor nokta genislemesi gora-
[Ur (49). BOS'ta tipik olarak pleositoz, yuksek protein ve dusik glu-
koz saptanir. BOS tuberkiloz PCR pozitifligi taniyr dogrular (50).
MRG'da leptomeningeal tutulum, abse ve tiberktlomlar gorile-
bilir (51). Tedavide anti-tiberkiloz tedavi verilir ve gérme kaybi
genellikle tedaviye yanitlidir (50).

2-iskemik Optik Noropati

iskemik optik ndropati (ION), 50 yas Ustiinde optik néropati-
nin sik sebepleri arasindadir. Siniflandirimasi hastaligin tutulum
sekline gore; optik sinir basi etkilenmesinde anterior iskemik optik
noropati (AION), retrobulber optik sinir etkilenmesinde ise poste-
rior iskemik optik néropati (PION) olarak yapilmistir. Vakalarin
9%90'Inda anterior ION gordldr, (52). Diger bir klasik adlandirma
sekliise hastaligin etyolojisinde dev hucreli arterit varliginda arte-
ritik AION (AAION), diger etyolojilere bagli ise non-arteritik AION
(NAION) olarak adlandiriimasidir.

A. Anterior iskemik optik noropati

Elli yas Uzerinde akut optik sinir hasarinin en sik nedenidir.
Arteritik veya non- arteritik vakalarda gérme kaybi agrisiz ve ani
baslangiclidir. Cogu hasta sabah uykudan uyandiginda goérme
kaybi oldugunu fark ettigini sdyler. Bazi hastalarda ise gorme kay-
bi biraz daha yavas ilerleyerek yaklasik bir haftada en Ust duzeye
cikar.

A.1 Non-arteritik anterior iskemik optik néropati
(NAION)

Anterior iskemik optik néropati olgularinin %85'ini kapsar.
Bu hastalarda kuguk optik disk cukurlugu olmasinin kalabalik op-
tik sinir lifleri varliginda iskemiyi kolaylastirdigi ne stralmus, bu
nedenle diger gozdeki benzeri bulgu "risk altinda olan disk" ola-
rak adlandirlmistir. Hipertansiyon, diyabet ve obstriktif uyku ap-
nesi, anemi ve sigara kullanimi diger risk faktérleridir. Sabah uyan-
diginda goérme kaybinin ortaya ¢ikmasi, nokttrnal hipotansiyo-
nun etyolojideki yerini dustindirmektedir. Ozellikle noktirnal hi-
potansiyona neden olabilecek ilaclardan biri olan fosfodiesteraz 5
(PDE 5) inhibitorleri ve antihipertansif ilaclar Gzerinde durulmak-
tadir (53).

Muayenede gérme keskinliginde azalma mevcuttur, etkilen-
me degisken olmakla birlikte hastalarin yaklasik %50'sinde 6/10
veya daha iyi dizeyde oldugu gosterilmistir. Muayenede RAPD
saptanir. Gérme alaninda altitiidinal defekt vardir. inferior altittidi-
nal defekt daha sik goruldr. Bazi hastalarda arkuat skotom olabilir
(54). Goz dibi bakisinda optik disk hiperemik ve édemlidir. Optik
disk yaninda hemorajiler gorulebilir. Akut fazda OCT'de peripapil-
ler retinanin i¢ ve dis tabakalarinda kalinlasma goérultrken, klini-
gin baslamasindan yaklasik 2 hafta icinde OCT'de retinal ganglion
hicre kaybi gordlur (55). Optik disk ¢demi 2 ay kadar surebilir.
Hastalarin %5'inde ayni gézde tekrarlama gorulirken, %15-20'sin-
de 5 yil icinde diger gdzde tutulum gordldr (52).
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A.2 Arteritik anterior iskemik optik néropati (AAION)

Sistemik vaskulitler ile iliskilidir ve dev hdcreli arterit en sik
nedenidir. Elli yas altinda nadir gortlur ve vakalarin ortalama yasi
75-80'dir. Non-arteritik vakalara goére gérme kaybi daha adir ve
kalicidir. Hastalarin %44'inde gérme kaybi dncesinde amarozis
fugaks gorilebilir (56). Hastalarin cogunlugunda baslangicta gor-
me kaybi 1/10'den kotlidur ve hastalarin beste birinde gérme
kaybr isik algisi olmayacak diizeydedir (57). Hastanin klinigine bas
agnisi, polimyalji romatika, kilo kaybi, cene kladikasyonu, kafa deri-
si hassasiyeti eslik edebilir, ancak hastalarin beste birinde bu
semptomlar eslik etmeden sadece gérme kaybi vardir. Hastalarin
%50'sinde birka¢ gin icinde diger gézde tutulum gerceklesir.

Eritrosit sedimentasyon hizi artigi bir saatte 50 mm ve Gstlin-
dedir. CRP yUksekligi gorullr ve kan sayiminda anemi ve trombo-
sitoz, |6kositoz mevcut olabilir (58). Biyopsi ile tani konmus olgu-
larda, eritrosit sedimentasyon hizinin normal hatta dusik oldugu
gorilmustdr. Bu nedenle, eritrosit sedimentasyon hizi ve CRP bir-
likte degerlendirildiginde tani orani %97'ye ¢ikmaktadir. Gérme
alani testinde altitidinal gérme kaybi vardir. Géz dibi bakisinda
optik disk, non-arteritik vakalardan farkli olarak soluk ve 6demlidir
(Sekil 4).Peripapiller hemoraji ve pamuk atilmig gérinim gorule-
bilir. Santral retinal arter okluzyonu ve silioretinal arter okltizyonu
gorulebilir (53). Tanida temporal arter biyopsisi yapilmalidir; bi-
yopsi alinirken yanlis negatif sonuglari 6nlemek icin uzun seg-
ment cikariimalidir ve en az 20 mm'lik 6rnek alinmasi dnerilmek-
tedir (Sekil 5). Biyopsinin negatif sonugclanabilecedi akilda tutul-
malidir, klinik uyumlu ise tedavi gecikmeden ve biyopsi sonucu
beklenmeden baslanmalidir. Tedavisiz kalinmasi halinde etkilen-
mis gdzde %90 oraninda tam korltk gelisir ve etkilenmemis géz
de risk altindadir. Tedavide 3 giin 1 g /giin dozunda IV metilpred-
nizolon tedavisi uygulanir. Kortikosteroid tedavisine baslandiktan
2-6 hafta sonra temporal arter biyopsisi hala pozitif sonug verebi-
lir (59). Sonrasinda 1 mg/kg/gln oral prednisolon tedavisi ile de-
vam edilir. Oral tedavinin doz azaltimi sedimentasyon ve CRP du-
zeyleri kontroll ile bir yil veya daha uzun strede yavas yapiimali-
dir (56,60).

Sekil 4. AAION vakasi g6z dibi bakisinda soluk ve édemli optik disk go-
rintlsd (Prof.Dr.Meltem Soylev Bajin arsivi).
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Sekil 5. Dev hicreli arterit vakasinda sekilde solda endure temporal arter, sagda ise 20 mm'lik biyopsi
ornegi gortlmektedir (Prof.Dr.Meltem Soylev Bajin arsivi).

B. Posterior iskemik optik néropati (PION)

PION, anteriora gore daha az siklikla gériilmektedir. Uzamis
spinal cerrahi risk faktérlerinden biridir. intraoperatif hipotansi-
yon, kan kaybi ve ylz Ustl pozisyon post-operatif PION icin risk
faktorleri arasindadir. Post-spinal cerrahi sonrasi agrisiz ve bilateral
gdrme kaybi olarak ortaya ¢ikar. Dev hiicreli arterit daha az siklikla
olmakla birlikte PION'a sebep olabilir (57). Retrobulber etkilenme
nedeniyle optik disk normal gérinimdedir. Vaskuler risk faktorle-
riyle iliskili non-arteritik PION ise unilateral goriltr ve RAPD sapta-
nir. Optik disk 4-6 hafta sonra atrofiye bagl olarak soluklasir. PION
tanist dislama tanisi olarak dustndlebilir; retrobulber tutuluma
sebep olabilecek inflamatuar ve kompresif nedenler ekarte edil-
melidir. Ayrica bilateral tutulumda posterior reversibl ensefalopati
sendromu (PRES) ve posterior serebral arter enfakti dislanmalidir
(53).

3-Kompresif veya infiltratif optik néropati

Kompresif ve infiltratif nedenler mono-okiler ve genellikle
yavas progresif, ilerleyici gérme kaybina neden olur. Bu lezyonlar-
da basi etkisi nedeniyle disk 6demi gorulebilir. Optik sinir menen-
jiomu tek tarafli agrisiz, yavas progresif gérme kaybi, bazen de
propitosis ve diplopiye neden olabilir ve géz hareketleri ile tetik-
lenen amaroz, gegici viztel obskrisyonlar eslik edebilir (61).

Distiroit orbitopatide de optik sinir disfonksiyonu gorilebilir.
Klinikte tutulum genellikle bilateral seyirlidir. Optik sinirin inflama-
tuar tutulumu, ekstraokuler kas tutulumuna bagl genisleme ve
basi etkisi, orbital basing artisina badli optik sinir gerilimi patoge-
nezde 6ne sirtlmastir (62). Orbital konjesyon, eksoftalmus, goz
kapagi retraksiyonu ve yavas progresif gorme kaybi vardir. Basl
etkisi olustugu icin disk ddemi gordlebilir. Gérme alani inceleme-
sinde arkuat defektleri iceren santral skotom saptanabilir. Unilate-
ral oldugunda ise RAPD pozitifligi saptanir (62,63).

4-Herediter Optik Noropati: Leber'in herediter optik
noropatisi

Mitokondrial DNA mutasyonlarindan kaynaklanan maternal
kalitimli genetik bir hastaliktir (63). Genellikle 2. veya 3. dekatta
gorulur, erkeklerde kadinlara gore 4 kat kadar daha fazla gorul-
mektedir (65). Subakut, agrisiz gdérme kaybr ile seyirlidir. Hastalarin
V4'linde ayni anda iki goz etkilenirken, diger vakalarda tek yanli
goérme kaybi sonrasi 1 yil icinde diger gdzde de etkilenme olur.

Gorme keskinliginde belirgin disme vardir ve genellikle 1/10
veya daha kéttdir. Gérme kaybinin erken déneminde optik disk-
te hiperemi, peripapiller telanjiektazik kan damarlari, vaskuler tor-
tiyozite ve retinal lif tabakasinda 6dem gorulebilir. Gorme alani
muayenesinde ¢ekosantral skotom saptanabilir. Yaklasik 6 hafta
sonra goz dibi bulgularinin yerini optik disk soluklugu ve atrofisi
alir (66). Cogu hastada prognoz kot olmakla birlikte, bazi vakalar-
da spontan iylesme gorulir. Tedavide mitokondirial oksidatif stre-
si azaltarak etki gosteren idebenonun, ¢zellikle erken dénemde
tedaviye baslanildiginda uzun sureli prognozda etkinligi gosteril-
mistir (67).

BiLATERAL GORME KAYBI NEDENLERI

Optik kiazma ve retrokiazmal lezyonlar bilateral gdrme kay-
bina neden olmaktadir. Gérme alani testinde gérme kaybi verti-
kal meridyene uyumlu ise lezyon kiazmada veya gerisindedir.

Bilateral papilddem ve bilateral optik néropati nedenleri de
bilateral gdérme kaybina neden olur. Bilateral papilddem intrakra-
nial basing artisina neden olan yer kaplayan lezyon varliginda,
BOS emilimini veya drenajini engelleyen veya BOS Uretimini arti-
ran durumlarda gordlebilir. Idiyopatik intrakranial hipertansiyon-
da da gorulebilir (68). intrakranial basing artisinda erken dénem-
de, gérme alani testinde fizyolojik kor noktada genisleme gordlir,
gérme keskinligi ve renkli gérme korunur. Idiyopatik hipertansi-
yon ilgili bolimde detayli olarak anlatiimistir.

Toksik ve nutrisyonel optik ndropatiler, progresif seyirli bila-
teral simetrik tutulum yaparak bilateral gérme kaybina sebep
olur. Bazi vakalarda gérme kaybi akut gelisebilir. Gérme alani de-
fekleri santral veya cekosantral skotom ile uyumlu olabilir ve goz
dibi muayenesinde bilateral temporal optik disk soluklugu sapta-
nir (69). Nedenleri arasinda alkol kullanimi, B12 vitamini ve folat
eksikligi, anti-tiberkdloz ilaglar ve kemoteropatikler gibi cesitli
ilag kullanimlari ve agir metal maruziyeti (kursun, kobalt) saptana-
bilir. Karbonmonoksit ve metil alkol zehirlenmesi gibi akut toksi-
kasyon durumlarinda gérme kaybi da akut gelismektedir (70).

Optik kiazmay etkileyen kompresif lezyonlar yavag seyirlidir.
Gorme keskinligi etkilenene kadar hastalar gérme kaybinin farkin-
da olmayabilir ve bazi hastalar bulanik gérme tarif edebilir. Kiaz-
ma lezyonlarinda tipik bulgu bitemporal hemianopidir. Optik ki-
azmay! etkileyen pitliter adenom, kraniofarenjiom, menenjiom

ve vaskuler yapilardan kaynakli anevrizmalar kompresif nedenler—
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dir (71). Hidrosefali yapan nedenlerle birlikte oldugunda papil6-
dem gorulebilir. Kiazmayr dnden tutan lezyonlarda optik néropati
bulgulari eslik edebilirken, arkaya uzanan lezyonlarda optik trak-
tus tutulumu gordlebilir. Ayrica yakin komsuluk nedeniyle kaver-
noz sinUs tutulumu ve 3,4,6. kranyal sinir etkilenmesine bagl dip-
lopi klinige eklenebilir (72).

Retrokiazmal lezyonlar optik traktus, lateral genikulat ntkle-
us, optik radyasyon ve gérme korteksini etkileyen lezyonlari kap-
sar. Lateral genikulat ntkleusun gerisindeki lezyonlarda pupil ya-
niti etkilenmez. Gérme alani defekti homonim hemianopi veya
kadrananopi seklindedir ve ilgili bolimde detayli bahsedilmistir.
Etyolojide iskemik ve hemorajik inme gibi serebrovaskuler hadi-
seler, timarler, santral sinir sistemi enfeksiyonlari ve demyelinizan
hastaliklar olabilir (73). Akut baslangi¢li homonim hemianopi va-
kalarinda akla ilk olarak iskemik inme gelmelidir. Makuler gérme-

Retinal

nin korunmus oldugu homonim hemianopi oksipital korteks lez-
yonlarda gorulir ve en sik sebebi posterior sirkilasyonu etkileyen
inmedir (74).

PRES hipertansiyon, immanspresif/sitotoksik tedavi ve ek-
lampsi gibi durumlarda ortaya ¢ikan, ani arteryel tansiyon yiksek-
ligine bagli vazojenik 6dem ve endotelyal disfonksiyon tablosu-
dur. Beyin arka sistem dolasimi daha siklikla etkilenir ve klinikte
bas agrisi, ndbet, bulanik gérme, homonim hemianopi, kortikal
korluk ve biling degisiklikleri gordlebilir (75). Beyin MRG'de FLAIR
sekansinda bilateral parieto-oksipital vazojenik 6dem bulgulari,
difuizyon agirlikli gorintilemelerde vazojenik ve daha nadiren
sitotoksik 6dem bulgular ve kontrasth T1 serilerde meningeal
kontratlanma gordlebilir (76,77). Hastalarin %75-90'ninda radyo-
lojik ve klinik bulgular bir hafta icinde geri dontsimludur, ancak
hastalarin %3-6 kadarinda mortal seyredebilir (76).

Santral retinal arter okliizyonu

l Mono-okuler

Akut agnisiz gorme kaybi
Ety:Karotis internadan
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normal

Optik disk/optik sinir
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ipi i i .
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GORME KAYBI
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0D:Optik disk, GA:Gérme alani, GD:Goz dibi, Ety:Etyoloji, RAPD:Rolatif afferent pupilla defekti, DHA: Dev hiicreli arterit, PRES: Posterior reverbl ensefalopati sendromu, NMSOD:Noromyelitis optika
spektrum hastaliklari, SVT:Serebral vendz tromboz, iiH:idyopatik intrakranyal hipertansiyon, ON:Optik nérit,

*Mono-okller baglangigli vakalarda vardir
**Qptik kiazmanin yerlesimine gére farkl bulgular verebilir.

Gorme Kaybi Algoritmasi
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Gegici gorme kaybi (GGK), ani baslayan ve saniyeler, dakika-
lar veya nadiren saatler icinde dizelen gérme kaybini tanimlar
(1,2). GGK, inme ve temporal arterit gibi dnemli hastaliklarin ha-
berci belirtisi olabilecedi gibi migren gibi masum nedenlere bagli
da ortaya cikabilir. Nedeni ne olursa olsun gegici korltk hastalarin
telaslanmasina ve kalici korluk endisesiyle doktora bagvurmasina
neden olur. Olgularin bir kismi nérolojik, bir kismi da oftalmolojik
hastaliklara bagl gelisirken, genelde cogu olgu nérolog ve oftal-
molog isbirligini gerektirir.

Bu bolimde GGK yakinmasiyla basvuran hastalarin éncelikle
oykistinde ve muayenesinde bizi dogru taniya yonlendirecek
ozellikler ve ayiricl tani ele alinacaktir. Daha sonra da monokdler
ve binokiler GGK'ya neden olabilecek hastaliklarin temel 6zellik-
leri, yapilmasi gereken incelemeler 6zetlenecek ve GGK yakinma-
siyla basvuran hastalarda uygulanabilecek pratik yaklagim algorit-
malari verilecektir.

Anamnez

Gegici gorme kaybr yakinmasiyla basvuran hastalarda taniya
ulasmamizi saglayan en dnemli basamak éykudur (Tablo 1). Gor-
me kaybinin ¢ykusd dikkatli alinmali ve olasi 6n tanilara yonelik
incelemeler baslatiimalidir. Ozge¢miste migren, vaskler risk fak-
torleri, gecici iskemik atak/inme belirtileri, sistemik hastalik belirti-
leri ve travma sorgulanmalidir.

Tablo 1. Anamnezde Alinmasi Gereken Onemli Bilgiler
1. Gérme kaybinin monokuler/binokiler olup olmadigi?
2. Baslangic sekli (Akut/progresif)?

3. Suresi (saniyeler/dakikalar/saatler)?

4. Gorme kaybinin 6zellikleri (skotom, bulanik/puslu gérme, pozitif
gorsel belirtiler gibi)

5. Pozitif gorsel belirtiler (kirik cizgiler, 1sik cakmalari, dairesel sekiller
gibi)

6. Tetikleyici faktorler (parlak 1sik/okumak/dogrulmak veya ayaga
kalkmak/egilmek gibi)

7. Eslik eden faktorler (bas agrisi, goz agrisi, boyun agrisi, bulanti-
kusma, fonofotofobi vs)

Gogu hastada norolojik muayenede hicbir patolojik bulgu
saptanmayabilir. Yine de her hastanin gérme keskinligi, renkli
gorme, goérme alani, goz hareketleri, pupil fonksiyonlari, géz ka-
paklari ve g6z dibi degerlendirilmeli, 50 yasin Gzerindeki hastalar-
da temporal arter palpasyonu ve karotis arter oskultasyonu yapil-
malidir - (3). Hastalarin  hepsinde norolojik muayene tam
yapiimalidir.

Oykiide oncelikle gorme kaybinin tek gozde (monokiiler)
veya iki gozde birden (binokdler) olup olmadigi 6grenilmelidir
(3,4). Gorme kaybinin baslangig¢ sekli (akut/progresif), stresi (sani-
yeler/dakikalar/saatler), tetikleyici faktorler (parlak
Isik/okumak/dogrulmak veya ayaga kalkmak/egilmek gibi), eslik

eden g6z veya bas agrisi olup olmadig, eslik eden nérolojik veya
sistemik belirtiler (bas dénmesi, boyun agrisi, kilo kaybi, halsizlik,
istahsizlik, ates, cenede yorulma gibi) sorgulanmalidir.

Monokdler ve binokuler gdrme kaybinin ayrimi her zaman
kolay degildir (4). Homonim hemianopsi seklinde gérme alani
kaybi gelisen hastalar, gozlerini tek tek kapatarak bakmadiklari
slirece gdrme kaybinin sadece tek goézde (temporal gérme alani
defektinin oldugu tarafta) oldugunu ifade edebilirler. Dolayisiyla
sag homonim hemianopisi olan bir hasta siklikla sa§ goézde gor-
me kaybindan yakinarak basvurur (3-5). Hasta bize basvurdugun-
da yakinmalar diizeldiyse bu konuda kesin karar vermek mum-
kin olmayabilir. Halbuki, gérme kaybinin monokuler veya bino-
kuler olmasi ayirici tanida bize ¢cok yardimcidir. Okumanin énemli
Olctide bozuldugu veya vertikal sinira uyan gérme alani defekti
(hemianopsi) tarifleyen hastalarda binokuler, okumanin goérece
korundugu veya horizontal sinira uyan gérme alani defekti (altitt-
dinal gérme alani defekti) olan hastalarda ise monokuler gérme
kaybr 6ncelikle dusdnaldr (4).

Monokuler/binokdler gérme kaybr ayrimi yapilamayan du-
rumlarda, hastadan sonraki ataklar sirasinda gozlerini tek tek ka-
patarak durumu degerlendirmesi istenmelidir. Monokiiler gor-
me kaybi retina veya optik siniri etkileyen veya gozle ilgili hasta-
liklari, binokiiler gérme kayiplari ise kiazmal veya retrokiazmal
patolojileri dusindurdr (4) (Tablo 2).Optik sinirin veya retinanin
bilateral es zamanli etkilendigi ve buna bagl bilateral gérme kay-
bi gelistigi durumlar oldukga nadirdir (3).

Tablo 2. Gegici Gorme Kaybi Nedenleri

Monokiiler Binokiiler

Amorozis fugaks/Gegici

- e Aurali migren
monokdler korltk 9

Temporal arterit Bas agrisiz migren aurasi

Retinal migren/retinal vazospazm Vertebrobaziler gecici iskemik

atak
o . (Tromboembolik/hemodinamik
Okdler Iskemik Sendrom o
olabilir)
Papilédem Epilepsi

Tek tarafli optik nérit (Uhthoff
fenomeni)

Oksipital arterioven6z
malformasyon

Dar acili glokom atag Papilddem

Bilateral optik norit (Uhthoff

K 57/K toloiileri
uru géz/Kornea patolojileri fenomen)

Ortostatik
hipotansiyon/presenkop

Orbital timaor/vaskdler
malformasyon

Monokuler gérme kaybinin aniden basladigi durumlarda,
oncelikle vaskuler etyolojiler akla gelmelidir. Vaskiler etyolojiler
arasinda; oftalmik arter/retinal arter tikaniklig ve arteritik iskemik
optik néropatiler gibi kalic gérme kaybi riski ylksek olan ve erken
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tani/tedavi gerektiren durumlar vardir (6). Retinal migrende de
gorme kaybi monokdlerdir, ancak kademeli baslar ve en az 5 da-
kika sUresince artmasi devam eder (7,8).

Binokuler GGK olan hastalarda ise akut baslangi¢ yine vasku-
ler olaylari, vertebrobaziler gecici iskemik ataklari akla getirmelidir.
Posterior serebral arter oklizyonlarinda homonim hemianopsi ve
baziler arter tepe okllizyonlarinda (bilateral posterior serebral ar-
ter dolasiminda bozulmaya bagli) "kortikal korlik" seklinde bilate-
ral GGK ataklan gelisebilir (4,6).

Oftalmik arter veya retinal arter tikanikhigina bagh gelisen
GGK genellikle 15-20 dakika icinde duzelirken, papilédeme bagl
GGK genellikle saniyelerle sinirlidir. Retinal migrende gelisen mo-
nokuler ve aurali migrende gelisen binokuler gérme kayiplar ise
progresiftir ve genellikle 20-30 dakika stirmesi, en fazla 60 dakika
icinde tamamen gecmesi beklenir (7,8,9,10). Okdiler iskemik Send-
romda gelisen monokuler GGK suresi degisken olabilir. Ortostatik
hipotansiyon ve presenkop hastalarinda bilateral gérme kaybi
saniyelerle sinirlidir ve eslik eden belirtiler vardir.

Egilmek ve ikinmak gibi intrakraniyal basincin artisina yol
acan durumlarda papilédeme bagli kisa sireli ve saniyeler icinde
dizelen monokuler veya binokiler gérme kaybi veya bulanik
gorme ataklari ortaya cikabilir (11). Bu ataklara siklikla bas agrisi,
kulak ¢inlamasi, papilédem ve abdusens felci gibi intrakraniyal
hipertansiyonun diger belirtileri de eslik edebilir.

Optik norit sekeli olan veya subklinik demiyelinizan optik si-
nir tutulumu olan hastalarda 6ézellikle sicak havalarda fiziksel eg-
zersiz sonrasi veya viicut sicakhiginin yikselmesine bagli monok-
ler veya binokuler bulanik gérme, gérme keskinliginde azalma
veya GGK gelisebilir; bu durum "Uhthoff fenomeni" olarak isim-
lendirilir (12,13).

Parlak isikla karsilasinca ve glinesli, aydinlik ortamlarda veya
ortostatik olarak gelisen, dakikalar/saatler strebilen monokuler
GGK ataklarinda ayni tarafta okuler hipoperfiizyona bagl "okdler

Tablo 3. Monokuler Gegici Gorme Kaybinda Ayirici Tani

Amorozis fugaks/Gegici
monokiiler korliik

Temporal arterit

iskemik sendrom" distintlmelidir. Bu ataklara iskemiye bagl oku-
ler veya periorbital agri da eslik edebilir (14-16). Gz hareketleriyle
tetiklenen GGK ataklari ise okuler kitleleri distindtrtr. Okuma si-
rasinda gelisen bulanik gérme seklindeki epizodlar kuru g6z olan
hastalarinda siktir (5).

Eslik eden belirtiler de yonlendiricidir. GGK atagini takiben
60 dakika icinde baslayan tek tarafli, bulanti veya fonofotofobinin
eslik ettigi bas agrisi ataklari migrenle iliskili gorsel belirtileri akla
getirmelidir (9,10). Migren auralarina her zaman bas agrisi atakla-
rinin eslik etmesi sart degildir. Bas agrisiz migren aurasi ile basvu-
ran hastalarin éykistinde migren olmasi taniyr kolaylastirir, ancak
her hastada migren 6yklsU de olmayabilir. Goz agrisi ve gdzde
kizarikhigin eslik ettigi durumlarda dar agili glokom dislanmalidir
(17).

Parlak 15tk cakmalar (fotopsi) veya titreyen zikzakli cizgiler
(fortifikasyon) seklinde olan pozitif gorsel belirtiler migrenle, renk-
li dairesel sekiller ise epilepsi ile uyumludur (2). Biling bozuklugu
ve hipertansiyonun eslik ettigi olgularda hipertansif ensefalopati
ve 6zellikle gebelik toksemisi gelisen, bobrek nakli yapilmis, ke-
moterapi veya immdansipresif ila¢ kullanan hastalarda posterior
reverzibl ensefalopati sendromu (PRES) olasiligi da akla gelmelidir
(2,4,18).

MONOKULER GECiCi GORME KAYBI NEDENLERI

Monokiler GGK'nin baslica énemli nedenleri vaskuler kay-
naklidir (Tablo 3). Bunlar oftalmik veya santral retinal arterle, pos-
terior silier arterlerle veya nadiren de santral retinal venle ilgili ola-
bilir (4). Retinal migren, retinal vazospazm, okdler iskemik send-
rom, papilédem, optik norit, orbital kitleler ve gozle ilgili hastalik-
lar da (kuru g6z, dar acili glokom atagi gibi) monokuler GGK ne-
denleri arasinda sayilabilir.

Retinal migren Okiiler iskemik Sendrom

. >5 dak .
Baslangig sekli Akut Akut Progresif Akut/Progresif
Saniyeler/dakikalar
Suresi Genellikle 10-15 strer, <60 Saniyeler/dakikalar 5-60 dak Degisken
dakikada gecer
Pozitif gorsel belirtiler - - + -
Tetikleyen faktorler - 7 , Pgrlak ‘§|l§ ortostatik,
hipotansiyon
Halsizlik, istahsizlik, ates,
Eslik eden faktorler Vaskuler risk faktorleri kilo kaybi, polimiyalji, cene - Goz agrisi olabilir
yorulmasi
Bas agrisi -/+ (Atakla birlikte) + + -

Muayene bulgusu
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Retinal arterlerde emboli
gorulebilir

Temporal arter hassasiyeti
Disk 6demli ve retinada
iskemik alanlar olabilir

Atak sirasinda retinal
arterlerde vazospazm
gorulebilir

Kronik orbital
hipoperflzyon bulgular



Gecici iskemik Atak-Amorozis fugaks/Gegici Monokiiler
Korlik

Monokuler GGK ataklarinin en sik ve ilk dislanmasi gereken
nedenidir. Gegici iskemik atak olarak degerlendirilen bu hastalar
iskemik inme adayi olarak ele alinmali ve etyolojileri zaman kay-
betmeden arastiriimalidir (6,19). Hastalar genellikle 50 yasin Gze-
rindedir ve vaskuler risk faktorleri (hipertansiyon, diabetes melli-
tus, hiperlipidemi, sigara icme gibi) vardir (3).

Gorme kaybr ani olarak baslar ve dakikalar icinde (genelde
10-15 dakika, en fazla bir saat icinde) tamamen dizelir. Hastalar,
gorme kaybini genellikle yukardan inen bir perde seklinde tarifler.
GGK ataklan tekrarlayici olabilir ve ipsilateral hemisferik gegici is-
kemik atak (GIA) belirtileri (afazi, dizartri, fasiyal paralizi, monopa-
rezi/hemiparezi gibi) eslik edebilir. Gegici monokdler korltik veya
amorozis fugaks olarak isimlendirilen bu durumun en sik nedeni
internal karotis arterin aterosklerotik darligi veya oklizyonudur
(20). Oftalmik arterin, santral retinal arterin veya dallarinin emboli-
sine veya hipoperfliizyonuna bagl gelisebilir (19). Atak sonrasi
muayenenin normal olmasi beklenir, g6z dibi muayenesinde na-
diren retinal arter dallarinda emboli gorilebilir

Gorme kaybi genellikle agrisizdir, ancak agrinin ve/veya ipsi-
lateral Horner sendromunun eslik ettigi durumlarda karotis disek-
siyonu dislanmalidir (21). Karotis darligina bagl monokdler GGK
olan hastalarda eslik eden risk faktorlerine gore 3 yil icinde iske-
mik inme gelisme riski %2 ile %24.2 arasinda degismektedir (22).
inme gelisme riskini belirleyen faktérler arasinda erkek cinsiyet,
75 yas Uzerinde olmak, eslik eden hemisferik GIA veya inme dyku-
st olmasl, >%80 karotis darlidi, kollateral dolasimin yetersiz olma-
si ve plak yapisi bulunmaktadir (22). Atak sonrasi ilk glnler iske-
mik inme acisindan riskin en yuksek oldugu dénemdir (23). Bu
hastalarda sadece iskemik inme degil, diger vaskuler olaylar (akut
koroner sendrom gibi) ve vaskdler 6lim riski de artmaktadir (6).

Bu hastalarda olasi bir sessiz serebral infarkti atlamamak icin
diftizyon manyetik rezonans gorintileme (MRG) istenmelidir. La-
boratuvar incelemeleri aclik kan sekeri, glikohemoglobin, lipid
duzeyleri, koagulasyon profili, sedimentasyon hizi, C-reaktif prote-
in (CRP) ve gerekirse vaskdlit ile trombofiliye yonelik testleri icer-
melidir (19).

Etyolojiye yonelik karotis Doppler ultrasonografi, servikose-
rebral bilgisayarli tomografik anjiyografi (BTA) veya manyetik rezo-
nans anjiyografi (MRA) ve kardiyak incelemeler (Elektrokardiyog-
rafi, ekokardiyografi ve Holter ritm monitdrizasyonu gibi) planlan-
malidir. Karotis arterin normal oldugu durumlarda arkus aortadaki
aterom plaklari veya kardiyak hastaliklar (atriyal fibrilasyon basta
olmak Uzere) emboli kaynagi olabilir (19).

Geng veya etyolojisi bulunamayan hastalarda vaskdlitler, in-
feksiyonlar, antifosfolipid sendromu ve hiperkoagulabilite gibi in-
menin nadir nedenlerine yonelik incelemeler de istenmelidir.
Transkraniyal Doppler ile "bubble test" yapilarak paradoksal em-
boli arastirlabilir. Polisitemi ve trombositoz gibi hematolojik ne-
denler tam kan sayimi ile dislanmalidir.

Tetkikler geciktirilmeden, mdmkidn olan en kisa sire icinde
tamamlanmalidir. Vaskuler risk faktorleri (hipertansiyon, diabetes
mellitus, hiperlipidemi, sigara icme gibi) degerlendirilmeli ve hem
risk faktorlerinin tedavisi hem de inme profilaktik tedavisi hemen
baslanmalidir. Etyoloji belirlenene kadar en olasi etyolojiyi kapsa-
yacak sekilde bir profilaktik tedavi plani yapiimalidir.

Temporal Arterit (Dev hiicreli arterit)

Elli yas Uzerinde gorulur ve ilerleyen yasla birlikte sikhigr artar.
GGK ataklarina bas agrisi, halsizlik, kilo kaybi, istahsizlik ve cenede

Canan Togay Isikay

yorulma eglik edebilir. Hastanin polimiyalji, artralji ve subfebril
ates 6ykusy olabilir. GGK ataklarr akut baslar ve dakikalar strebilir.
En sik etkilenen damarlar oftalmik arter, posterior silier arterler ve
vertebral arterlerdir. Ataklarin baslica nedeni de damar limeninin
daralmasi veya oklizyonuna bagh hemodinamik yetmezliktir.
GGK'ni takiben saatler icinde kalici gérme kaybi ile gelisebilecedi
icin erken tani ve tedavi cok onemlidir (24).

Oftalmolojik muayenede retinada iskemik alanlar gorlebilir,
optik disk ddemli olabilir ve non-arteritik iskemik optik néropati-
den farkli olarak fizyolojik cukur normal gértinimdedir. Kronik hi-
poperflizyona bagli okuler/orbital iskemik sendrom belirtileri or-
taya ¢ikabilir (3). Temporal arter palpasyonla sert ve hassas bulu-
nabilir. Izole okiler motor sinir iskemisine bagl géz hareket bo-
zuklugu ve diplopi de eslik edebilir.

Temporal arterit sUphesi olan hastalarda acil sedimentasyon
hizi ve CRP bakilmalidir. Cok nadiren (%10 kadar hastada) sedi-
mentasyon ve CRP sonuglari normal veya sinirda ytksek buluna-
bilir (25,26). Kesin tani en az 1 cm doku érnegdi saglayan temporal
arter biyopsisi ile mtmkindur. Temporal arter biyopsisi planlama-
si zaman alabilir ve tedaviyi geciktirebilir. Bu nedenle, temporal
arterit distinilen GGK olgularinda steroid tedavisi (ytksek doz
glukokortikoid intraven®z yoldan) hemen baslanmali ve fazla ge-
cikmeden, en gec iki kag hafta icinde temporal arter biyopsisinin
yapilmasi planlanmalidir (27). Temporal arter biyopsisi vaskdlitle
uyumlu olan hastalarda ve biyopsi desteklemese bile steroid te-
davisine dramatik yanit alinan olgularda steroid tedavisine devam
edilmelidir Temporal arter biyopsisi normal olan hastalarda buytk
arterlerin non-invaziv vaskuler goérintilemesi ve PET incelemesi
yapilabilir (27).

Retinal Migren

Monokdler gecici gérme kaybinin ¢ok nadir bir nedenidir ve
kesin tani icin vaskdler etyolojiler basta olmak lizere diger olasi
tanilarin dislanmasi gerekir. Retinal vazospazma bagl gelistigi du-
sinUlmektedir (28). Geng ve orta yastaki kadinlarda daha ¢ok go-
ruldr. Oykiide migren olabilir. Pozitif gorsel belirtiler (pinldamalar
veya Isik titremeleri seklinde) tariflenebilir, skotom, kismi/tam gor-
me kaybi veya gérme bulanikligi seklinde de gelisebilir. Aurali
migrenden farkli olarak retinal migrende pozitif gorsel belirtiler
nadir, gérme alani defektleri (santral skotom veya altitidinal gor-
me alani defekti gibi) daha siktir (8).

Gorme bozuklugu tipik olarak >5 dakikada progresif olarak
artar ve 60 dakika icinde tamamen duzelir. Atagi takiben 60 daki-
ka icinde migren karakterinde tek tarafli veya bilateral bas agrisi
olmasi gerekir (9,10). Hastalarin ataklar arasinda néro-oftalmolojik
degerlendirmeleri normal olmalidir. Uluslararasi Bas agrisi Derne-
gi'nin belirlemis oldugu retinal migren kriterlerini karsilayan hasta
sayisi oldukga azdir (28).

Gorme bozuklugunun akut gelismesi, kisa (<5 dakika) veya
uzun (>60 dakika) stirmesi ve bas agrisinin eslik etmemesi retinal
migrenden uzaklastirr, dncelikle vaskdler nedenlerin arastirimasi-
ni gerektirir (29). Ancak, vaskuler etyolojilere bagli gecici gérme
bozukluklarinda da bas agrisi olabilecedi unutulmamali, ayirici
tani dikkatli yapiimalidir.

Retinal migrende sinirli hasta sayisi nedeniyle kanita dayali
tedavi onerileri olmamakla birlikte, siklikla migren atak ve profilak-
si-ilaglan kullanilmaktadir (29). Bazi yazarlar retinal vazokonstriksi-
yonu artirmamak ve olasi retinal iskemiden kaginmak icin ergota-
min, triptan ve beta blokerler yerine aspirin, nonsteroid anti-infla-
matuar ilaclar ve profilakside kalsiyum kanal blokerleri énermek-
tedir (3,8, 28, 30).

Noro-Oftalmoloji

21



22

Gegici Gorme Kaybi

Retinal Vazospazm

Santral retinal arter ve dallarinin vazospazmina baglh gelisen
gecici gbrme bozuklugudur (5). Bu tani, retinal migrende oldugu
gibi diger olasi etyolojiler dislandiktan sonra dustndlmelidir. Ge-
nellikle genclerde gorilir ve ayni goézde tekrarlar. Kadinlarda
daha siktir. Emosyonel stres, soguk ve egzersizle tetiklenebilir (28).
Ataklar benzer sekildedir, yamali gérme seklinde baslayabilir,
progresif olarak artar ve dakikalar icinde azalarak gecer. Pozitif
gorsel belirtiler ve bas agrisi beklenmez (3). Ataklar sirasinda reti-
nal arter veya dallarinda vazospazm gorilebilir. Ataklar arasinda
noro-oftalmolojik muayene normaldir. Tedavide kalsiyum kanal
blokerleri kullanilabilir (1,28,31).

Okiiler iskemik Sendrom

Genellikle ileri karotis darligi veya okltzyonu olan ve kollate-
ral dolagimi iyi olmayan hastalarda, nadiren de temporal arterite
bagh gelisir. Vaskdler risk faktorleri siktir. Daha cok ileri yasta gortl-
mekle birlikte, genclerde karotis diseksiyonuna bagl ortaya ¢ika-
bilir. Erkeklerde yaklasik iki kat daha sik gorilmektedir (14,15).

Orbital hipoperfizyona bagl oftalmolojik belirti ve bulgular
progresif olarak ortaya ¢ikar. Okdler iskemik sendrom hastalarinin
yaklasik yarisinda GGK gelistigi bildirilmistir (14). GGK ataklari or-
tostatik olarak hipoperfizyonun belirginlesmesiyle tetiklenebilir.
Egzersiz yapmak, yemek yemek sonrasi gelisebilir. Parlak isik veya
glines artmis retinal metabolik talebin karsilanamamasi nedeniy-
le ataklarr tetikleyebilir. Gorme kaybina okuler/periorbital agri es-
lik edebilir. Gorme kaybinin ve okuler/periorbital agrinin hasta
uzaninca azalmasi beklenir (15).

Bu hastalar siklikla etyolojik arastirma yapilmak tzere Goz
Hastaliklari klinikleri tarafindan Néroloji doktorlarina refere edilir.
Oftalmolojik muayenede konjonktival kanlanma, katarakt, kornea
o6demi, dilate ve yanitsiz pupil, pitoz, anterior Gveit/pantveit, disk
odemi, retina ve iriste neovaskilarizasyon, retinal hemorajiler, reti-
nal venlerde konjesyon ve tortuozite, retinal arterlerde incelme
ve neovaskdiler glokom gibi cok ¢esitli bulgular gorulebilir (3,14).

Etyolojik arastirmada mutlaka servikoserebral vaskiler go-
rintdleme (BTA, MRA gibi) ve sedimentasyon/CRP dizeyi isten-
melidir. Basta internal karotis arter aterosklerotik darligi olmak
lzere, diseksiyon, fibromiskiler displazi, Takayashu arteriti, Moya-
moya hastalidi gibi diger olasi vaskiler patolojilerin de dislanmasi
gerekir (6). Doppler ultrasonografi ile oftalmik arter akimi azalmis
ve yon degistirmis bulunabilir. Karotis darligi olan hastalarda he-
misferik inme profilaksisi ve okuler iskemik sendromun progres-
yonunu durdurmak icin rekanalizasyon tedavileri planlanabilir
(15,16).

Oftalmolojik Hastaliklar

1. Kornea patolojileri/Kuru g6z daha ¢ok okuma ve ekra-
na bakma sirasinda gelisen monokdler veya binokdler gegici gor-
me bulanikhigina yol acar. Hastalar daha ¢ok bulanik/puslu gor-
meden yakinir, genellikle kisa strelidir ama sik tekrarlayabilir. Has-
talar yabanci cisim hissi ve batma hissi de tarif edebilir. Bulanik
goérme goz kirpma ve kapama ile dizelebilir. Tam gérme kaybi
olan hastalarda mutlaka baska nedenler arastiriimalidir (4,5).

2. Gozde agn ve kizariklik olan hastalarda aralikli dar agili
glokom dislanmali ve oftalmolojik muayene 6nerilmelidir. Bu
hastalar isik etrafinda halo seklinde gérme bozuklugu tarifleyebi-
lirler (5).

3. Goz hareketleriyle ortaya ¢ikan GGK, 6zellikle de eksoftal-
musun, diplopinin eslik ettigi durumlarda orbital veya orbital
apekste kitle (timor veya vaskiler malformasyonlar), inflamas-
yon ve infeksiyon gibi durumlari dustindtrmelidir. Bu hastalarda
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da oftalmolojik muayene ve orbital goriintileme mutlaka gerekli-
dir (4,5).

4. Santral retinal ven okliizyonunda intraorbital basincin
artisi ve retinal perfiizyon basincinin dismesine bagl GGK atakla-
ri gelisebilir (4).

BINOKULER GECiCi GORME KAYBI NEDENLERI

Binokuler GGK'nin baslica dnemli nedenleri migren aurasi,
gecici iskemik atak ve epilepsidir (Tablo 4). Nadiren bilateral op-
tik sinir (bilateral papilddem, bilateral optik norit gibi) ve gozle
ilgili patolojiler de (kuru g6z gibi) binokdler gecici gérme kaybi
veya bozukluguna neden olabilir.

Tablo 4. Binokuler Gegici Gorme Kaybinda Ayirici Tani

Migren Gegici iskemik

Epilepsi
aurasi atak priepst
Bagl'anglg Progresif Akut Siklikla akut
sekli
5-60 dakika Saniveler
Suresi Tipik olarak Saniyeler/dakikalar Tekr:r\a .
20-30d Y
Homonim Basit gorsel
Pozitif gérsel Hargketllkmk hgwanop_g §ek\\\§r
belirtiler cizgiler, Bilateral gorme Renkli,
Isik cakmalarn  kaybi dairesel
(Kortikal korluk) sekiller
Migren
Tetikleyen tetikleyicileri
.. (Aglik, - -
faktorler
uykusuzluk,
stres gibi)
Eslik
eden/<60 dak . )
B N icind i Bas agrisi eslik )
asagnsi cinde getisen edebilir/etmeyebilir
migrendz bas
agrisi +/-

Migren Aurasi

Binokiler GGK'nin en sik ve masum bir nedenidir. Siklikla
hastalarin gegmisinde 40 yasindan 6nce baslamis olan aurali veya
aurasiz migren ykusi vardir. Ik kez atak geciren hastalarda gor-
me kaybi endiseye yol acabilir. Kirk yasindan sonra ilk kez binok-
ler GGK atadi geciren hastalarda ayirici tanida dikkatli olmak ve
gegici iskemik atag dislamak gerekir.

Hastalar siklikla temporal gérme alani defekti olan gézde sa-
dece gorme kaybi oldugunu dustndr (8). Parlak 1sik cakmalari (fo-
topsi) veya titreyen zikzakli (kirik) cizgiler (fortifikasyon) seklinde
olan pozitif gorsel belirtiler migren aurasi icin tipiktir. Bir baska ti-
pik 6zellik belirtilerin yavas baslayip dakikalar icinde progresyon
gostermesidir. Aurayla birlikte veya 60 dakika icinde bas agrisi
baslayabilir, ancak bas agrisi olmadan sadece migren aurasi da
gorulebilir.  Noro-oftalmolojik  muayenenin - normal  olmasi
beklenir.

En az 2 defa auraya eslik eden veya 60 dakika icinde gelisen
migren bas agrisi "Aurali Migren" olarak isimlendirilir (9,10). Aurali
migren hastalarinda en sik gorulen aura gorsel auradir (%90). Gor-
sel migren aurasl, duysal veya konusma/lisanla ilgili, >5 dakika
icinde gelisen ve <60 dakika stren baska bir aurayla da art arda
gelisebilir. Auraya bas agrisinin eslik etmemesi veya 60 dakika

icinde migren bas agrisi gelismemesi durumunda "Bas agrisiz Ti—



pik Aura" tanisi konulur, ancak bu hastalarda GIA ayinicr tanisi dik-
katli yapilmaldr.

Ozellikle negatif gorsel ozelliklerin (homonim hemianopsi
gibi) olmasi, ataklarin 40 yasin Gzerinde baslamasi, atak stresinin
<5 dakika veya >60 dakika stirmesi atipik 6zelliklerdir.

Gegici iskemik Atak

Posterior serebral arter kaynakli GiA'larda kontralateral ho-
monim hemianopsi ve baziler arter tepe embolilerinde bilateral
oksipital lob iskemisine bagl kortikal korlik seklinde gérme kaybi
ataklan gelisebilir. Ataklar ani baslar ve genellikle saniyeler/daki-
kalar icinde dUzelir. Bir saatten uzun suren ataklarda akut iskemik
lezyon gérme olasihdi artar (32). Bas/boyun agrisi belirgin olan
olgularda etyolojide vertebral/baziler arter diseksiyonu akla gel-
melidir (33). Ortostatik gelisen ataklarda ileri vertebrobaziler darli-
ga hemodinamik GIA olasiligyi vardir.

Vertebrobaziler GIA sadece homonim hemianopsi veya kor-
tikal korltk seklinde ortaya ¢ikabilecedi gibi, baska nérolojik belir-
tiler de (vertigo, agiz cevresinde uyusma, ataksi, dizartri, disfaji,
disfoni, tek tarafli veya bilateral duyu kaybi/kuvvetsizlik gibi) eslik
edebilir ve mutlaka sorgulanmalidir. Atak sonrasi norolojik mu-
ayene normaldir.

ileri yasta, vaskdler risk faktdrlerinin eslik ettigi durumlarda,
migren oykUst olmayan, negatif gorsel belirtilerin bulundugu,
gorme kaybinin ani basladidi, kisa (dakikalar) stirdigu olgularda
oncelikle GIA dustntlmelidir. Geng hastalarda da basta diseksi-
yon olmak Uzere, nadir nedenlere veya kardiyoembolik etyolojiye
bagh GIA gelisebilir.

Etyolojik incelemede vertebrobarziler sistemi gostermeye
yonelik MRA veya BTA yapilabilir, ultrasonografi arka sistemi de-
Gerlendirmek icin genellikle yeterli degildir. Vaskuler patoloji bu-
lunmayan hastalarda arkus aorta aterosklerozu ve basta atrial fib-
rilasyon olmak Uzere kardiyoembolik etyolojiler arastirilmalidir
(34).

Diseksiyon, fioromuskuler displazi gibi diger vaskiler patolo-
jiler, antifosfolipid sendromu, hiperkoagtlabilite, paradoksal em-
boli, kanser iliskili inme gibi nadir gérilen nedenlerin de arastiril-
masi ve dislanmasi dnemlidir. Bu hastalarda rutin laboratuvar tet-
kikleri ve vaskdiler risk faktorlerinin arastirilmasina ek olarak yapil-
masi gereken incelemeler Tablo 5'de belirtilmistir. Tedavi etyolo-
jiye gore belirlenir (34).

Epilepsi

Homonim gérme alaninda daha ¢ok pozitif gorsel belirtiler
(renkli ktictik daireler, sekiller, parlak isik cakmalari gibi) seklinde
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ortaya cikar (3,4). Genellikle saniyeler veya birkac dakika surer. Co-
cuklarda daha sik gérdlir. Hem primer hem de sekonder epilepsi-
lerin belirtisi olabilir. Epileptik odak oksipital lob kaynakli olabile-
cegi gibi elektriksel aktivitenin oksipital loba yayilimi sonucu da
ortaya ¢ikabilir. Epilepsi stiphesi olan hastalarda timor, arteriove-
noz malformasyon gibi patolojilerin dislanmasi icin MRG ve elekt-
roensefalografi istenmelidir.

Tablo 5. Gecici iskemik atak dustnulen hastalarda gerekli ek
incelemeler

1. Tam kan sayimi
Polisitemi/trombositozu dislamak igin

2. Diftizyon MRG (FLAIR ve SWI sekanslari dahil)
Akut/ kronik iskemileri, kanamalari ve diger olasi tanilari dislamak icin

3. Servikoserebral MRA veya BTA

Vertebrobaziler darlik/okliizyon ve diseksiyon gibi diger non-
aterosklerotik vasktlopatileri,

arkus aortadaki aterom plaklarini arastirmak icin

4. Elektrokardiyografi
Atrial fibrilasyon/akut veya kronik miyokard infarkt(isi arastirmak icin

5. Holter monitdrizasyon
Paroksismal atrial fibrilasyon arastirmak icin

6. Ekokardiyografi
Tiim olasi kardiyak emboli odaklarini arastirmak icin

7.Nadir nedenlere yonelik ek incelemeler:

« Antifosfolipid antikorlari, lupus antikoagulani

« Sedimentasyon, C-reaktif protein, vaskdlit belirtecleri
o D-dimer

o Trombofili tetkikleri

« Hemoglobin elektroforezi

Antifosfolipid sendromunu, temporal arterit ve diger vaskdilitleri,
hiperkoagulabiliteyi ve orak hticreli anemiyi dislamak icin

8. Transkraniyal Doppler ile "bubble test"
Paradoksal emboli arastirmast icin

FLAIR:Fluid attenuated inversion recovery, SWI:Susceptibility Weighted
Imaging, MRA:Manyetik rezonans anjiyografi, BTA:Bilgisayarli tomogra-
fik anjiyografi

Noro-Oftalmoloji
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Giris

Fundus muayenesi, beyin ve damar sistemini herhangi bir
girisim gerektirmeden gorebilmeyi saglayan, yatak basinda ve
kisa stirede yapilabilen bir muayene yontemi olup, nérolojik mu-
ayenenin ayrilmaz bir parcasidir. Aslinda tim hekimlerce yapilma-
si gereken bir muayene olmasina ragmen, giinimuzde norolog-
lar arasinda bile ihmal edildigi durumlar olmaktadir.

Fundus muayenesi icin rutin pratikte genellikle direkt oftal-
moskoplar kullanilir, oturur veya yatar pozisyonda monokuler de-
Gerlendirme yapilir. Tasinabilir olmalari, pupil dilatasyonu ve hasta
kooperasyonu gerektirmemeleri, kolay kullanilabilmeleri, yiksek
¢6zUnurlige sahip olmalari ve maliyetinin fazla olmamasi direkt
oftalmoskoplarin temel avantajlaridir. Ancak dar bir alani deger-
lendirme imkani vermesi (5°-20°) ve fazla biyUtme saglayamama-
si (15x) gibi dezavantajlari vardir. Gelisen teknoloji sayesinde akilli
telefon uygulamalari ile kullanilabilen ya da panoftalmoskop ola-
rak bilinen ve daha genis alani gérebilmeyi saglayan ancak bu-
yltme glicl daha az olan direkt oftalmoskoplar mevcuttur (1, 2).
Direkt oftalmoskoplar sadece dar bir alani gérebilme imkani ver-
melerine ve diger tim dezavantajlarina ragmen, disk bolgesini ve
komsulugundaki retinayr degerlendirebilmek icin yeterlidir ve
hasta hakkinda ¢énemli bilgiler edinmeyi saglar.

Fundus muayenesi sirasinda retinal arter ve venler, makdla,
fovea ve optik disk (papilla) degerlendirilir (Resim 1). Optik sinir,
retinanin sinir lifi tabakasinda bulunan retina ganglion hicreleri-
nin aksonlarindan olusmaktadir ve anatomik olarak 4 bolimde
incelenir;

1. intraokUler kisim (1-2mm)

2. intraorbital kisim (20-30mm)

3. intrakanalikuler kisim (8-10mm)
4. intrakraniyal kisim (10-15mm).

Optik sinirin retinadan ayrildigi bolgeye optik disk adi verilir,
foveadan 3-4 mm uzaklikta nazal retinada yerlesmistir ve fundus
muayenesi sirasinda oftalmoskop ile optik sinirin gordlebilen kis-
mi bu bdélgedir. Muayene sirasinda, optik diskin rengi, sinirlarinin
keskinligi, diske giren damarlarin gorulebilirligi ve ortasindaki fiz-
yolojik cukurun diske orani degerlendirilir. Normalde optik diskin
sinirlart keskindir, nororetinal rim ve ortasinda fizyolojik cukur var-
dir. Nororetinal rim retina sinir lifi tabakasinin (RSLT) intrapapiller
gostergesi olarak kabul edilen bélge olup, turuncu/pembe gori-
nurken, ortadaki fizyolojik cukur sari renktedir ve fizyolojik cuku-
run diskin tamamina orani bireyler arasinda degismekle birlikte
yaklasik 0.3'ddr. Bu oran glokom hastalarinda fizyolojik cukur lehi-
ne artar. iskemik optik néropati (ON) hastalarinda ise dar bir fizyo-
lojik cukur ve kalabalik bir disk varligindan bahsedilir (3).

Optik diskin normalden farkli gorindidgu durumlarin isim-
lendirmesinde bir karmasa yasanmaktadir. Ayni gérinim igin
disk 6dem, papillit, kabarik disk, papilédem gibi isimler kullanila-
bilmektedir. Bu bolimde optik disklerde unilateral veya bilateral
odemli gorindme sebep olabilecek durumlardan, isimlendirilme-
sinden, sebeplerinden ve ayirici tanisindan bahsedilecektir.

Resim 1. Normal fundus-Sol g6z

Disk odemi

Disk 6demi, optik sinir basinin (papilla), lamina kribrozanin
on kisminda kalan kisminin 6demidir, disk sinirlari siliktir ve ze-
minden daha kabarik gérinur. Siklikla bulgulara peripapiller he-
moraji eslik eder ve disk hiperemik gortindr (4).

Disk 6demi genellikle tek taraflidir, ancak etyolojiye gore bi-
lateral simetrik veya bilateral asimetrik olabilir. Ozgdl bir bulgu
degildir. Retrograd aksonal transport bozukluguna yol agcan optik
sinir kompresyonunda veya optik sinirin iskemisinde olusabilece-
§i gibi, lokal optik sinir hasarina yol acan inflamatuar optik néro-
patilerde de ortaya ¢ikabilir.

Daha net ifade edilecek olursa; optik sinirin intraokdler, intra-
orbital veya bazen intrakanaliktler kisimlarindaki seyri boyunca,
inflamasyon, iskemi, kompresyon, enfeksiyon gibi bir sebebe bag-
I olarak etkilenmesi sonucunda gelisir ve ¢ogu zaman sadece
diske bakip 6demin sebebini sdylemek mumkin degildir. Hatta
bazen sadece diske bakip bu gérinimun patolojik olup olmadidi
konusunda bile yorum yapmak zor olabilmektedir. Rutin g6z mu-
ayenesi sirasinda tesadufen saptanmis bir disk ¢demi gorintusi
ile, gdrme kaybi nedeniyle basvurmus bir bireydeki ¢demli disk
goruntmd farkl sekillerde ele alinmali ve hasta bir bittin olarak
degerlendirilerek, gercek-yalanci disk ¢demi/papilddem ayrimi
yapilmalidir (4).

Gergek disk 6demiile yalanci disk 6demin ayrimi

Her ne kadar sadece fundus muayenesi ile diskteki 6demli
gorinimdn sebebini séylemek cogu zaman mimkin olmasa da,
gercek disk 6demin yalanci édemden veya konjenital disk ano-
malilerinden ayirt edilebilmesi icin bazi ipuglan mevcuttur (Tablo
1). Bu ayrimin yapilabilmesi, hastayr lomber ponksiyon (LP) ve go-
rinttleme gibi, hem maliyetli hem de invaziv tetkiklerin gereksiz
yere yapilmasindan kurtarir (5).

Optik nevrit, iskemik optik néropati veya kompresyona bagli
ortaya ¢ikan gercek disk ¢demi siklikla unilateraldir ve hastalarin



gorme kaybi yakinmasi vardir. Noro-oftalmolojik muayenede gor-
me keskinliginde azalma, renk gérme kaybi ve rolatif afferent pu-
pil defekti (RAPD) s6z konusudur.

Tablo 1. Gergek disk 6demi-yalanci disk 6demi ayrimi

Gergek disk 6demi Yalanci disk 6demi

Genellikle eslik eden semptom
yoktur ve rutin muayene sirasinda
farkedilir

Bagvuru sirasinda gorme kaybi,
basagrisi gibi semptomlar vardir

Odemli gorinum degiskenlik

gosterir Gorinim degismez

Kabarik disk gérinimdne
ragmen damarlarin diske girip
ciktigi yerlerde gémulme yoktur

Diskin kabarik géruntustine
damarlarda gdmulme eslik eder

Hiperemik gérinime eslik eden
kiymik hemorajiler ve pamuk atigi
seklinde ekstidalar vardir

izole hiperemik gérinim vardir

Vendz pulsasyon alinamaz Vendz pulsasyon alinabilir

Fizyolojik cukur erken dénemde
secilebilirken ilerleyen donemde
kaybolur

Fizyolojik cukur basindan itibaren
net secilmez ve degiskenlik
gostermez

Gergek disk ddeminde diskin ddemli gérinimu ginler iceri-
sinde degiskenlik gosterir. Disk sinirlarinin silikligi daha ¢ok diskin
alt ve nazal kismindan baslarken, temporal disk sinirlari daha ileri
asamalarda etkilenir. Oysa yalanci 6demde bu sekilde bir seyir s6z
konusu degildir. Gortintl gunler icerisinde degisiklik gdstermez
ve fundus fotografi ile aralikli degerlendirme yapilirsa goérintu-
nun ayni kaldigi goraldr.

Gercek disk 6deminde disk sinirlarindaki siliklige ek olarak
diske giren damarlarda gémiulme eslik eder, yalanci 6demde ise
damarlarda gémulme olmaz ve damarlar net secilebilir.

Diskte hiperemik goérinim hem gercek hem de yalanci
o6demde gorulebilir. Gergek 6demde disk kapillerlerindeki genis-
lemeye bagli hiperemi gorulir. Hiperemi dediskenlik gosterme
egilimindedir. Oysa yalanci 6demde ve konjenital disk anomalile-
rinde hiperemik goériinim degismez ve damarlarda gomulme
veya disk sinir silikligi hiperemiye eslik etmez, izole bir bulgu ola-
rak karsimiza ¢ikar. Ayrica konjenital disk anomalileri genellikle
bilateral olup, disk 6deminden daha cok papilddem ile
karismaktadir.

Erken donem papilddemde diskte spontan venéz pulsasyo-
nun kayboldugu bilinmektedir. Ancak normal saglikli populas-
yonda da vendz pulsasyonun alinmadigi bireyler vardir ve bu ne-
denle vendz pulsasyon yokluguna bakarak kesin olarak papil6-
dem veya disk 6deminden bahsedilemez. Sadece vendz pulsas-
yonun ¢ok iyi alinmasi durumunda disk ddeminden uzaklasilir (5-
7).

Fizyolojik cukurun degerlendirilmesi de gercek ve yalanci
o6dem ayrimi konusunda yardimci olabilir. Erken evre papilédem-
de fizyolojik cukur korunmustur, ge¢ dénemde ise secilemez hale
gelir. Oysa yalanci disk ddeminde ve konjenital disk anomalilerin-
de cok belirgin 6demli bir disk gérinimu olmadigi halde fizyolo-
jik cukur basindan itibaren secilemez.

Disk 6demine eslik eden kiymik hemoraji varligi gercek 6de-
mi distndurdr ve siklikla peripapiller sinir lifi tabakasinda isinsal
sekilde yerlesmistir. Yine pamuk atigi seklindeki ekstida varligi
gercek disk 6demine isaret eder, yalanci 6demde gorilmesi ola-
gan degildir.

Ayse llksen Colpak

Tek tarafli disk 6demi

Tek tarafli disk 6demi varliginda sadece diskin durumuna
g0dre tani koymak mtmkun degildir. Ancak bazi ipuglari s6z konu-
sudur. Diskin sadece bir kisminda (segmental) ¢dem ve eslik
eden kiymik hemorajiler varsa iskemik optik néropati ihtimali
daha fazladir. Bu gérintime ek olarak diskte solukluk durumunda
temporal arterit dusdnulebilir. Eger ttim disk ddemliyse ve hemo-
raji eslik etmiyorsa demiyelinizan hastaliklar akla gelebilir. Diskte
hiperemi ve telenjiektazik damarlar eslik ediyorsa Leber'in Heredi-
ter Optik Noropatisi (LHON) 6n planda dusinulmelidir. Ancak hic-
biri tek basina anlamli degildir. Hastanin hikayesi, sikayetlerin bas-
lama sekli, eslik eden bulgular ve ¢zellikle gérme kaybinin olup
olmamasi tanida ¢ok dnemlidir.

a-Gorme kaybinin olmadigi tek tarafli disk 6demi

Disk 6demi siklikla rutin g6z kontrolU veya baska bir semp-
tom nedeniyle muayene sirasinda farkedilmistir. Hikayede gérme
kaybi eslik etmez. Ancak gérme kaybi yok demek icin sadece
santral goérmenin degderlendirilmesi yeterli degildir. Tam noro-of-
talmolojik muayene yapilarak; gérme keskinligi, renk gérme, 1sik
reaksiyonlari ve RAPD degerlendirmesi yapilmalidir. Ayrica santral
gérmenin bircok durumda son zamana kadar korunabilecedini
akilda tutmak gerekir ve mutlaka bilgisayarli gérme alani incele-
mesi de yapilmalidir.

Bu gruptaki bireylerin cogunda nihai tani optik disk druze-
ni olmaktadir. Toplumda %2.4 gibi sik¢a sayilacak bir oranda go-
rilmektedir. Aile ykusd varsa gérilme ihtimali daha yuksektir (8).
Optik disk druzeni, optik diskte hiyalin yapisindaki kalsifiye debri-
sin birikmesi ile olusan konjenital bir optik disk anomalisidir. Ge-
nelde bilateral olur ve papilédem ile karnsir. Optik disk druzeni
codu bireyde lamina kribrozanin ¢n tarafinda, ylizeyel yerlesir. Yu-
varlak keskin sinirli yukselti seklinde, sari birikimlerdir ve dikkatli
degerlendirildiginde disk 6deminden ayirmak kolaydir (Resim 2).
Ancak derin yerlesimli druzen varlidinda durum biraz daha
karmasiktir.

Resim 2. Optik disk druzeni

Druzen tanisinin direkt oftalmoskop ile konulamadigr du-
rumlarda yardimcr tanisal testler kullanilabilir. B-mod USG'de hi-
perekojen gorinim olmasi, fundus otoflordsansda parlak hiperf-
lorésan odak seklinde gortlmesi, Fundus Flordsein Anjiyografide-
ki (FFA) sizinti paterninin disk ddeminden farkli olmasi ile de dru-
zeni tanimak mdmkindur. Ancak bazen derinde yerlesmis druzen
varliginda bu yontemler de yetersiz kalabilmektedir ve bu grupta
EDI-OCT (optik koherans tomografi) ile taniya gidilebilir (8-10).
Kalsiyum birikimi nedeniyle kontrastsiz bilgisayarli tomografide

Noro-Oftalmoloji

27



28

Disk Odemi ve Papilédem

de druzeni gérmek mimkindur. Druzen vakalarinda hastalarin
yarisindan fazlasinda kor nokta genislemesi, arkuat ve inferonazal
alan kayiplari olabilecedi aklida tutulmalidir. Ancak bu alan kayip-
lari kisa sUrede progresyon gosteren kayiplar degildir. Genelde
stabil kalirlar (5).

Gorme kaybinin olmadig, tesadtfen saptanan disk ¢demi-
nin ayirici tanisinda ikinci siklikta diger konjenital disk anomali-
leri gelir. Tilte disk (Donuk disk) en sik gortlenlerindendir (Resim
3). Ortak ozellikleri; diskteki 6demli gériinime eslik eden hemo-
raji veya ekslida olmamasidir. Yine konjenital olarak var olan ve
tesadufen farkedilen bir diger disk anomalisi miyelinli sinir lifleri-
dir. Normalde optik sinir globu terk ettikten sonra miyelinlenir.
Bazi bireylerde miyelinlenme biraz daha ¢n kisimdan baslayip
fundusta myelinli sinir lifleri gorulebilir. Aliskin olmayan klinisyen-
ler bu gériinim disk 6dem ile karistirabilir (Resim 4). Diyabetik
papillopati durumunda da gérme korunmus olup diskte 6dem
mevcuttur. Sebebi tam olarak bilinmeyen bu klinik tabloda hasta-
lar genelde spontan duzelir (11).

Resim 3. Tilte disk (Donuk disk)

Resim 4. Miyelinli sinir lifleri

Gorme kaybr olmadan diskte 6dem gorulebilecek diger du-
rumlar arasinda; non iskemik santral retinal ven oklizyonu, optik
sinir kilif menenjiomunun erken dénemi, vitreopapiller traksiyon
gibi klinik tablolar yer alabilir (Sekil 1).

b-Gorme kaybinin eslik ettigi tek tarafli disk 6demi

Tek tarafli disk 6demi ve beraberinde gérme kaybi gencler-
de en sik idyopatik demyelinizan optik nevrite bagh gorulirken,
yaslilarda Non-Arteritik Iskemik Optik Néropati (NAION) ile iliskili-
dir. idyopatik demyelinizan optik nevrit olgularinda diskte édem
eslik ediyorsa bu gruba 'papillit' adi da verilmektedir (Resim 5).
Eslik etmeyen gruba "retrobulber optik nevrit" denilmektedir.
Gorme kaybinin eslik ettigi disk 6demi sebepleri arasinda komp-
resif optik ndropatiler, optik sinir gliomu, neoplastik infiltratif optik
noropatiler, santral retinal arter veya ven oklizyonlari, infektif op-
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tik ndropatiler, LHON ve sarkoidoz gibi non-enfektif inflamatuar
durumlar yer alir (4) (Sekil 1). Bu grupta yer alan klinik durumlarin
bircogundan akut gérme kaybi béltimiinde bahsedilmistir.

Resim 5. Papillit

Papilodem

Papilddem kafa ici basing artisina bagl optik disk 6demidir.
GUnluk pratikte bazi hekimler disklerin 6demli oldugu her duru-
mu papilddem olarak adlandirmaktadirlar (Resim 6). Oysa bu kul-
lanim dogru degildir, tanimi geredi papilddem diyebilmek icin
diskin 6demli goérinimunden kafa ici basing artisinin sorumlu
olmasi gereklidir (12).

Resim 6. Papilodem

Papilddemin etyolojisinde hayati bir durum séz konusu ola-
bilecegi icin klinisyenleri cok telaslandirir. intrakraniyal yer kapla-
yan bir lezyondan, siklikla beyin timérlerinden endise edilse de
¢ogu zaman hastalarin timarleri yoktur. Papilddem etyolojisinde
beyin ve meninkslerin etkilendigi inflamatuar ve enfeksiydz has-
taliklar veya sinis ven trombozu gibi kafa ici basinci artiracak ne-
denler yer alabilir. Ancak gunltk pratikte papildédemle basvuran
hastalarda en sik karsilastigimiz grup, altta yatan bir sebep goste-
rilemeyen, idyopatik intrakraniyal Hipertansiyon (iiH) olarak isim-
lendirilen hasta grubudur. Hayati riski cok daha az olan hastalar
olmalarina karsin, kalici gérme kaybi sebebi olmasi ve hastalarin
godrme kaybina ek olarak glinluk hayati etkileyen basagrilari olma-
si nedeniyle hizla ve dogru sekilde ele alinmalidir. Bu hastalarda
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tir. Ancak papilédemin siddeti ile basing arasinda direkt bir kore-
lasyon yoktur (13). Papilddemin derecesini ifade etmek icin, er-
ken, tam gelismis, kronik ve atrofik gibi tanimlamalar mevcuttur.
Daha ayrintili papilddem derecelendirmesi ise yaygin olarak bili-
nen ve Frisén tarafindan yapilan evrelemedir. Buna gore 5 evrede
degerlendirilir (Tablo 2) (14).

Tablo 2. Frisén Evrelemesi

Evre Normal

0 optik disk
C harfi seklinde, diskin nazalinin tutuldugu

Evre Cokerken tem.pgra.lmm korundugu disk sm\r\armda_swlwkllk

. ve sinir lifi tabakasinin normal isinsal seyrinde

1 papilédem :
bozulma vardir. Konsantrik veya isinsal
retrokoroidal katlantilar eslik eder.

Evre Erken Disk kenarlarr ayirt edilemez. Disk nazal kenarinda

2 papilddem  kabariklik ve peripapiller hale vardir.

Disk kenarlari silinmistir ve ayirt edilemez. Optik
sinir basinin capi artmistir ve diski terk eden

Orta buyUk kan damarlarinin bir veya daha fazla

Evre

derecede . N . )
3 pilddern segmenti secilemez. Peripapiller hale, diizensiz
pap dis kenar ve parmak benzeri uzantilar vardir. Bu
evrede fizyolojik cukur hala korunuyor olabilir.
Sinir basinin battindnde kabariklik ve disk
. kenarlarinda silinme vardir. Fizyolojik cukur
Evre Gelismis

secilmez. Belirgin peripapiller hale vardir. Blyuk
kan damarlarinin diskin Gzerindeki bolumu
butlnuyle ayirt edilemez.

4 papilddem

Optik sinir basi 6ne dogru kabariklasip kubbe
haline gelmistir. Peripapiller hale daralmustir. Optik
cukur kapanmistir.

Evre Agir
5 papilédem

idyopatik intrakraniyal Hipertansiyon

idyopatik intrakraniyal Hipertansiyon (iiH), beyinde yer kap-
layan lezyon ve ventrikillerde genisleme olmaksizin, Beyin Omu-
rilik Sivist (BOS) iceriginin normal oldugu, nedeni belli olmayan,
kafa ici basing artisi ile seyreden bir durumdur. Psédotimor se-
rebri olarak da adlandirildigina sik¢a rastlanmaktadir ve hala lite-
ratirde ve gunlik kullanimda isimlendirme konusunda bir kar-
masa yasanmaktadir. Sonug olarak; sebebin gosterilemedigi gru-
bun IiH olarak isimlendirilmesi, hidrosefalisi veya kitlesi olmayan
ve BOS icerigi normal olan hastalarda kafa ici basing artisi sinls
ven trombozu gibi bir nedene baglanmis ise, liH yerine psddoti-

Ayse ilksen Colpak

mor serebri adi verilmesinin daha uygun olacagdi gorisu yaygindir
(15).

iiH daha cok treme cagindaki obez kadinlarin hastaligi olup,
erkeklerde ve cocuklarda daha nadir gértlmektedir. Etyolojisi ha-
len net olmayip, altta yatan patofizyolojik mekanizmalara yonelik
cesitli yorumlar ve hipotezler vardir. BOS Uretiminde artis, BOS
emiliminde azalma veya BOS dolaniminda bir bozukluk gibi kafa
ici basincinda artisa neden olabilecek bir durum séz konusudur.
intrakraniyal basing arttigi zaman fundus muayenesinde simetrik
papilddem tablosu olabilecedi gibi, unilateral disk ¢demi veya
asimetrik papilddem de gorilebilmektedir. Hatta nadiren bazi bi-
reylerde papilédemsiz kafa ici basing artisi da s6z konusu olabilir
(13). iH hastalarinda sik goriilen semptomlar; basagrisi (%94), ge-
¢ici g6z kararmalari (%68), pulsatil tinnitus (%58), fotofobi (%54),
diplopi (%38), gdrme kaybi (%30) ve goz hareketleriyle agri
(%22)'dir (16). Basagrist hem en sik gorilen semptomdur hem de
hekime en sik basvuru nedenidir. Giderek siddeti artan, pulsatil
ozellikte, uykudan uyandirabilen, gtnltk agrilardir, agrinin retro-
orbital bolgeyi etkilemesi ve analjezik kotu kullanimi da eslik ede-
bilir (17).

Gegici g6z kararmalari ise 30 sn'den kisa stiren sinek ugus-
malar veya bulaniklagma-kararma seklindeki ataklardir. Monoku-
ler veya binokdler olabilir. Artmis basinca bagli olarak optik sinir
basinin gegici iskemisine baglanmaktadir (18). iiH'da gérme kaybi
optik nevrit veya iskemik optik néropatilerle kiyaslandiginda cok
hafif dizeydedir. Basvuru sirasinda agir gérme kaybi varsa ve
santral gorme belirgin sekilde etkilendiyse, géz hareketleriyle te-
tiklenen agri s6z konusuysa, 6zellikle hasta zayifsa ve erkek hasta-
larda liH tanisina stipheyle yaklagiimali ve tani mutlaka tekrar goz-
den gecirilmelidir. iiH hastalarinda erken evrelerde santral gérme
kaybi olabilmesi icin eslik eden retina dekolmani olmasi veya op-
tik disk 6deminin makdlayi etkilemesi gereklidir. Yoksa erken do-
nemlerde daha ¢ok kér noktada genisleme veya nazalde basa-
maklanma seklinde, temel olarak periferin etkilendigi bir gérme
alanr kayip vardir. Israrla Gzerinde durulan nokta; santral gérmenin
ge¢ donemlere kadar korunmasi nedeniyle rutin néro-oftalmolo-
jik muayenede kullandigimiz konfrontasyonla gérme alani deger-
lendirmesinin bu hastalar icin yeterli olmadigidir. IiH hastalarinin
takibi mutlaka bilgisayarli gérme alant ile yapilmalidir.

Disk 6demi veya papilddem saptanan hastalarda sikayetlere,
gdrme kaybinin derecesine ve diger nérolojik muayene bulgulari-
na gore ayiricl taniya gidilmelidir. Oncelikle yalanci/gercek édem
ayrimi yapiimali ve gercek 6dem dustndldiginde beyin MRG,
orbita MRG, MR venografi, lomber ponksiyon ve serolojik testlerle
taniya gidilmelidir.

Fundus fotograflari ProfDrSibel Kadayifcilar'n  arsivinden
alinmustir.
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Disk Odemi ve Papilddem
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*Asimetrik B *NAION
*Yalanci 6dem papilédem *Papillit *AION
-Optik disk druzeni *Yeni baslayan *Diabetik *Kompresif Optik néropati
NAION papillopati
-Konjenital disk anomalisi . *Optik sinir gliomu
. . . *Optik sinir kilif *Santral retinal .
-Vitreopapiller traksiyon menenjiomu ven okliizyonu LHON j
*Perioptik nevrit *Nororetinit

Sekil 1. Disk 6demi ayirici tanisi
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A-GORME ALANI DEGERLENDIRMESi

Bir kisinin gozU acik ve bakisi bir noktaya fikse iken gorebildi-
gi alanin ttmd gorme alanidir (GA). GA'nin muayenesi, retinadan
baslayip oksipital kortekse ulasan goérme yollari hakkinda bilgi
vermektedir. Tek g6zin normal gérme alani geniglikleri: nazalde
ve superiorda 60 derece, temporalde 100-110 derece ve inferior-
da 70-75 derecedir. Retinanin nazal yarisi temporal GA'ni, tempo-
ral yarisi nazal GA'ni, retinanin superior lifleri inferior GA'ni, inferior
lifleri ise superior GA'nI temsil etmektedir. Makiladaki fovea GA'n-
daki fiksasyon noktasina uyar. Retina sinir lifleri belirli anatomik
demetler olusturarak optik diske katilirlar. Optik disk GA'ndaki fiz-
yolojik kor noktaya (KN) karsilik gelir. Goz dibinde optik disk fove-
anin 10-15 derece nazalindedir, bu nedenle GA'da fiksasyon mer-
kezinin 15 derece lateralinde ve temporalinde yer alir (1, 2).

Gorme alaninin degerlendiriimesinde farkli ydntemler kulla-
nilmaktadir. En bilinenleri konfrontasyon yéntemi, Tanjant perde-
si, Amsler grid testi ve perimetridir.

a) Konfrontasyon (Karsilastirma) yontemi: Gorme alani,
yatak basinda ve poliklinikte bu yéontemle degerlendirilebilir. He-
kimin gérme alaninin normal oldugu prensibine dayanir ve has-
tanin goérme alani ile karsilastirilir (2). Bu yontem buytk gorme
alani defektlerine daha duyarlidir (1). Gérme alani bilinci agik, ko-
opere, gozlerini sabit tutabilen hastalarda daha iyi muayene edilir
(2). Cesitli alt tipleri bilinmektedir ve hastanin durumuna gore en
uygun muayene tipi segilebilir.

e Hekim ve hastanin gozleri ayni seviyede olmali ve arala-
rinda yaklasik 60-90 cm mesafe kalmalidir. Hastanin sol
g6zind test etmek icin, hasta sag goézind ve hekim sol
g6zinl kapatir. Hastaya hekimin sag goziine veya bur-
nuna bakmasi séylenir; bdylece santral fiksasyon saglan-
mis olur. Fiksasyon noktasindan gecen hayali horizontal
ve vertikal cizgiler GA'ni dort kadrana boler. Hekim ile
hasta arasindaki mesafenin tam ortasinda, hekim ayri ayri
dort kadranda, avuc ici kendisine dogru olacak sekilde, 1,
2 veya 5 parmadini gostererek hastadan parmak saymasi
istenir. Parmaklarin fiksasyon noktasindan yaklasik 20 de-
rece uzakta ve kadran sinirlarindan esit uzaklikta, hareket-
siz sekilde gosterilmesi Onerilir. Boylece periferik GA test
edilmis olur. Sayamayan hastalardan ayni sayida parmagi
gostermesi istenebilir (1, 2, 3).

e Hekim, kictk bir objeyi GA disindan ice dogru her kad-
randan gosterir ve hastadan gordiga an sdylemesi iste-
nir. Bdylece hekimin gérme alani hastanin GA ile karsilas-
tirihr. Normalde hekim ve hasta hedefleri es zamanli fark
etmelidir. Bu yontemle kor noktanin  boyutu da
saptanabilir,

e Santral alan muayenesi i¢in hastadan hekimin yuzine
bakmasi ve gormedigi ylz bolumlerini ifade etmesi iste-
nir (2).

e Kirmizi 5mm'lik bir obje (6rnegin kirmizi toplu igne) ile
de santral GA muayenesi yapilabilir. Kirmizi toplu igne

her bir kadranin disindan ice dogru getirilir ve hastadan
ilk kirmizi rengi ne zaman fark ettigini sdylemesi istenir (1,
2).

e Yaklasik 2 cm'lik kirmizi obje dort kadranda gosterilir ve
hastaya esit derecede kirmizi gorip gérmedidi sorulur.
Hastanin daha az kirmizi goérdigu kadran patolojik kabul
edilir. Normalde tim kadranlarda esit derecede kirmizi
gormelidir.

e Hekim her iki elinin isaret parmagdini, hastanin gérme ala-
ninin her iki superior kadraninda ayni anda gosterir ve
hastadan hangi parmagini hareket ettirdigini sdylemesi
istenir (1). Ayni muayene daha sonra inferior kadranlarda
tekrarlanr.

e Hekim her iki elinin isaret parmaklarini hastanin gozleri-
nin lateral kantuslarinin yaklasik 60 cm lateralinde tutar
ve isaret parmaginin ucu ile fleksiyon hareketi yapar. Has-
tadan hangi parmadini hareket ettirdigini géstermesi is-
tenir. Test sirayla her bir st kadrana, her ikisine birlikte ve
sonra alt kadranlara uygulanir. Her iki tarafa es zamanli
uygulama ile bir uyaranin fark edilmemesi durumunda
"sdnme fenomeni" saptanabilir. Bu muayene sekli tarama
testi olarak da kullanilabilir.

» Koopere olmayan veya afazisi olan hastalarda renkli veya
dikkat ¢ekici bir obje gosterilebilir. Gorebilen hastalarin
bu hedefe bakip bakmadigi, uzanmaya calisip calisma-
diklari degerlendirilir.

« Birisik kaynagini GA'na dogru getirip goz kirpoma cevabi
izlenebilir.

« Son care olarak muayene edenin eli veya parmaklar ke-
nardan hizlica hastaya dogru yaklastirilir ve bu tehdit kar-
sisinda hastanin goz kirpma cevabi izlenir. Tehdit hareketi
nazikce uygulanmalidir, hava akimi yaratilarak kornea sti-
mule edilmemelidir (2).

Sekil 1. Konfrontasyon yontemi

b) Tanjant perdesi: Bu yontemle GA'nin santral 30 derecesi
test edilir. Tanjant perdesi olarak siyah renkli kece kaplh bir pano,
ekran ya da tahta kullanilabilir (Sekil 2). Hasta perdeden 1 m uza-
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Ja oturtulur, perdenin arka planiyla ayni renkte bir cubuk kullani-
larak ucunda beyaz veya renkli bir nesne periferden merkeze
dogru yaklastirilir. Hastadan hedefi gordigu an soylemesi istenir.
Hasta bir metre mesafeden 1mm'lik beyaz bir nesneye bakarken
fizyolojik kor noktanin buyukligu de olculebilir. Hastanin, testi
yaptiranin nerede durdugunu bildiginden dolayr objenin geldigi
yonl bilmesi ve aydinlatmanin standart olmamasi dezavantaj ya-
ratmaktadir. Hasta ile perde arasinda mesafe degistirilebildigin-
den dolayr bu yontem tiinel gérme gibi fonksiyonel (organik ol-
mayan) gorme kayiplarinin saptanmasinda kullanilabilir (1, 2).
Ayni boyutta bir obje ile 1 ve sonra 2 metre veya daha fazla mesa-
feden test yapilir, normalde hasta perdeden uzaklastikca GA'nin
genislemesi gerekir. Eger daralmis GA, mesafe degistigi halde
ayni kaliyorsa patoloji fonksiyoneldir (4).

c) Amsler grid (1zgara) testi: Bu yontemle santral 10 derece
incelenir. Tek gozle test edilir, hasta yakin gérme icin gozluk kulla-
niyorsa test gozlikle uygulanir. Amsler grid karti (Sekil 3) okuma
mesafesinde tutulur. Hastanin merkezdeki noktaya bakmasi soy-
lenir ve cizgilerdeki distorsiyonlari veya géremedigi yerleri (sko-
tomlari) isaretlemesi istenir. Makula hastaliklarinin takibinde veya
santral ser6z retinopati icin kullanish bir testtir (2, 3, 5).

Sekil 2. Tanjant perdesi

Sekil 3. Amsler grid (izgara) karti
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¢) Perimetri: Egik bir dizeyde GA olcimudur. Perimetri ile
hem santral hem periferik gérme alani degerlendirilebilir. Peri-
metriler manuel veya otomatik; kinetik veya statik olarak siniflan-
dinlabilir (2).

- Manuel: Uyaranin sunumu ve hastanin cevabi manuel
kaydedilir. Perimetrist ile hasta arasinda daha fazla iletisim
gerektirir.

- Otomatik: Manuel perimetriye gére daha avantajlidir. Uya-
ran sunumu ve hastanin cevaplarinin kaydedilmesi standardize
edilmistir. Sonuglar dlcilebilir diizeydedir ve belirli bir zaman ara-
liginda gikarlar.

- Statik perimetri: Sabit 151k uyaranlart GA'nin belirli noktala-
rinda sunulur.

- Kinetik perimetri: Bir uyaran gortlmeyen bir alandan go-
rilen bir alana tasinir ve objenin ilk goruldigu nokta kaydedilir.
Uyaranin hareket hizi standardize edilmelidir (6).

Goldmann Manuel perimetri: Bir kinetik perimetri érnegi-
dir. Belirli bir renk ve boyuttaki objeler GA disindan merkezine
dogru hareket ettirilir. Ayni uyaranin fark edildigi noktalar birlesti-
rilerek GA sinirlarini simgeleyen izopter adl ¢izgiler cizilir. Santral
30 derece veya gérme alaninin tamamini da test edebilir. Deza-
vantajl, perimetristin tecribesine bagli olmasidir (1, 2).

Otomatik statik perimetri: Standart bir zemin aydinligi ile
1stk uyaraninin parlaklik derecesi birbiriyle kiyaslanir ve retinanin
1stk hassasiyeti (duyarlih@r) olcaltr (7).

Perimetri dnceden belirlenmis bir dizi test noktalarinda, test
edilen kisi tarafindan gorilebilen en distk 1sik uyaranini tespit
etmeyi amacglar. Her test noktasindaki retina hassasiyeti tespit edi-
lir ve desibel (dB) olarak kaydedilir (1). Apostilb (asb) 1sik uyarani-
nin parlaklik derecesinin 8l¢t birimidir (7). Retina hassasiyeti 0 ile
50 dB arasinda degisir. Sifir dB retina hassasiyeti, en parlak isik
uyaranini (10 000 ash) gérmeyen, 50 dB retina hassasiyeti, en du-
stk 1sik uyaranini (0.1 asb) goren noktaya uyar (1, 7). Retinadaki
dUstik hassasiyetli bolgelerde esik degere ulasmak icin daha par-
lak 151k uyarani gerekir, bu da dustik dB'e uyar. Yiksek dB esik de-
Jerleri daha hassas retina bolgelerini gosterir (7). 10 000 asb'lik
1sik uyaranini géremeyen test noktalarinin tamamen kor oldugu
varsayllir ve 0 dB'lik bir degere tekabul eder. Noktalarin esik de-
gerleri 151§In ne kadar kisilabilecegini ve halen algilanabilecegini
yansitir. Ornegin, 30 dB degeri, stk uyaraninin 1000 kat kisilarak 10
asb 'ye dusUrUlebilecegini gosterir (6).

Gorme esigi (threshold), uyaranlarin %50'sinin hasta tarafin-
dan gorildugu en distk parlaklik veya isik siddeti olarak tanimla-
nir. Esik Ustd uyarilar esik degerlerinden daha parlaktir.

Esik degeri test algoritmalari: Esik degerlerini belirlemek
icin kullanilirlar:

- Full Threshold (Tam esik testi): Yillardir kullanilir.
- FASTPAC: Tam esik testine gore daha hizlidir.

- Isveg interaktif Esik Algoritmasi (SITA=Swedish Inte-
ractive Threshold Algorithm): SITA yeni Humphrey gérme alani
analizorlerinde mevcuttur. Otomatik perimetrilerde siklikla SITA-
Standard veya SITA-Fast 30-2 veya 24-2 esik stratejileri kullanilr.
Hastanin takibinde kiyaslama yapilabilmesi icin ayni algoritmanin
kullaniimasi onerilir. SITA-Fast test siresi, SITA-Standart ile tam
esik algoritmasina gore yaklasik yari yariya daha kisadir. SITA, has-
ta ve saglikli bireyler icin gérme egrileri sikligina gére model olus-
turur (6, 7).

-Foveal esik: Foveanin hassasiyet 6lcimu testin en basinda
yapilir. Hasta bakisini fiksasyon hedefinin altinda bulunan elmas



sekilli hedefe fikse etmelidir. Fovea esigi merkezi gérme fonksiyo-
nunun bir tahminidir. Bu secenedin acik tutulmasi énerilir. Nor-
malde 30-37 dB'e uyar. Foveal esik testi bittiginde hasta bakisini
merkezi hedefe fikse etmelidir (1, 7).

Otomatik perimetrilerde birka¢ program kullanilabilir:

- 30-2 testi: 30 derecelik GA'ni inceler. Fovea fiksasyonu kul-
lanilir. 6 derecelik araliklarla toplam 76 retina noktasi test edilir.

- 24-2 testi: 30-2 testine benzer. Farki, nazal iki nokta haric,
kenar noktalari kaldiriimistir. Boylece 6 derecelik araliklarla 54 nok-
ta test edilir.

- 10-2 testi: Retinanin merkezi 10 derecesini test eder. iki
derecelik araliklarla 68 noktadan olusur.

- Makiila testi: Merkezi 5 derecede 16 nokta test edilir (7).

Standart otomatik perimetrilere, Humphrey ve Octopus pe-
rimetrileri drnek gosterilebilir (6).

B-BILGISAYARLI GORME ALANI TESTI (BSGA)
YORUMLAMA

Bu amagla bir bilgisayarli Humphrey Otomatik Perimetri
Gorme alani giktisini inceleyelim (Sekil 4):

Sekil 4. Sol goze ait gorme alani ¢ikti 6rnegdi (sol altittidinal defekt ve
periferik konsantrik daralma)

Genel bilgiler: Ciktinin sol Ust tarafinda yer almaktadir. Has-
tanin adi, soyadi, dogum tarihi, cinsiyet, hasta numarasindan
olusmaktalar. Bu parametrelerin dogru kaydedilmesi gerekmekte-
dir. Yanlis dogum tarihi girisi, yasa gore yapilan dizeltmelerde
uyumsuz sapmalara neden olur (7).

Giktinin sag Ust kosesinde: Testin yapilma tarihi, testin yapil-
ma saati, hastanin yasi bilgileri yer almaktadir.

Sag (OD) veya sol (OS) goz tek alan analizi (Single Field
Analysis): Gorme alani sag ve sol géze ayn ¢ekilir. Sonuglari de-
Gerlendirirken sag goze ait GA ciktisini sag tarafa, sol goze ait GA
ciktisini sol tarafa yerlestirilmesi dnerilir.

Gulten Tata, Hulya Ertasoglu Toydemir

Esik stratejisi: Hangi stratejinin secildigi belirtilir. Ornekte
merkezi 24-2 esik testi (Central 24-2 Threshold Test) secilmistir.

Giivenilirlik indeksleri: GA hastanin glvenilirliginin deger-
lendirilmesi ile baslamaktadir. Bu amacla GA ¢iktisinda belirtilen
parametreler rutin GA testinde olctlmektedir (7).

-Fiksasyon monitorizasyonu (Fixation Monitor): Gorme
alani fiksasyon noktasindan gecen horizontal ve vertikal cizgilerle
kadranlara ayirilir. Fiksasyon test boyunca periyodik olarak test
edilmelidir. Bakis takibi veya KN monitorizasyonu kullanilabilir.
KN'ya gelen gorilmemesi gereken uyaran gorulrse, fiksasyonun
zayif oldugu dusunaldr. Eger KN'ya gelen uyaran gortlmezse fik-
sasyonun merkezi oldugu distnulir. Yuksek pozitif gozluk KN'y
fiksasyon noktasina yaklastirir, yiksek negatif gézltkler uzaklasti-
rir. Bu etkileri azaltmak igin test boyunca kontakt lens kullanilabilir
(7). Kor nokta normalde elips seklindedir ve horizontal meridye-
nin 2 derece Uzeri ve 5 derece altina kadar uzanir (2) (Sekil 5).

Sekil 5. Sag goze ait gérme alani ciktisinda temporalde fizyolojik kor
nokta (ok isareti).

-Fiksasyonun hedefi (Fixation Target): Hasta cihaz canagi-
nin ortasinda yerlestirilmis sabit sari 15k hedefine baktiginda fik-
sasyonun hedefi merkezi olarak isaretlenir.

-Fiksasyon kayiplari (Fixation Losses): Test boyunca KN'-
nin kontrol edilmesi yontemi ile él¢ilmektedir. Fiksasyonun str-
darulebilirligi teknisyen tarafindan takip edilebilir (8). Eger KN'ya
gelen uyaran gordlurse, fiksasyon zayiftir (7). Fiksasyon kayiplarina
neden olan faktorler arasinda hastanin dikkatsizligi/dalginlig, yer
degistirmis KN, yanlis pozitif cevaplarin yiksek olmasi sayilabilir.
Fiksasyon kayiplari 920'ye ulasirsa distk gtvenilirligi gosteren XX
isareti belirir (8).

-Yanhs pozitif hatalar (False Positive Errors): Hasta, uya-
ran verilmedigi halde, uyarani gérmus gibi cevap verirse izlenirler.
Kor noktaya denk gelen yanlis pozitif yanitlar fiksasyon kaybi ola-
rak kaydedilir. Yanlis pozitif yanitlarin ylksek olmasi GA'nda hatali
yUksek retina hassasiyeti izlenimine neden olur ve griton skalada
fizyolojik olmayan bolgelere (41 dB'den daha yuksek degerlere
sahip beyaz skotomlara) neden olur (7, 8).

-Yanhs negatif hatalar (False Negative Errors): Yorgunluk
veya dikkatsizlik nedeniyle olusurlar. Daha dnce esik degeri belir-
lenen bir noktaya daha parlak uyaran verildigi halde cevap alina-
madiginda saptanirlar. Yanls pozitif veya negatif hatalar %33'e
ulasirsa XX isareti belirir veya duslk hasta gtvenilirligi mesaji go-
rinebilir (6, 7).

-Test siiresi (Test Duration): SITA Standart Humphrey 24-2
programi genellikle 10 dakikadan fazla sirmez. Deneyim eksikligi
veya skotom varligi test stresini uzatabilir. 24-2 ve 30-2 icin yakla-
sik tam esik test sureleri sirasiyla 9 ve 12 dakikadir (8).

-Fovea: Foveal hassasiyeti gosterir (istege bagl belirtilir).
Uyaranlara karsi en buy(k hassasiyet foveaya uyan fiksasyon nok-
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tasindadir. Fiksasyon noktasinin 10 derece civarinda hizlica azalir
ve perifere gittikge kademeli dtser (6).

Diger parametreler:

-Uyari boyutu (Stimulus): I'den V kadar farkli boyutta ve
siddette uyaran verilebilir. Ornegin Ill, beyaz (ll, White) siklikla kul-
lanilir. Genellikle 0,2 saniye uygulanir (6).

-Zemin aydinhgi (Background): 31.5 asb kullanilr.
-Esik stratejisi (Strategy): ornedin SITA-STANDART

-Pupil capi (Pupil Diameter): istege bagl belirtilir. Miyotik
pupilla esik degerlerini disurebilir (7).

-Gorme keskinligi (Visual Acuity): Istege bagl belirtilir.

-Optik diizeltme (RX): Refraksiyon kusuru, esik degerlerini
dusurebilir (7).

Rakamsal sonuglar: Ciktidaki en buytk goértnttler ham
esik bilgi grafikleridir. Rakamsal grafikte esik degerleri dB olarak
verilir. Test algoritmasi yasa gore normallerden anlamli sapma
olan bolgelerde, esik testini tekrarlar.

Griton skala: Esik gri skala grafigi, rakamsal grafige gore ci-
zilir. Muayene edeni problemli alanlara karsi uyarir, GA sonuglarini
hastaya gostermek icin kullanilabilir. Grafik beyazdan siyaha kadar
giderek koyulasan gri tonda semboller ile ¢izilir. Siyah sembol 0
dB, beyaz sembol >41dB, gri tonlarda geri kalan 8 semboltn her
biri 5 dB'e uyar ve toplam 10 cesit sembol kullanilir. Gérme alani
kaybini gésteren duyarliligi azalmis bolgeler daha koyu tonlarla
cizili. Anormal derecede yuksek duyarliliga (hassasiyete) sahip
bolgeler beyaz isaretlenir (7).

Total deviation (Total sapma): Her noktada ham esik de-
Gerleri ile yasa gore dizeltilmis normal degerler arasindaki farki
gosterir. Bu grafikteki her noktanin degeri normal populasyonla
kiyaslanir ve alttaki grafikte % kac olasilikla anormal oldugu p ola-
silik sembolleri ile belirtilir. Daha negatif degerler, farkin ve dolayi-
siyla anormalligin fazla oldugu noktalari gosterir (7).

Patern sapma (Pattern Deviation): Lokalize kayiplari (sko-
tomlari) gosterir. Bu grafik katarakt ve miyozis gibi etkenlerin ne-
den oldudu jeneralize (difiz) depresyon icin duizeltiimis olmasi
disinda total sapma grafigine benzerdir. Her test noktasi normal
bir populasyon ile kiyaslanir, normal veya p seviyeleri ile derece-
lendirilerek anormal olarak tanimlanir. P degeri ne kadar distkse,
klinik Gnemi o kadar fazladir (6, 7).

Olasilik sembolleri: P degerleri, grafikteki noktalarin normal
populasyonda bulunma olasiligini ve istatiksel anlamlilik derece-
lerini gosterir (7).

Glokom Yari Alan Testi (GHT: Glokom Hemifield Test):
Glokom hastalari icin gelistirilmistir. Alt ve Gst hemisferlerde birbi-
rine uyan bolgeleri kiyaslar. Bes olasi sonug verir: a) Normal limit-
lerin disinda, b) Sinirda, ¢) Hassasiyette genel disus, d) Anormal
yUksek hassasiyet, ) Normal sinirlarda (7).

Gorme alani indeksi (VFI: Visual Field Index): Bu indeks,
gdrme alani durumunu yasa gore duzeltilmis normal bir GA'nin
ylzdesi olarak ifade eder. Fiksasyona daha yakin noktalara daha
fazla agirlik verilir. VFI katarakta daha az duyarli olabilir (6).

Global indeksler:

- Ortalama sapma (Mean Deviation): Tim test noktalarin
esik degerleri ile ayni yas grubundaki normal degerlerin arasinda-
ki farklarin ortalamasina ortalama sapma-mean deviation (MD)
denir. Kisaca total deviation sayisal grafigindeki tim degerlerin
ortalamasidir. Bu deger tiim gérme tepesinin ortalama yuksekligi-

Noro-Oftalmoloji

ni yansitir. Negatif degerler gérmede azalmayi gosterir. Lokalize
defektlere duyarlilidgi azdir. Katarakt varligi bu degeri etkileyebilir.
MD, normal veya %5, 2, 1 veya %0,5'lik bir p degerinde anormal
olarak siniflanir. Daha dustk p degerleri daha buyuk klinik &neme
sahiptir ve sonucun tesadifen meydana gelme olasiligr daha du-
skttr. MD degeri +2 dB ile -30 dB arasinda ise testlerin gtvenilir
oldugu bildirilmistir (6, 7).

- Patern standart sapma (PSD, Pattern Standard Deviati-
on): Gorme tepesinin ylzeyinin esit dagilmadigini gosterir. PSD
lokalize defektlerde etkilenir ve dizeyi yukselir (7).

Tablo 1. Gérme alani defektleri ve gérme alani defektlerinin sekilleri

Gorme alani
defektinin sekli

o

Halka skotom @

Gorme alani defekti

Gorme alani konstriksiyonu

Santral skotom \.J
-
Cekosantral skotom k‘)

Arkuat skotom -

Temporal kama (wedge)

Kor nokta genislemesi </
Multipl daginik defektler @9

Horizontal yari alan defektleri (AltitGdinal /‘e
N

defektler) N

Bitemporal

Homonim

Uyumlu homonim defektler
Uyumsuz homonim defektler
Homonim Ust kadrananopsi

Homonim alt kadrananopsi

Kontralateral homonim hemianopi(makuler
kurtulma)



-Kisa siireli dalgalanma (STF, Short Term Fluctuations):
SITA algoritmalarinda kullaniimaz. Bu parametre tam esik prog-
ramlarinda mevcuttur. Ayni test icinde tekrarlanan esik dlgiimle-
rinde dalgalanmayi gosterir.

-Diizeltilmis patern standart sapma (CPSD, Corrected
Pattern Standard Deviation): Kisa sureli dalgalanma etkisini he-
saba katar (7, 8).

Bakis grafigi: Humphrey GA cihazlarinda bakis pozisyonu
izlenir ve fiksasyondaki degiskenlik kaydedilir. Dz cizgi sabit fik-
sasyon varligini belirtir (8).

Gorme alani degerlendirilirken hastanin refraksiyon (kirma)
kusurlari, pupil cap, kornea skari, katarakt, g6z ici basinci, géz ka-
paginda pitozis, vaskuler hastaliklar, test sirasinda hatali durus gibi
diger etkenler dikkate alinmalidir (1, 7, 8).

Gorme alani ¢iktilarini degerlendirirken: Yukarida belirttigi-
miz tim GA parametreleri incelenir, patolojik defekt varsa tek
g6ze mi, iki gdze mi ait bakilir, defektin GA'ndaki lokalizasyonu ve
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sekli (difuz veya lokalize kayip) incelenir ve GA bulgulari diger kli-
nik bulgular ve tetkiklerle birlikte degerlendirilir (9).

C-GORME ALANI DEFEKTLERI

Fotoreseptdrlerden oksipital kortekse kadar uzanan gorme
yollari Gzerindeki hasarlar, lokalizasyona bagl olarak farkli sekil ve
paternlerde gérme alani defektlerine yol acar (10-12). Monokdler
gorme alani defektleri genellikle retina veya optik sinir tutulumu-
nu dtstndUrdr ve gérme alani kaybi tipleri altitidinal, santral, pa-
rasantral, cekosantral veya arkuat defektler seklinde olur. Bitem-
poral hemianopi, kiazma tutulumlarina spesifiktir. Homonim he-
mianopik defektler ise retrokiazmal lezyonlarda saptanir (13). Gor-
me alani defektlerinin tanimlari ve gérme alani defektlerinin sekil-
leri Tablo 1'de gdsterilmistir. Lezyon lokalizasyonlarina gére olusa-
bilecek gérme alani defektleri Sekil 6'da gorilmektedir (13).

SOoL

Solgdéz  Saggoz Yorum
o Sol gozde 151k
1.Sol optik sinir algisi yok
Bitemporal
2 Kiazma hemianopi
i Sol temporal
3.5ag optik trakt hemianopi
Sag temporal
4. Sol lateral kadranopik sektoranopi
genikilat niikleus
-veya-
Sag temporal
sektoranopi

5.Sol temporal lob

6.Sol pariyetal lob

7.Sol oksipital lob
(Ust demet)

8.Sol oksipital lob
(alt demet)

9. Sag oksipital lob

Gorme alani defekti

Sag ist homonim
kadranopi

VL,
(9 (o
(0 (o
O3
00O

Sag inkomplet
homonim hemianopi

Sag alt homonim
kadranopi
(makdiler kurtulma)

Sag st homonim
kadranopi
(makdler kurtulma)

Sol homonim
hemianopi
(makdler kurtulma)

Sekil 6. Lezyon lokalizasyonlarina gore olusabilecek gérme alani defektleri (Liu GT, Volpe NJ, Galetta SL.
Visual loss: Overview, visual field testing, and topical diagnosis, 2019'dan uyarlanmistir)

D-ETYOLOJi

Gorme alani defektinin ozellikleri ve sekli, gorme yollari Gze-
rinde lezyon lokalizasyonu yapmamiza olanak saglar. Lezyon lo-
kalizasyonu yapildiktan sonra lokalizasyona goére etyolojik incele-
melere baslanir (14).

a-Prekiazmal oftalmolojik hastaliklar
Papilédem ve idiyopatik intrakraniyal Hipertansiyon

Papilodem, artmis intrakraniyal basinca (IKB) bagl optik sinir
basinda sisme-kabariklik anlamina gelmektedir. idiyopatik intrak-

raniyal hipertansiyon (IIH) ise, IKB artisina neden olabilecek radyo-
lojik ve laboratuvar anomalilerinin olmadigi IKB artisi tablosu ola-
rak tanimlanabilir. Gérme kaybi, iiH tablosunun en korkulan
komplikasyonu olup %10 hastada korluge kadar gidebilecek agir
gorme kayiplarina neden olabilir. IIH'da en sik gorilebilecek gor-
me alani defektleri, kér nokta genislemesi, konsantrik gérme alani
daralmasi ve ozellikle alt nazal alan olmak Uzere nazal gérme
alanlarinin kaybidir (15-17). IiH hastalarinda gérme keskinligi ve
renkli gérme hastaligin ileri asamalarda etkilendigi icin, klinik iz-
lem mutlaka bilgisayarli gérme alani testi ile yapilmalidir. Sekil
7'de bilateral belirgin konsantrik gérme alani daralmasi olan, IiH
tanili hastanin perimetrik incelemesi gorilmektedir.
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Sekil 7. idiyopatik intrakranial hipertansiyon tanili bir hastanin bilateral
konsantrik gérme alani daralmasi

Retinal arter okliizyonu

Retinal arter okltzyonu, akut, agrisiz, monokdler gérme kay-
bi ile ortaya ¢ikan bir tablodur. Retinal arter embolisi sonucunda
gelisir. Santral retinal arter oklizyonunda, gérme kaybi santral ve
yogundur (total). Retinal arter dal oklizyonunda ise ¢cogunlukla
st veya alt altitidinal gérme alani defektleri saptanir. Akut do-
nemde acil tedavi gerektirir, tedavi gecikmesi halinde kalici gor-
me kayiplarina yol acabilir (18). Tedavide hedefler intraokuler ba-
sinci distrmek, retinal perfiizyonu arttirmak, hipoksik dokuya ok-
sijen transferini arttirmaktir.

Optik norit

Optik norit tedavi calismasi (Optic Neuritis Treatment Trial-
ONTT), optik noritin seyri ve tedavi yanitlari konusunda degerli
katkilar saglamistir (19-20). Optik nérit hastalarinin gérme alanlari
degerlendirildiginde etkilenen gozde %100 oraninda, etkilenme-
yen gozde ise %69 oraninda gérme alani kayiplari saptanabilece-
gi 6ne surdlmustdr (20). Etkilenen gbézde saptanabilecek gorme
alani defektleri siklik sirasiyla, diftiz gérme alani kaybr, altitidinal
defektler, santral veya ¢ekosantral skotomlar, arkuat defektler, he-
mianopik defektler ve diger defektler olarak siralanabilir. Hemi-
anopik defekti olan hastalara cogunlukla beyinde demiyelinizan
lezyonlarin eslik ettigi saptanmistir. Optik norit tanili hastalarda
difiz gorme alani kaybr 6rnedi Sekil 8'de, Ust altitiidinal defekt
ornedi ise Sekil 9'da gosterilmistir.

On bes yil streyle takipleri yapilan optik néritli hastalarin
%50,6 etkilenmis gdzde, %35,6 oraninda etkilenmemis godzde
gdrme alani anomalileri oldugu belirtilmistir (21). Takiplerinde
multipl skleroz (MS) tanisi alan hastalarda gérme alani bozukluk-
larini da iceren gérme bozukluklarinin daha fazla gelistigi gozlen-
mistir. Akut idiyopatik optik noritte ve MS optik noritinde diftiz
veya santral gérme alani kaybi saptanirken, altitidinal gérme ala-
ni kayiplart MS'den ziyade Néromiyelitis Optika Spektrum Bozuk-
luklart (NMOSD) optik néritinde daha sik gorulur (22-23).

Atipik optik nérit hastalarinda etyolojide en sik NMOSD, Beh-
cet hastaligy, sistemik lupus eritematozis, sarkoidoz, grantlomat6z
polianjiit olmak tizere pek ¢ok inflamatuar, grantlomatéz hastalik,
nutrisyonel, infeksiyoz neden akla gelmelidir. Gorme alani takiple-
ri, tipik ve atipik optik norit hastalarinin seyri ve tedaviye yanitlari
acisindan oldukga kiymetlidir.
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Sekil 8. Sagda difiiz gérme alani kaybi

Sekil 9. Atipik optik norit tanisi ile takip edilen hastanin solda Ust altitu-
dinal gérme alani defekti

Enfeksiyoz optik noropatiler

Viral, bakteriyel, parazitik ve fungal enfeksiyonlar optik néro-
patiye sebep olabilir. Viral optik ndropati etyolojisinde adenovirUs,
koksakivirds, CMV, Hepatit-A, insan Herpes virls-4 (Epstein-Barr),
Human immunodefiency virls (HIV Tip1), kizamik, kabakulak,
bogmaca, cicek virUsleri ve siddetli akut solunum sendromu Co-
ronavirlis 2 (SARSCoV-2) yer alir. En sik santral skotomlar olmak
lzere altitdinal, arkuat, cift arkuat defektler viral optik néritlerde
beklenen gérme alani defektleridir (24,25)

iskemik optik néropati

Nonarteritik anterior iskemik optik néropatide (NA-AION),
daha cok alt yari alanda olmak Uzere altittidinal gérme alani de-
fekti, santral skotom ve kadrananopik defekt izlenir. Genis bir has-
ta serisinde NA-AION hastalarinda en sik gorilen gérme alani de-
fektinin inferior nazal sektér defekti oldugu 6ne strtlmustar (26).

Posterior iskemik optik néropati (PION) hastalarinda santral
goérme alani kaybinin en sik gérme alani defekti oldugu vurgulan-
mustir. Steroid tedavisinin hem arteritik hem de nonarteritik PION
hastalarinda gérme alaninda diizelme sagladigr belirtilmistir (27).
Ancak NA-AION olgularinda steroid tedavisinin etkinligi hala tar-
tismali bir konudur.

Nonarteritik anterior iskemik optik néropatisi olan hastanin
alt altittidinal gorme alani defekti Sekil 10'da gorilmektedir.

Goérme alani takiplerinin NA-AION hastalarinda disk ¢demi
dizelene kadar iki haftada bir, takiben gérme alani stabilize olana
kadar ayda bir yapilmasi dnerilmektedir (28).



Sekil 10. Sagda nonarteritik anterior iskemik optik néropatisi olan has-
tanin alt altittdinal gérme alani defekti

Herediter optik noropatiler

Herediter optik néropatiler, progresif gérme kaybina neden
olur. Gérme alani degerlendirmesi, bu strecin takibinde cok fay-
dali bir ydntemdir. Leber'in herediter optik néropatisi (LHON), mi-
tokondrial DNA mutasyonlarindan kaynaklanan, maternal kalitim
ile aktarilan optik noéropatidir. Gérme keskinligi ve gérme alanin-
da progresif kotiilesme ile seyreder. Santral gérmeyi etkiler. Sant-
ral ve cekosantral defektler, en sk gortlen goérme alani
bozukluklaridir.

Dominant optik atrofi (DOA) hastalari, dedisken derecelerde
cekosantral goérme alani defektleri ile seyreder. Cok az hastada
periferik gorme alani defekti saptanir. Gérme alani defektinin agir-
lig1 ile hastalik stresinin iliskisi oldugu dtstndlmektedir. Standart
otomatik perimetrik inceleme, herediter optik néropati hastala-
rinda periyodik olarak yapilmalidir.

Toksik optik néropati

Etambutole bagli optik ndropati, tedavi dozuna ve stresine
baglidir. Etambutol tiberkiloz tedavisinde énemli yere sahip olsa
da gorsel fonksiyonlarin takibine yonelik kilavuzlar bulunmamak-
tadir. Erken dénemde gorme alani defektlerinin saptanmasi igin
hastalarda mutlaka gérme alani incelemesi yapilmasi onerilir.
Santral skotom en sik gérilen gérme alani kaybidir. Santral sko-
tomlari konsantrik gérme alani daralmasy, altittidinal gérme alani
defektleri ve nadiren bitemporal alan defektleri izlemektedir. Bir
calismada 2 aylik etambutol kullanimini takiben %7,7 oraninda,
konsantrik daralma seklinde gérme alani patolojileri izlenmistir
(29). Etambutol tedavisi altindaki hastalarin tedavi baslangicinda
ve aylik takiplerde gérme keskinligi, renkli gérme, kontrast sensiti-
vitesi ve gorme alani agisindan degerlendiriimeleri ve bu takip
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sUrecinin tedavi sonlandirilana kadar devam etmesi dnerilmekte-
dir (28).

Vigabatrin, infantil spazm tedavisinde kullanilan bir antiepi-
leptik ilacti. Gorme alani bozukluklari, vigabatrin tedavisinin
komplikasyonlarindan biridir. Gérme alani defektleri genellikle
bilateral nazal defekt olarak baslar ve santral gérmenin korundu-
gu bilateral alan defektlerine progrese olur. Vigabatrin tedavisi
altindaki hastalarin gérme alani takipleri ile ilgili kilavuzlar gelisti-
rilmistir (30).

b-Kiazmatik tutulumlar

Optik kiazma lezyonlari, lezyonun yerine ve uzanimina bagli
olarak bitemporal hemianopiye, bileske (junctional) skotomlarina
(anterior kiazmal defekt), kadrananopik defektlere ve bitemporal
veya unilateral temporal skotomlara sebep olabilir. Baglica demi-
yelinizan hastaliklar (MS), inflamatuvar hastaliklar (6r. sarkoidoz)
ve sellar veya parasellar kitleler kiazma tutulumuna sebep olabilir.
Sellar/parasellar bolgede basi yapabilecek lezyonlar icinde hipofiz
adenomlari, anevrizmalar, menenjiomlar, optik gliomlar ve krani-
ofarenjiomalar sayilabilir. Hipofiz timérlerinin rezeksiyonu sonra-
sinda gérme alaninda dizelmeler (¢ asamada gerceklesir: 1k asa-
ma birkag¢ giin veya bir hafta icinde erken, hizli iyilesme dénemi-
dir. ikinci asamada, birkac hafta veya ay icinde yavas iyilesme izle-
nir. Gorme alanlarinda, yavas olmakla birlikte kalici, anlamli dtizel-
me gdzlenir. Uclincti asama, birkag aydan birkac yila kadar strebi-
lir ve bu strecte minimal gérme alani dizelmesi dikkati geker.
GoOrme alani incelemeleri, tedavi yanitini izlemede ¢ok dnemli
yere sahiptir.

c-Retrokiazmal lezyonlar

Retrokiazmal lezyonlar, lezyon yerine gore, degisik paternler-
de homonim hemianopik defektlere neden olur. Lezyon ne kadar
posterior yerlesimli ise, homonim hemianopik defekt iki gozde o
kadar benzer ve birbiriyle uyumlu olur. Optik trakt lezyonlarinda
hemianopik defektin oldugu tarafta relatif afferent pupil defekti
(RAPD) ve bilateral optik sinir soluklugu eslik edebilir. Lateral geni-
kilat nikleus lezyonlarinda kontralateral homonim hemianopi
gorulur. Anterior veya posterior koroidal arter enfarktlarina bagli
gelisir. Optik radyasyon lezyonlari, lezyon temporal lobda ise Ust-
te, lezyon parietal lobda ise altta daha belirgin olan kontralateral
homonim hemianopiye sebep olur. Tek tarafli oksipital lob lez-
yonlari, siklikla posterior serebral arter (PSA) enfarktlari sebebiyle,
cogunlukla iki gdzde benzer (birbiriyle uyumlu olan) kontralateral
homonim hemianopik defekte neden olur. Oksipital lobun iske-
mik lezyonlarinda, santral gérmenin temsil edildigi oksipital lob
u¢ kisminin PSA terminal dallari yanisira orta serebral arter termi-
nal dallari ile kanlanmasi sebebiyle "makuler kurtulma" izlenir. Bu
hastalarda lezyonun kars tarafinda santral gérmenin korundugu
homonim hemianopi gelisir. Bilateral oksipital lob lezyonlarinda
bilateral homonim hemianopi izlenir, tutulum bazen asimetrik
olabilir ve kortikal korlige neden olabilir,
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GiRiS

Anatomik veya fizyolojik bir temele sahip olmayan gérme
keskinligi ve/veya gorme alaninda azalama/kayip olmasi durumu
"fonksiyonel gérme kaybi (FGK)" olarak tanimlanir. Altta yatan or-
ganik bir neden saptanamaz veya var olan organik nedenle uyus-
mayan bulgular vardir. Néroloji, oftalmoloji ve psikiyatri bolimle-
rinin ortak ¢alismasini gerektiren bir durumdur (1, 2). Bu klinik
tablo i¢in "non-organik nedenlere bagl gérme kaybi', "psikojen
gorme kaybi', "non-fizyolojik gérme kaybl", "gdrmenin konversi-
yon bozuklugu", "histerik gérme kaybi", "psikojenik gérme kaybr',
"tibbi olarak agiklanamayan gérme kaybi" gibi terimler de kulla-
nilmistir (1, 2). FGK genel oftalmoloji pratiginde yetiskinlerde yak-
lastk % 5, cocuklarda % 1.7 sikhiginda gorilmektedir. Universite
noro-oftalmoloji pratiginde ise siklik yaklasik % 12'ye cikmaktadir
(3-7). Her yasta gorulebilmekle birlikte sikhigi ikinci dekatta art-
maktadir ve kadinlarda dahasiktir (4, 8, 9). Hastalarin az bir kismi
(%15'den az) tedavi gerektiren major bir psikiyatrik hastaliga sa-
hiptir ve fiziksel travma 6ykist %10'dan azdir. Ancak olgularin
1/3" Gnde stres, anksiyete ve depresyon bildirilmektedir. Bu psiki-
yatrik bulgularin da altta yatan kronik agri, travma veya diger psi-
kososyal streslere bagli olabilecedi dusinulmektedir. Lim ve ark.
yaptiklari calismada hastalarin anlamli bir kisminda migren (6zel-
likle aurali migren) ve trigeminal nevralji varligini saptamislardir
(4). Bu olgularda FGK' nin genellikle agri ile ayni tarafta oldugu
dikkati cekmistir. Yine kapali kafa travmalarindan sonra olgularin
yarisina yakininda FGK oldugu bulunmustur (4, 10). Cocuklarda
altta yatan en sik nedenler cinsel taciz, ihmal ve okul stresidir (4,
).

KLiNiK BELIRTILER

Klinik belirtiler, tek gdzde (monokdiler) veya her iki gdzde (bi-
nokuler) olabilir; gérme keskinliginde azalma, gérme alani kayip-
larr olabilir. Gorme keskinliginde azalma veya bulanik gérme hafif
dereceden tam bir korlige kadar degisebilir. Ancak tam korlik
nadirdir. Yakinmalar belirsiz ya da anlasilmaz sekilde olabilecegi
gibi organik bir nedeni dusliindUrecek kadar 6zgin de olabilir.
Bundan dolayi tanisal yaklasimda ¢ykd her zaman yardimci olma-
yabilir. Hastalar bazen son derece inandirici olabilir ve hatta se-
konder kazanci gostermek olanaksiz olabilir. Dikkatli bir dykd altta
yatan psikososyal durumu ortaya ¢ikarabilir ki, bu durum ¢ocuk-
larda daha ¢ok sosyal, yetiskinlerde ise travma ile iliskilidir (4). Ba-
zen de eslik eden organik bir patoloji vardir, ancak hastanin yakin-
masi bu duruma uygun olmayan sekilde abartilidir. Bu durum
noro-oftalmolojide ¢ok yaygin ve zor bir sorundur ve hastanin
ileri sirdiginden daha iyi gordigunun gosteriimesi eslik eden
FGK'yi ortaya cikarir (1, 7).

FGK, Ruhsal Bozukluklanin Tanisal ve istatistiksel El Kitabi-5
(The Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders -
DSM-V)' de "somatik semptom ve iliskili bozukluklar" icinde de-
Gerlendirilmektedir. Konversiyon bozukluklarinda, somatizasyon
bozukluklarinda, anksiyete bozuklugunda, diger medikal durum-
lari etkileyen psikososyal faktorlerde, similasyon ve yapay bozuk-
luklarda FGK gorulebilmektedir (1, 12-14).

TANISAL YAKLASIM

Tani icin semptomlari agiklayacak organik nedenlerin dislan-
masi gerekli olmasina karsin, FGK bir dislama tanisi degildir. Tani-
sal yaklagimda hedef, hastanin ileri stirdigtnden daha iyi bir gor-
meye sahip oldugunun gosterilmesidir (1, 7). Yanlis tani orani %
2-3"dur. Yapilan testlerde tutarsiz ya da organik patoloji icin stp-
he uyandiracak yanitlarin elde edilmesi hastada FGK'yin olabile-
cegini dustndurebilir. Ancak bu hastalarin bir kisminda daha son-
raki incelemelerde makdiler dejenerasyon, normal basingli glo-
kom, kon distrofisi gibi organik patolojiler gosterilmistir. Bunlarin
disinda inme, demans, multipl skleroz, santral sinir sistemi timor-
leri, ilaclarin yan etkileri gibi durumlarda hastalar gérme kaybi ya-
kinmasi ile hekime gelebilir. Ayrica oftalmik ve nérolojik hastalik-
lara sahip bireylerin % 26-53' Ginde ilave olarak FGK'yin oldugu da
bilinmektedir. Bu nedenle bilinen nérolojik veya oftalmolojik has-
taligin varligi FGK'yi dislatmayacagi gibi, zeminde olan psikiyatrik
hastaligin varligr da FGK tanisi koydurmaz. Glvenilir olmayan
oyki ve test sonuclarinin varliginda klinisyen olasi organik patolo-
jiler acisindan dikkatli olmali, yanlis veya eksik tanidan kaginmali-
dir (1).

Tanisal yaklagsimda ilk adim hastanin gézlemlenmesidir (1).
Gercekten kor olan bir hasta daha temkinli hareket eder ve cevre-
deki egyalara dogal bir sekilde carpar. Fonksiyonel korlukte ise
hasta daha abartili davranir ve esyalara kasten carpar. Ayrica, yU-
rirken ekstremitelerdeki asosiye hareketlerin degerlendirilmesi,
eslik eden kisinin hastaya davranislarinin gézlenmesi dnemli
ipuclarr verebilir. Norolojik reflekslerin degerlendirilmesi ve gor-
meyi gerektirmeyen gorevler hastanin gérme kaybinin fonksiyo-
nel oldugunu gostermede dnemlidir (1). Ayrica FGK olan hastalar,
fotosensitiviteye neden olacak bir hastaliklari (migren, korneal
hastalik gibi) olmasa bile muayene odasinda glines goézIugu tak-
ma egiliminde olurlar ki; bu durum "glines gozIugi bulgusu” ola-
rak adlandirilir. Gercek gérme kaybinda ise bireyler bulgularini
saklamak icin baska insanlarin oldugu dis ortamlarda glines goz-
109U takarlar (1).

Tanisal yaklasimda ikinci adim éykdid(ir (1). Detayli bir dykd
(yakinmalarin baslangici, seyri, kétilestiren veya rahatlatan faktor-
ler, iliskili semptomlar, v.s.) alinmasi hekime yol gdsterir. Hastanin
tibbi 6zgecmisi, mevcut oftalmik, norolojik, psikiyatrik ve diger
dahili hastaliklari, kullandigi ilaclar, gecirdigi travma ve operasyon-
lar, psikososyal diger faktorler (ev, is yeri veya okuldaki sosyal stre-
sorler, maddi sorunlar, cinsel taciz, vb.) sorgulanmalidir. Ancak FG-
K'ya sahip bireylerin bazilarinda psikososyal faktorlerin olmadig
ve psikososyal faktorlerin varliginin da tek basina FGK tanisi koy-
mak icin yeterli olmadigi akilda tutulmalidir (1).

Tanisal yaklasimda Uclinct adim muayenedir. FGK tanisi,
hastanin ileri strdiginden daha iyi bir gérmeye sahip oldugu-
nun gosterilmesi ile konulur (1, 7). Bunun igin bir grup testin ya-
pilmasi, gérme keskinligi ve gorme alaninin degerlendiriimesi ge-
rekir. Yakinmanin monokuler veya binokdler olmasina gore kulla-
nilacak degerlendirme yontemleri farklik gosterecektir (1, 2, 7,
15).



A-GORME KESKINLIGINDE AZALMANIN DEGERLENDIRILMES]
I-Binokdiler gérme keskinligi azalmasi / kayip

FGK'da binokuler gérme kaybi daha yaygin gordlir (%50-80)
(1). Degerlendirilmesinde kullanilan testler:

a-Optokinetik nistagmus (OKN): Siyah-beyaz genis cizgili bir
kumas parcasi veya obje ile, ya da varsa "optokinetik tambur" ile
degerlendirilir. Kullanilan obje goézler acikken hastanin éntnden
yavasca gecirilir veya "optokinetik tambur" kullaniliyorsa dondu-
ralir. Boylece hasta gortiyorsa dogal optokinetik refleks yanit (ya-
vas izleme ve refiksasyon icin karsi yone hizli sakkadik goz hareke-
ti) olusacaktir (Sekil 1). Gérme keskinligi parmak sayma duzeyine
inmis ve gorme alaninda belirgin daralma olan hastalarda bile
uyartilabilir. Binokuler total gérme kaybi olan bir hastada optoki-
netik nistagmus yaniti saglanamiyorsa kayip organik kokenlidir.
EGer refleks yanit uyartilabiliyorsa gérme keskinligi en azindan
20/200" dur. Ancak kortikal korltkte de santral gérmenin korun-
dugu durumlarda refleks yanitin uyartilabilecegi akilda tutulmali-
dir(1,7,11,15,16).

b-Ayna testi: Bazen FGK olan birey OKN'yi baskilayabilir. Bu
durumda ayna testi yararlidir. Hastanin ylzintn 6éntine bir ayna
tutulur. Hasta ile konusmaya devam edilirken ayna hastanin
ontinde dne-arkaya, saga-sola dogru yavasca hareket ettirilir ve
bu sirada hastanin géz hareketleri izlenir. Géren bir hastada goz-
lerde istem digi aynada kendini izleme hareketi olusacaktir. Eger
gozler hareket ediyorsa belli derecede de olsa (parmak sayma, el
hareketi algisi) gérme vardir (1, 3,12, 15).

c-Derin duyunun degerlendirilimesi: 1zole gérme kaybi olan
hastalarda derin duyu normaldir. Eger norolojik bakida derin
duyu normal ise, vitamin B12 eksikligi gibi derin duyuyu bozacak
bir durum yoksa, hastadan goézleri acikken sag ve sol elinin isaret
parmaklarini birbirine degdirmesi ya da bir kagida imzasini atmasi
istenir. Gercekten kor olan bir hasta bu gorevleri derin duyusunu

Tilay Kurtincesu 41

kullanarak rahatlikla yapabilir. Ancak gérme kaybr fonksiyonel ise
hasta bu gorevleri abartili bir sekilde yerine getiremez (Sekil 2). Bu
test ciddi gérme kaybi yakinmasi olan bireylerin degerlendirilme-
sinde yararlidir (1, 3,7, 15).

Sekil 1. Optokinetik nistagmusun degerlendirilmesi

A-Optokinetik tambur gézler agikken hastanin éntinde déndurdlir. B-Hasta gériyor-
sa gozlerde dogal optokinetik refleks yanit (yavas izleme ve refiksasyon icin karsi yone
hizli sakkadik hareket) olusacaktir.

(Sekil https://resimistan. wordpress.com/videolar/sanatsal-anatomi/portre-bas-cizi-
mi/;  http//www.unutulmussanatlar.com/2021/01/goz-ve-kas-nasl-cizilirhtml ~ ve
https://www.ophthalmicdata.com/products/optokinetic-drum-okn/adreslerinden
alinan gorintdlerin birlestirilmesi ile olusturulmustur)

Sekil 2. Derin duyu testi
A-Monokuler veya binokiiler gérme kaybi olan bir hasta derin duyusunu kullanarak parmak uglarini diizgtin bir sekilde birbirine dokundurabilir.
B-Fonksiyonel gérme kaybi olan hasta bu gérevi abartili bir sekilde yerine getiremez.

d-Snellen kart testi: Total kaybi olmayan ancak binokdler
gdrmede azalma yakinmasi olan hastalar icin kullanilabilecek bir
testtir. Normalde yapilanin tersine alt siradan okutmaya baglanila-
rak Ust siralara ¢ikilmasi, hastaya okumasi icin yeterli stre tanin-
masi Onerilir. Hastanin okuyabildigi dizey belirlenir. Sonrasinda
islem farkli mesafelerden tekrarlanir. Hasta ile kart arasi mesafenin
%50 azaltilmasi (20 adim ve 10 adim gibi) ile normalde okunabi-
len sira sayisinin artmasi (20 adimda 20/100 okuyorsa, 10 adimda
20/50 olmasi gibi) beklenir. FGK olan hastalarda mesafe degisikligi
ile gdrme keskinligi degismez (1, 15).

e-Pupil refleksi: Afferent gérme yollarini degerlendiren ob-
jektif bir testtir (17). Binokuler total gérme kaybi olan bir hastada
pupil yanitlarinin bilateral normal olmasi, bilateral simetrik gérme
yollari patolojisini, kortikal korligu veya FGK'yr distindurdr (1, 7,
17).

f-Sok etkisi yaratan testler: GinUmuzde ¢ok kullanilan testler
degildir. "Tehlike testi" bunlardan biridir. Hastanin géziine dogru
yumruk gibi bir sey savrularak hastanin goéz kirpmasinin veya geri
cekilmesinin gézlenmesidir. Bunun disinda hekim hastanin yanin-
da bir objeyi aniden duslrir ve hastanin refleks olarak disen ob-
jeye uzanip uzanmadigini gézleyebilir. Diger bir test "gozyasi tes—
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ti" dir. Ani, guclU bir 1sigin uzun sure tutulmasi ile refleks olarak
g6z yasinin uyartiimasidir (1, 3,7, 15).

Il-Monokdiler gérme keskinligi azalmasi / kayip

Monokuler gérme kaybindan yakinan bir hastada FGK dusU-
nultyorsa, binokuler gormeyi gerektiren ya da okuler karmasa ya-
ratan testler kullanilir (1). Ayrica binokdler tam korltkte kullanilan
diger ydntemler monokuler gérme kaybinda da kullanilabilir.

a-Sislendirme testi: Her iki gdzde ayni aksiste olacak sekilde
bir goze +4, diger goze -4 diyopter silindirik cam yerlestirilir, boy-
lece her iki cam birbirini notralize eder. Hastadan her iki gozu
acikken gérme eselini okumasi istenir. Sonra, hekim iyi géren go-
z{n 6nlndeki cami yavasca digerinin 90° aksina dogru gevirir ve
hastadan bu sirada okumaya devam etmesini ister. Boylece iyi
goren goz aslinda bulaniklasacaktir ve okunan sira aslinda gérme-
digi ileri strllen gdzle okunan sira olacaktir (1, 3,7, 15).

b-Stereoskopik test ve polarize gézIiik testleri: Stereopsis ya
da binokdler derinlik algisi her iki gézden gelen farkli imajlarin bi-
nokdler olarak birlestiriimesi ile olusur. Degerlendirmede "Titmus
stereo test" kullanilabilir. Polarize bir gézltkle icinde stereoptik
sembol ve imajlarin oldugu titmus karti hastaya gosterilir. Her iki
g6z acikken ilgili imajlar gdstermesi istenir (Sekil 3). Bununla bir-
likte normal stereo-keskinlik her zaman normal gérme keskinligi-
ni yansitmayabilir. Tek goézde total gérme kaybi yakinmasi olan
veya gorme keskinligi ileri diizeyde azalmis bireylerde FGK'yr de-
Jerlendirmede daha yararlidir (1, 7, 15).

Sekil 3. Titmus kart

Polarize bir gézlikle icinde stereoptik sembol ve imajlarin oldugu titmus karti hastaya
gosterilir. Her iki goz agikken ilgili imajlari gdstermesi istenir. Monokdler total gérme
kaybi olan hasta imajlar icine gizlenmis t¢ boyutlu (sagdaki) gorintlyld goremez.
FGK olan birey gorebilir. (https://www.seevividly.com/picture/387/titmus_stereo_fly-
_test)

c-Prizma sift testi: Etkilenen gozin éniine 10 diyopter priz-
ma yerlestirilir. Hasta binokuler gérmeye sahipse heriki goz 6nce
prizmanin tepesine dogru hareket edecektir ve takiben merkeze
dogru donecektir. Boylece her iki gézin aslinda iyi gorduigu orta-
ya cikar. Organik kokenli gérme kaybr olan hastada konjuge g6z
hareketi gelismez. Testin baska bir versiyonunda iyi géren gozin
dnlne bir prizma (4 diyopter tipik olarak yeterli) yerlestirilir ve
hastaya ka¢ obje gordugu sorulur. Monokuler gercek korlukte
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hasta sadece bir obje gérecektir. Hasta 2 obje gordugunu soyler-
se FGK oldugu dusanaldr (1, 3,7, 15, 18).

d-Relatif aferent pupil refleksi: Relatif aferent pupil defektinin
(RAPD) varligi daima gérme yollarinin aferentini etkileyen organik
bir patolojinin (optik sinir hasari, makdler lezyon, gibi) varhigini
gosterir (7). Asimetrik gdrme kaybi tanimlayan bir hastada RAPD
yoklugu FGK'yr dtstndurdr (1,7, 15).

e-Renkli / polarize lensler: Hastanin bir goézine kirmizi, diger
g6ziine yesil lens yerlestirilir ve hastadan kirmizi ve yesil renkli ya-
zilarin oldugu bir karti okumasi istenir. Kirmizi yazilar sadece kir-
mizi lensle, yesil yazilar ise sadece yesil lensle okunabilir. Testin
baska bir versiyonunda bir yarisinda kirmizi diger yarisinda yesil
zemin olan kartin Gzerinde siyah yazilar bulunur ve hastadan yazi-
lari her iki gozle okumasi istenir. Polarize lens testinde de benzer
sekilde hastaya farkli akslari olan polarize gozltk verilir ve polarize
g6z kartindan yazilar okumasi istenir. Bdylece her bir gézin fonk-
siyonu test edilmis olur (1,7, 15).

-Optotip kart testi- Uzerinde azalan bilytiklikte ve biyiikli-
gunden bagimsiz olarak ¢ozinurltkleri de degisen objelerin ol-
dugu ozel bir kart kullanilir. FGK olan hastalar sadece buytik obje-
leri gorurken, organik kdkenli olanlar ¢cdztndrltk farkini da tanim-
layabilir (1).

Monokdler ve binokiler FGK'yin degerlendirilmesinde kulla-
nilan favori testler Tablo 1 de gosterilmistir.

B- GORME ALANI KAYBININ DEGERLENDIRILMES/

Gorme alani testi oftalmik degerlendirmenin énemli bir par-
casidir. Bir calismada santral skotomu olan hastalarin hepsinde
retinal veya optik sinir hastaliginin varligi gosterilmistir (1, 19).
Yine bitemporal hemianopi veya arkuat defektler organik patolo-
jinin varligini distindurdr ve ileri inceleme gerektirir (1). FGK olan
hastalar genellikle gorme alaninda konsantrik daralmadan yaki-
nirlar ve tinel gérmeye sahiptirler (1, 7). Ancak nadir de olsa FGK'-
ya bagli homonim hemianopi, binasal hemianopi seklinde gérme
alani defektleri de bildirilmistir (20, 21).

a-Konfrontasyon testi: Konsantrik daralmasi olan hastada
test 1 metre ve 2 metre mesafeden degerlendirilir. Organik pato-
lojilere bagl konsantrik daralmada 2 metre mesafede 1 metre
mesafeye gore gorilebilen alanda genisleme olacaktir. FGK olan
hastalarda ise farkli mesafelerde gorulebilen alan dedismeyecek-
tir (1,7).

b-Goldmann Perimetri: Manuel bir perimetri cihazidir. FGK'-
yin saptanmasinda degerli bilgiler verir. Ancak her yerde yoktur
ve iyi bir perimetrist gerektirir. FGK olan hastalarda hekim hareket
eden bir hedef ile dnceden tahmin edilebilir sekilde kapali alanda
testi yaparsa "spiral seklinde" gérme alani defekti ortaya c¢ikar;
eger hekim parlak bir obje ile gelisiglizel yonlerde test yaparsa
"kesisen izopterler sekilde" gérme alani defekti ortaya cikar (Sekil
4). Her iki paternde ayni klinik 6neme sahiptir ve olayin fonksiyo-
nel oldugunu distndurdr, ancak tek basina tanr icin yeterli degil-
dir. Farkli buyukltk ve renklerde objeler kullanilarak testin yapil-
masi, farkli zamanlarda tekrarlanan testlerde verilen paternlerin
sirasinin degistirilmesi gibi yontemlerle her seferinde farkli gérme
alani bulgusunun elde edilmesi de FGK'yi destekler (1, 3,6, 7, 15).

Eger tek gozde gérme alani defekti varsa, test iki goz agikken
tekrar yapilir. Bdylece en azindan normal olan gézin gérme alani-
nin kotl gozin defektini kompanse etmesi beklenir. FGK olan
hastalarda monokdler ve binokdler degerlendirmede ayni sekilde
alan defekti gozlenir (Sekil 5) (1, 7).
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Tablo 1. Gorme kaybinin ileri strtilenden daha iyi oldugunu gostermede favori testler

Gorme

kaybinin FGK testi Test sonucu Yorum

diizeyi
Ciddi Derin duyu Parmaklarini birbirine dokundurabilme Org?mk kokenli gorme kaybinda kolaylikla yapilr,

FGK'da yapilamaz
Orta . Stereopsis (Titmus) Gorulebilen simge sayisi S?mbollerlq h.evpsmlr_w. gorglmem her bir gozde 20/20
(Monokuler) gorme keskinligini gosterir
%t(;anokuler) Prizma testi Gozlerde konjuge hareket veya cift obje goérme Sgé‘,;rizgg:éﬁsrhareka veya cift obje gorme varsa
Orta Ters Snellen gérme . - e
H k kacal k

(Binokdler / keskinligi testi ksséaki%ytﬁ?sglgrljlirrleokjrgu ecegini dslinere Gorme keskinligi en azindan okunabilen sira kadardir
monokdler) (20/10 sirasindan basla) s y
Monokdler Binokuler gérme alani Gorme alaninda saglam goz etkisi ile Gergek monokdler hemianopi binokdler testte
hemianopi testi yapiimasi kompansatuar genisleme duzelir, FGK olanlarda diizelmez

Onbir numarali kaynaktan (Schindler KS, Galetta SL, Volpe NJ. Functional visual loss. Curr Treat Options Neurol 2004;6(1):67-73) uyarlanmistir.

Sekil 4. Goldmann perimetride FGK'y1 diistinduren patternler

A-Simetrik konsantrik daralma (ttinel gérme), B-Spiral seklinde isopterler, C-Kesisen isopterler, D-Normal yanit. (Sekil, 1 numarali kaynaktan ve
https://commons.wikimedia.org/wiki/File:Goldmann_visual_field_record_sheet.svg internet adresinden alinan gorintlerin birlestiriimesi ile
olusturulmustur)

Sol gbz Sag g6z ler §e|<|ir]de gérme al.am defekti yokgg tanjgnt perdesi' ile gé'rme
A. e 5 o [ JP R — alani degerlendirmesi aciklayici olabilir. Tanjant perdesinde bir ve

AT~ A N iki metre mesafeden esdeger bulyuklukte hedefle test yapilir.
A ‘ Konfrontasyon testinde oldugu gibi, normalde iki metre mesafe-
de gérme alaninin genislemesi beklenir. Eger bir hastada bu goz-
lenmiyorsa, yani bir ve iki metre mesafede ayni derecede gérme
alani daralmasi goézleniyorsa FGK oldugu dasunulur (Sekil 6) (3, 7,
15).

. ' d-Otomatik perimetri: Otomatik monokuler statik perimetri

) w _Binokule; - organik ve fonsiyonel hastalik arasinda ayimm yapamaz. Fiksasyon
C. < AT kaybi, yanlis pozitif ve negatif degerler her iki durumda da gori-

! lebilir. Otomatik perimetride "yonca yaprag" seklinde gérme ala-
ni paterni saptanmasi FGK'yr distinddrdr. Ancak Goldmann peri-

metri ile de ayni paternin gosterilmesi gereklidir (1).
C-ILERI INCELEMELER

Her ne kadar iyi bir 6yku ve yapilan testlerle bir hastada FGK
oldugu dusinulse de yanlis ya da eksik tanidan kaginmak igin ileri
goruntileme ve incelemeler gerekebilir (1, 15).

a-Gérme yollarinin gdriintiilenmesi: Kortikal korlige sahip
Sekil 5. Monokiler (sol goz) fonksiyonel gérme alani kaybi olan bir olan hastalar bilateral gérme kaybi tanimlar, ancak pupil yanitlari

hastanin Goldmann perimetri ile degerlendirilmesi ve 6n gorsel yollar normaldir. Bilgisayarli tomografi (BT) ve man-
A-Sol gbézde temporal hemianopi, B- Sag gdzde normal gérme alani, C- Binokdler ya- yetik rezonans gorummeme (MRG) organik nedenin saptanma-
pilan testte temporal defektin devam etmesi. Fizyolojik sonugta, binokdler yapilan sinda yard|mC| olabilir (1, 12, 22, 23). Optik koherans tomograﬁ
testte sag goztin normal olan gérme alaninin soldaki defekti kompanse etmesi bekle- (OKT) Optik sinir ve retinal patolojilerin saptanmasmda yarar||d|r

nir (1) Surv Ophthalmol 202267(1):8-18). (1, 15). Ancak normal OKT gérme kaybinin organik bir nedene

bagl olmadigini gostermedidi gibi, FGK tanisi da koydurmaz (23).

c-Tanjant perdesi: Goldmann perimetride daralmis gérme
alani defekti olmasina karsin spiral seklinde veya kesisen izopter-
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b-Elektrofizyolojik testler: Retina ve gérme korteksi arasinda-
ki organik patolojinin gosterilmesinde en tanimlayici testlerden-

[] Fizyolojik gérme
[[] Fonksiyonel gérme kaybi

dir (12, 24). Subklinik organik patolojilerin saptanmasinda ve si-
mulasyonun dislanmasinda yararlidir (25).

1 metre 2 metre

00060
80«

Sekil 6. Tanjant perdesinde 1 ve 2 metre mesafeden gérme alaninin degerlendirilmesi
1-a ve b: FGK'ya bagli ttbduler (tlnel) gérme, 1 ve 2 metre mesafeden degerlendirmede goérilen alanin degismemesi; 2-a ve b: Normal gérme,
mesafenin artmasl ile gérme alaninin genislemesi (1) (Surv Ophthalmol 2022;67(1):8-18'den uyarlanmistir).

Gorsel uyarilmis potansiyeller (GUP) gérme vyollarinin her-
hangi bir bolumundeki patolojiyi objektif olarak gosterir, ancak
lokalizan degeri yoktur (12, 24). Pattern GUP fiksasyon gerektirdigi
icin simulasyon yapanlarda ve gérme keskinligi ileri derecede bo-
zuk olan hastalarda net yanit elde edilemeyebilir ya da disuk
amplittdlt yanit elde edilir (12, 25). Bu durumda flash ile GUP
yapmak daha objektif bulgu saglar, ¢iinki bu yontemde fiksas-
yon gerekli degildir. Gérme alani defekti olan hastalarda yarim
alan uyarimi ile pattern GUP calismasi yapilmasi ya da Multi-fokal
GUP calisiimasi FGK tanisinda yardimci olabilir (23, 26).

"Elektroretinogram (ERG)" retinanin elektrik potansiyelini in-
celer (1). Anormal sonug bazen rutin incelemelerde gdsterileme-
yen Stargardt's hastalidi, retinal distrofiler, paraneoplastik send-
romlara bagl retinal patolojiler (kanser iliskili retinopati, melano-
ma iliskili retinopati) gibi organik patolojileri gosterir (1, 3,4, 7, 12).
FGK'da pattern ve multifokal ERG' de normal ve simetrik yanit
elde edilir. Flash ERG ana olarak dis retinal tabakanin fonksiyonu-
nu Olger, yaygin retinal disfonksiyonda anormal olabilir, ancak op-
tik ndropati, kiazmal ve retrokiazmal patolojilerde normal olabilir
(23).

TEDAVi

FGK tanisi hastayl oldugu kadar hekimi de rahatsiz eden bir
tanidir (1, 2). Bilinen farmakolojik bir tedavisi yoktur (3, 7, 11, 12,
27). Erken tani ve uzamis tekrarlayan ileri tetkiklerden kaginilmasi
tedavide 6nemlidir. Hastalara hastaligin psikiyatrik oldugunun
sdylenmesi genellikle faydasizdir. Bunun yerine tipta kotu haber
verme tekniklerinin kullanilarak hastaya ve ailesine, incelemeler
sonrasl beyin timarl veya inme gibi ciddi bir hastaligin bulun-
madiginin ve semptomlarinin gegici oldugunun sdylenmesi
onemlidir. Benzer durumlarin daha énce de saptandigini ve bun-
larin tamamen normale dondigunt sdylemek degerlidir (1). Ba-
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zen suni gozyas damlasi gibi basit bir g6z damlasi ya da gozlik
vermek &zellikle cocuklarda diizelme ile sonuglanir (11, 27). An-
cak gozlik, goz damlasi gibi nonspesifik tedaviler hastaya cift me-
saj verebilecegi icin 6nerilmemesi gerektigi distincesi de vardir
(15). "Retinal istirahat" 6zellikle askerlerde kullanilan bir yontem.
Bir hastane odasinda izole etmek ve hastanin her iki g6ztnu ka-
patip duysal uyaranlardan uzaklastirmak, ziyaretci yasag koymak
ve personel temasini sinirlamanin birka¢ gin icinde dizelme ile
sonuglandigi goéralmastar (11, 27).

Eslik eden norolojik veya oftalmolojik hastaliklarin tedavisi ve
izlenmesi onemlidir. Eslik eden psikiyatrik hastalikta "davranis ve
psikodinamik" tedavi yararli olabilir. Ancak hastayr bu tedaviye
ikna etmek zor olabilir. Bu hastalarda hipnoz ve psikanaliz de de-
nenebilir (11, 27). Eslik eden psikiyatrik hastalik olmasa bile diger
fonksiyonel norolojik hastaliklarda uygulanan "kognitif davranissal
tedavi" yararl olabilir. Bunun icin hastanin bir psikiyatriste yonlen-
dirilmesi gerekir (1).

Cocuklarda eslik eden psikososyal durumun ortaya cikartil-
masi ve aileye durumun anlatiimasi tedavide énemlidir. Olgularin
yaklasik 1/3" U ev veya okul stresine sahiptir, yaklasik 1/4' (inde
anksiyete, depresyon gibi psikiyatrik bozukluk vardir, yaklasik 1/5'
inde ise gozlik beklentisi mevcuttur (27). Basit bir gézlik vermek
ve aile ile is birligi yapilarak tedavi diizenlenmesi genellikle semp-
tomda geri donus ile sonuglanir (11, 27). Ancak monokdiler korlik
ile gelen ¢ocuklarin kéttye kullanim, ézellikle cinsel taciz agisin-
dan arastirilmasi ve sosyal servisten yardim istenmesi gereklidir.

Prognoz genellikle iyidir. Erken tani, hizli degerlendirme ya-
pilmasi ve geng hastalarda prognoz daha iyidir (1). Yetiskin hasta-
larin 9% 45- 78" inde, cocuklarin ise % 75-95" inde dizelme gorulur
(4,7,23,27). Ozellikle eslik eden psikiyatrik hastaligi olan hastala-
rin az bir bolimunde prognoz katudur ve kalic kayip olabilir (7).
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insan beyninin yaridan fazlas 'viziiel bilgi islem' stireclerine
katilir. 'Gorsel algi* denince akla ilk gelen oksipital lob olsa da, bas-
ta paryetal ve temporal loblar olmak UGizere beynin bircok bolgesi
vizUel persepsiyonun farkli modalitelerine yonelik islevler Ustlen-
mistir. Retinadan talamusun lateral genikulat ¢ekirde@ine ve ora-
dan da primer vizUel korteks (V1) veya 'striat korteks' olarak ad-
landirilan bolgeye ulasan bilgi temel iki 'akis yolu' Gzerinden isle-
nir. Oksipital korteksten paryetal loba yonelen dorsal yolak uzam-
sal algl bakimindan énemli iken, temporal loba yénelen ventral
yolak ise obje tanima ve adlandirma bakimindan énemlidir (1).

Magnoselltler tabakaya projekte olan M huicreleri hareketin
algilanmasi ve kaba stereopsi (l¢ boyutlu gérme) icin dzellesmis-
lerdir. ParvosellUler tabakaya projekte olan P hicreleri ise yUksek
uzaysal ¢oziindrlik, renkli gérme ve ince stereopsi ile iliskilidir. Bu
iki temel 'Bilgi islem akis semasi, insanda viziel persepsiyonun
olusmasinda belirleyici bir rol oynar. Oksipito-paryetal yolak nes-
nelerin uzamsal konumu, hareketi, mesafesi ve hizi gibi modalite-
lerin algilanmasini sagladigindan 'Nerede yolagi' olarak da adlan-
dirlir. Gorsel bilginin uzamsal dzelliklerini isler. Oksipito-temporal
yolak ise obje tanima ve adlandirma bakimindan énemli olan

renk, sekil, blyukltk gibi modalitelerin algilanmasinda gérev alir
ve bu nedenle de 'Ne yolag!' olarak adlandirilir. Her iki yolda da
islemenin yapildigi alanlar gorsel asosiasyon alanlaridir (Sekil 1)

(2).

Hastalarin tanimladiklari yakinma ¢odu zaman izole viziel
sorunlar olmaktan ¢ok, daha karmasik bir tablonun parcasi seklin-
dedir ve 'Ne?' ve 'Nerede?' sorularinin yanitlari, konumuzu olustu-
ran ¢zel viztiel bozukluklari tanimak bakimindan pratik bir yakla-
sim olabilir. 'Ne?' yolaginin hasarinda obje tanima bozuklugdu,
gdrsel agnozi (gérme stimulusunu idrak edememe, taniyamama,
algilayamama), serebral akromatopsi (renkleri bilip ayiramama,
karsilastiramama), prosopagnozi (tanidik kisilerin ytzin bileme-
me, ayirt edememe) ya da aleksi (okuyamama) olusabilecedi go-
rlmdstdr (3-7).

‘Nerede?' yolaginin hasari ise akinetopsi, ihmal, simultanag-
nozi (gorsel uyarani bittin olarak algilayamamak, sadece bazi de-
taylarini algilamak; 6rnegdin kahve fincanini sadece tutacagini al-
gllayarak halka olarak nitelemek), okuler apraksi (gérdigi nesne-
ye eliyle erisip yakalayamamak) ve optik ataksi (gozleri cevirip he-
defi odaklamada gicltk) gibi nesne tanimadan bagimsiz uzamsal
ve yoneltilmis gorsel dikkat ile ilgili sorunlara yol agmaktadir (3-8).

Dorsal Yolak
Bozukluklari
Akinetopsi
Astereognozi

Optik ataksi

Simultanagnozi

Balint Sendromu

Lateral paryetooksipital-Vs

Dorsal ‘Nerede?' Yolu

Posterior paryetooksipital -V3, V3A, V7,
Medial paryetooksipital V6, VEA

L/},

Ventral ‘Ne?' Yolu

Viziel Korteks

Ventral Yolak
Bozukluklar:

Lateral Oksipital
Oksipital Yuz alani
Superior temporal

alan

Obje agnozisi

TA

Akromatopsi
Prosopagnozi
Topografagnozi
Aleksi

Inferior temporal, V4
Fusiform yz alani
Parahipokampal ‘place’
alani

Vizuel kelime form alani

Sekil 1. Kortikal viziel bilgi isleminde dorsal 'Nerede?' ve ventral '‘Ne?' yolaklari ve yolaklarla iliskili olan bazi kortikal vi-
zlel bozukluklar (Hague S, Vaphiades M.S, Lueck CJ. The visual agnosias and related disorders. /. Neuroophthalmology.

2018;38:379-392'den uyarlanmistir).
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Bu bolimde hem viztel bilgi islem strecinde rol alan korti-
kal yapi ve baglantilar, hem de bunlarin hasarinda ortaya ¢ikan
klinik gérinimlerin baslicalarindan séz edilecektir. inme ya da
herhangi bir nedenle klinisyene basvuran hastalarda, genellikle
spesifik bir viziiel modalite bozuklugundan ziyade birka¢ modali-
tenin ve muhtemelen parezi gibi onlar golgede birakacak nitelik-
te baska sorunlarin varligi s6z konusu oldugundan bu konudaki
bilgilerin tazelenmesi semptomlarin taninmasi bakimindan iyi bir
hareket noktasi olabilir. Viztiel alglyi olusturan modalitelerin ana-
tomo-fizyolojik temellerini bilmek bu amaca yonelik ilk adim
olacaktrr.

Kortikal Viziiel Bilgi islem Mekanizmalarinin Anatomik
ve Fizyolojik Temelleri

Retinadan gelen bilgi, striat korteks olarak da bilinen V1 ala-
nina ulastiktan sonra prestriat korteks adi verilen V2'ye iletilir ve
daha sonra ekstrastriat korteksin kalanina yonelir. Temel olarak
dorsal ve ventral yolaklardan s6z edilerek viziel bilgi islem meka-
nizmalarinin basitlestiriimesi mimkin olsa da 6zellikle fonksiyo-
nel nérogdrintileme calismalarindan elde edilen veriler, belli vi-
zUel modalitelerin tek bir alandan ¢ok hiyerarsik bir dizen icinde
calisan fonksiyonel aglarda islendigini géstermektedir. Ornegdin
nesnelerin rengine iliskin alginin olusmasinda farkli ¢alismalarda
gosterilen V4, V4a, V4d, V4v, hv4, V8, VO-1 ve VO-2 alanlarindan
cogunun birleserek olusturdugu bir fonksiyonel agin islev goérdi-
§u soylenebilir ve bu durum muhtemelen diger viziiel modalite-
lericin de gegerlidir (10-12).

Bircok anatomik yapinin dahil oldugu fonksiyonel aglarin
yaninda beynin bazi bolgelerinin bazi nesnelere daha fazla tepki
verdigi gosterilmistir. Ornedin insan icin evrimsel acidan cok
onemli bir islev olan yiiz tanima islevi sag hemisferde daha bas-
kindir (13). Fusiform ve oksipital ylz tanima alanlarina ek olarak
superior temporal sulkusun arka kismini kapsayan bir bélgenin
de bu isleve katildig gosterilmistir. Hasarinda prosopagnozi geli-
sen bu alanin anterior temporal ve amigdala ile de iliskili oldugu,
yine de fusiform alanin en ¢ok 'yuzler' tarafindan aktive olan bol-
ge olarak 6ne ¢iktigi gosterilmistir (14- 16).

Obje tanimada lateral oksipital, nesnelerin doku ve formlari-
ni belirlemede sirasiyla lateral ve inferior oksipital korteksin rol oy-
nadigi, sol alt temporal sulkus cevresindeki viziel kelime form
alaninin okuma islevi ile iliskili oldugu ve hasarinda aleksi olustu-
Ju gosterilmistir. Butdn bunlar belli serebral kortikal alanlardaki
dzellesmis fonksiyonlarin kaniti niteliginde veriler saglar. insanda
navigasyonun temel unsurlarindan olan 'place hiicreleri'ne ev sa-
hipligi yapan parahipokampal alan da bunlara eklenebilir.

Kisaca vizlel bilgi isleme bakimindan &¢zel énemi olan sereb-
ral kortikal alanlarini; superior paryetal lobl, inferior paryetal lo-
bil, medial superior temporal alan, fusiform fasial alan, oksipital
fasial alan, parahipokampal "place" alan, viziel kelime form alani
ve primer vizUel korteks olarak dzetleyebiliriz. Belirtilen bu yerler,
Brodmann'in V2-V7 6zellesmis vizlel korteks alanlaridir (17).

Paryetal lzerinden goz hareketlerinin kontrolinde rol alan
frontal bolgeye dogru uzanan dorsal yolak hareketin degerlendi-
rilmesi bakimindan 6nemlidir. Bu nedenle goz hareketlerinin
kontrol merkezine yonelik uzanim gostermesi sasirtici degildir.
Inferior paryetal lobile dogru uzanan paryeto-oksipito-temporal
bileskenin yan yUzindeki V5, paryetal lobun medialindeki V6 ve
V3 ve V3A alanlarinin da hareketin degerlendiriimesinde rol aldik-
lari gsterilmistir (18).

Binokuler gérme ile iliskili bir islev olarak 'stereopsi' derinlik
algisi olarak tanimlanabilir ve santral gérme alanindaki harekete
ozellesmis olan V5'in stereoskopik hareket ile iliskisi saptanmistir.
Derinlik algisi bir nesneyi tutmak icin ona uzanmada ¢nemlidir ve
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bu nedenle hem ventral hem de dorsal yolaktaki merkezleri
ilgilendirir.

Serebral Kortikal Viziiel Bozukluklarda Klinik

Serebral kortikal viziel bozukluklar yukarida ézetlenen yapi-
larin veya yolaklarin etkilenimi sonucunda ortaya ¢ikabilir. Ventral
yol olan oksipito-temporal yolak tzerindeki lezyonlar viziiel agno-
zi, akromatopsi, prosopagnozi, topografagnozi veya aleksiye ne-
den olabilirken, dorsal yol olan oksipito-paryetal yolak lezyonla-
rinda akinetopsi, astereognozi ve simultanagnozi ortaya cikabilir
(Sekil 2).

Bu klinik tablolarin degerlendirilmesinde éncelikle basvuru
semptomlari degerlendirilmeli, ayrintili muayenesi yapilmalidir.
Ayirici tanisi yapilarak degerlendirmeli, ileri gortintileme incele-
meleri (beyin manyetik rezonans gorinttleme -fonksiyonel ince-
lemeler) de uygulanmalidir.

A. Viziiel Agnozi - Obje Agnozisi

Burada anlatilan klinik tablolar éncelikle agnozi ile iliskili ol-
dugundan kisaca agnoziden bahsetmenin dogdru olacagini
distnlyoruz.

Gnosis eski Yunancada bilgi anlamina gelmektedir. Bundan
turetilen gnosia ise algilama ve tanima yetenegi anlaminda kulla-
nilmaktayken, agnozi bu yeteneklerin kaybi anlamina gelir (3).
Agnozi klasik literattirde tanima zorlugu olarak tarif edilen pek sik
gorilmeyen bir semptomdur. Agnozi sensoriyal defekt, mental
degisiklikler, suur veya dikkat bozuklugu, yanlis isimlendirmeyle
karakterize afazi olmadan aliskanliklarin ve daha 6nceden taninan
ve dogru algilanan bir stimulusun taninmamasi, bilinmemesi ola-
rak tarif edilmektedir. Sensoriyal sistemlerin (gérme, isitme, tat,
koku, dokunma) asil fonksiyonlarinda kayip olmadan tanimada,
bilmede, ayirma ve degerlendirmede bozukluk vardir. Primer
duyu algilama merkezlerinden ¢ok assosiasyon alanlarindaki lez-
yonlar sonucu meydana gelir. Sensorial stimuluslar duyu olarak
algilayamama, bilememe, taniyamama ve bunu ifade edememe
ile karakterize bir durumdur (2,3,19,20).

Yizeyel duyu, isitme, koku, tad, viziel agnozi seklinde veya
vizliel agnozilerin kompanenti seklindedir. Bunlar da vizuel obje
agnozisi (gérme stimulusunu idrak edememe taniyamama, algi-
layamama) prosopagnozi (tanidik kisilerin ytztnd-simalarini bile-
meme, ayirt edememe), simultanagnozi (ayri ayri tanima, tama-
mini butininl bilememe, birlestirememe, kompleks viztel dizi-
leri yorumlayamama), diskromatopsi (renkleri bilip ayiramama,
karsilastiramama), optik ataksi (gérme alanindaki hedefe elini
yonlendirerek ulasamama), mesafe ve derinlik agnozisi (uzak ve
yakin objeler arasindaki farki ayirt edememe), viztel spasial ihmal
(gérme alani kontralateral sahadaki objelerin ihmali), konstriksi-
yonel bozukluklar, adaptasyon zamanindaki degisiklikler seklinde-
dir 3).

Nesne tanimada rol alan iki faktor vardir: (a) bir duyusal izle-
nimin bilincli algisi isi (algilama) ve (b) algilamanin icerigini daha
once kodlanmis algilar ile iliskilendirme, béylece anlamlandirma
isi (assosiasyon) (21, 22).

VizUel agnozi, gérme ile ilgili temel organ ve yolaklarin nor-
mal sekilde calismasina ragmen, bir objenin veya objenin 6zel bir
yonunun sadece gérme duyusu kullanilarak taninamamasi anla-
mina gelir. Psisik korltk ya da zihin korlugu olarak da isimlendiril-
mektedir. Brodmann alanlari agisindan degerlendirme yapilacak
olunursa 18. ve 19. alanlar 6zellikle gorsel gnostik islev agisindan
onemlidir. Gorme keskinligi normal, entelektlel fonksiyonlarda
kayip olmadigi halde gérsel tanima yeteneginde bozulma ile ka-
rakterizedir. Hasta nesneleri gdrme yoluyla taniyamaz, dokunma
veya duyma yoluyla tanima yetenedi korunur (22, 23).
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Sekil 2. Dorsal ve ventral serebral kortikal viziiel yolak hasarinin klinik sonuclari (Haque S, Vaphiades
M.S, Lueck C.J. The visual agnosias and related disorders. J. Neuroophthalmology. 2018;38:379-392'den

uyarlanmistir).

Teuber gorsel agnozinin "anlamini yitirmis alg" oldugunu
soylemistir. Oliver Sacks, Karisini Sapka Sanan Adamadli kita-
binda gorsel agnozinin klinik tablosuyla eglendirici ve bilgilendiri-
ci bir tanimlama yapmistir (24).

Nadiren izole olarak gelisebilse de, siklikla serebral etkileni-
me neden olan daha genel bir tablonun bir parcasi olarak ortaya
¢ikar. Lateral oksipito-paryetal (bilateral), parahipokampal, inferior
temporal, fusiform ve lingual giruslarin lezyonlari bu tabloya ne-
den olabilir (23, 25, 26). Gérme organ ve yollarinda bir bozukluk
olmamasina ragmen bir objeyi tanimadaki bozuklugun farkli bo-
yutlan olabilir. Ornegin objenin bir yéninin taninmasl olabilece-
§i gibi, persepsif ya da integratif vizliel agnoziler olabilir (27).

Aperseptif gorsel agnozi ve assosiyatif gorsel agnozi olmak
lzere iki tip gorsel agnozi mevcuttur (2).

1. Aperseptif Gorsel Agnozi

Gorme keskinligi, renk algisi ve goérme alanlari gibi temel
gorme fonksiyonlar normaldir. Gorsel unsurlarin sentezini gerek-
tiren daha karmasik algilarin bozuklugu vardir. Gosterilen nesne-
nin adini sdyleyemez, resmini ¢izemez. Hasta parcalar gorebilir
ancak bltind géremez. Hasta bir daireyi kareden ayiramaz ya da
bir nesneyi resmiyle eslestiremez (24). Hastalar bazi basit sekilleri
taniyabilirler ama seklin parcalarini bir bittin olarak algilayamaz-
lar. CUnkd baktiklar nesnenin ylizeyi, cercevesi ve hacmi gibi
ozelliklerini algilamakta sorun yasamaktadirlar (3). Isik kaynadi
parlakligi, renk degisimini farkeder. Hareketsiz nesneler gérinmez
gibidir, hareket edince nesnenin arka plandan ayirt edildigini be-
lirtir (2, 28).

Kalkarin korteks veya oksipito-temporal bolgelerin, siklikla
iskemik, bilateral lezyonlar kortikal korligin dizelmesi sirasinda
ortaya ¢ikma egilimi olan bu bozukluga yol agar (29, 30).

1. Assosiyatif Gorsel Agnozi

Hastalar nesneleri gorsel olarak taniyamaz, resmini cizebilir
veya bir dizi nesne arasindan dogrusunu gosterebilir. Onceki de-

neyimler sonucu kazanilan bellekte yer alan o nesneye ait 6zellik-
lerle arasinda iliski kuramaz. Baska bir deyisle, gorsel uyaranlari
normal olarak algilayabilir, ancak onlara anlam veya kimlik ytkle-
yemez. Hastalar ayni nesneleri diger duysal modaliteleri kullana-
rak kolaylikla taniyabilirler. lyilesme siiresince optik afaziye dogru
degisir. Resimlerin taninmasi, gercek nesnelerin taninmasindan
genellikle daha zordur. Genellikle sol oksipital lobun mezial kismi
ve korpus kallozumun spleniumunu etkileyen lezyonlarda ortaya
cikmaktadir. Bilateral posterior hemisfer lezyonlari da (genellikle
fusiform veya oksipito-temporal giruslari etkileyen) agnozinin or-
taya ¢ikmasina neden olur (2, 29, 30). Sag homonim hemianopsi,
saf aleksi, prosopagnozi ve renk isimlendirme bozukluklarr ile sik-
likla birliktedir (2).

integratif agnozide ise nesnelerin ayn ayr parcalarini algila-
yabilir ama tiim olarak nesneyi kavrayamaz. Sekilleri gizer, komp-
leks semalari kopyalayabilir. Temporal lob, inferior fusiform girusu
etkileyen iki tarafli lezyonlar veya oksipitotemporal korteks lez-
yonlari sorumludur (2, 27).

Ayirici tani agisindan da degerlendirmek gerekirse; yiiksek
serebral fonksiyon bozukluklarindan afazi ve apraksilerle, daha
cok sensoriyal ve nominal afazi ile karisabilir. Afazide hasta eliyle
ve ses stimulusu ile de objenin ismini hatirlayip isimlendiremez,
karsilagtirmalarda objenin ismini ¢ikarir. Hastaya hatirlatma yapil-
diginda, coktan secmeli sorularla obje ismi bilinir. Obje gosterildi-
ginde ne ise yaradigini, bunun ne icin kullanildigini bilir ve tarif
edebilir, etrafindaki veya benzeri kelimelerle yaklasir. Viztiel agno-
zide bunlar olmaz. Gérme stimulusu disindaki uyanlarin yardimiy-
la tanir. VizUel agnozi optik afazi ile i ice olabilir. Optik afazi vizel
agnozinin tanimayla ilgili fenomenlerindeki bozuklugun bir gos-
tergesi seklinde de olabilir (2, 3, 31).

Hastanin Degerlendirilmesi ve Muayenesi

Gorme agnozisi degerlendirmede yapilan muayeneyi ozet-
leyecek olursak; sirayla, 6nce bir alana baktirilarak cevresindeki
objeler sorulur. Bu ya hemialan seklinde veya kadranlar ayri ayri
test edilecek seklinde yapilir. Bir gérme alanini asagidan, yukariya,
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yukaridan asagiya ve sagdan sola taramak gerekmektedir. Bir obje
gosterilir ve isimlendirilmesi istenir, ne ise yaradigi sorulur, obje-
nin ismi sdylenerek hastanin cevaplarindan ve hareketlerinden
tantyip tanimadigi ogrenilir. Ayni zamanda afaziden de ayirt edil-
mesi onemlidir. Bilmedigi zaman objeyi eline almasi istenir. Anah-
tar kiimesi veya ses ¢ikaran objeler énce gosterilir, sonra da ses
¢ikarilarak taniyip tanimadigi arastirilir. Daha sonra karsilastirma
testleri yapilarak birkag obje icinden ismi sdyleneni se¢mesi ve
gbstermesi istenir (2, 9).

Ayrica viziiel agnoziyi degerlendirmek icin hastadan nesne-
leri adlandirmasi, cizmesi, kopyalamasi, eslestirmesi istenebilir.
Taktil veya isitsel ipuclarr ile sorgulama yapilabilir veya Efron Testi,
Birmingham Nesne Tanima Bataryasi, Gorsel Nesne ve Mekan Al-
gisi Bataryasl, Piramit ve Palmiye Testleri gibi spesifik olarak gelisti-
rilmis testlerle bu degerlendirmeler yapilabilir (2, 9, 22).

1. Serebral Akromatopsi

Serebral akromatopsi, gdérme organi ve temel gorsel yollar
saglam olmasina karsin renk algisindaki serebral kortikal islem bo-
zuklugunun yol actigi bir bozukluktur. Hastalar icinde bulunduk-
lari durumu ifade edebilmek dis dinyanin renginin 'cekildigini,
ddnyanin renklerinin soldugunu soyleyebilirler. Bu durum renk
anomisi veya renk agnozisinden ayrilir. Hastalarin cogunda renkli
goérme bilesenlerinden parlaklik algisi korunmusken, renk doy-
gunlugu ve ton algilamada sorun saptanmaktadir. Tum gérme
alanini etkileyen bir sorun varliginda ¢evrenin 'gri tonlarinda' gé-
rinddgunu soyleyebilirler (32, 33) (Sekil 3).

Sekil 3. Akromatopsi ile ilgili klinik gértlmektedir

Serebral akromatopsi tek tarafli olarak da gérme alanini etki-
leyebilir. Kismi oldugunda diskromatopsi olarak adlandirilir ve ta-
nimlanmasi da saptanmasi da zor olabilir. Tek tarafli ve kismi tab-
lolar genellikle asemptomatik kabul edilir (34). Cok daha nadiren,
oksipital bolge inferiorunda lingual ve/veya fusiform giruslari da
etkileyen bir lezyon varliginda gercek ve pur serebral akromatop-
si tablosu gelisebilir. Bilateral lingual ve fusiform girus hasarlarin-
da tim gorme alaninda renkli gérme bozulurken, tek tarafli lez-
yonlarda hemiakromatopsi seklinde her iki gozde yari gérme ala-
nini etkileyen renk gérme sorunu olur. Ancak bu nadir durumlar
disinda ¢zellikle aranmadigi taktirde saptanmayabilir (35).

Serebral akromatopsinin en sik nedeni, vertebrobaziler vas-
kuler hastaliktir. Akromatopsiye neden olan vaskdiler hastaliklar;
posterior serebral arterin inferior oksipital dalini tutan, ama pri-
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mer gorsel korteksi sulayan kalkarin dalin saglam kaldigi lezyon-
lardir. Ama herpes simpleks ensefalitinde, metastatik durumlarda,
tekrarlayici fokal nébetleri takiben, demansa yol acan hastaliklarla
veya migrende gecici bir fenomen olarak da ortaya ¢ikabilir. Akro-
matopsiye prosopagnozi, topografagnozi, superior homonim he-
mianopsi, gorsel agnozi ve aleksi eslik edebilir (36, 37).

Muayene sirasinda sorulmasi ve dikkat edilmesi gerekenler
vardir. Hastalarin trafik isiklarini ya da kagit paralari tanima zorlu-
Ju ipucu verebilir. Serebral nedenli akromatopsinin degerlendiril-
mesinde Ishihara kartlari kullanilarak renk adlandirmasi yapilabilir.
Ancak bu testin normal olmasi kesin dislama kriteri degildir. Renk
ayrimi icin Farnsworth-Munsell testi, Farnsworth 100 ton testi,
Lanthony Testi, Sahlgren Satlrasyon Testi ve Spektral Sensitivite
Olctimi gibi testler kullanilabilir. Hemiakromatopsi hastalarinda
degerlendirme amaci ile sunulan renkli obje izole olarak hasarli
gorme alaninda sunulmaz ise hastalar saglam taraflar ile renkleri
taniyabilir ve ayrimini yapabilirler (38).

C. Renk Agnozisi

Birincil gdrsel korteks olmak Uzere bazi oksipital lob lezyon-
lari, renk korligine neden olur. Assosiyasyon alanindaki lezyonlar
ise renk agnozisine neden olabilir. Renkleri isimlendirme gosteri-
len renkleri ayirt edememe, aralarinda iliski kuramama séz konu-
sudur. Akromatopsiden farkli olarak bu hastalarin renk algisinda
sorun yok iken renklerin isimlerinin séylenmesinde sorun vardir.
Dogustan renk korliga ve nominal afazilerle siklikla karisabilir.
Nominal afazide rengin ismini sdyleyince hasta rengi bilebilmek-
tedir. Renk agnozisinden en buytk olasilikla sorumlu olan lezyon,
oksipital ve temporal loblarin inferomedial kisimlarini tutan domi-
nant hemisfer lezyonlardir (2, 3,9, 24, 28).

Renk agnozisinde hasta renk kor olmamasina ve renk pla-
kalari Gzerinde rakamlari ayirt edebilmesine karsin renkleri adlan-
diramaz ya da taniyamaz. Muayene sirasinda renklere baktirilip
renklerin isimlendirilmesi veya renk sdylenerek onu géstermesi
istenir. Hastalar genellikle okul otobUst veya karpuzun ici gibi ta-
nidik nesnelerin renklerini adlandirabilirler. Ishihara kartlarini oku-
yabilirler, renklerin tonunu soyleyebilirler ama renklerin adini séy-
leyemezler. Hekimin sdyledigi rengi isaret edemezler. Ote yandan,
sozel soruya sozel cevap verilen gorevlerde (6rnegin., "Bana gok-
yUzUnUn rengini soyle") basarilidirlar (2, 3,9, 24, 28, 31).

D. Prosopagnozi

"Prosopon" kelimesi Yunancada ylz anlamina gelmektedir.
YUz agnozisi ya da fasiyal agnozi olarak da isimlendirilmektedir.
Hastanin énceden bildigi insan yuzlerini tanlyamamasi anlamina
gelen prosopagnozi tanisi icin gérme keskinligi ve gérme alani-
nin nesneleri ayirt etmeye imkan verecek diizeyde korunmus ol-
masi gerekir. Buna ek olarak kisinin durumunu aciklayacak bir
kognitif ya da psikiyatrik sorunu olmamalidir (39, 40).

Prosopagnozisi olan hastalar daha ¢nce tanidigi insan yiizle-
rini tanimakta ve yeni ylzleri 6grenmekte segici bir sorun yasa-
maktadir. YUzl yUz olarak algilar ancak belirli bir kisiyle iliskilendi-
remez. Sadece insan yUzleri ile sinirli degildir. Bircok hasta emos-
yonel yUz ifadelerini de tanirlar. Oysa yUz disindaki gorsel 6zellik-
leri (viicut yapisi, ytriime sekli, durusu, sag sekli, yara izi..) ve ko-
nusmalarindan ytziine bakarak taniyamadiklari kisileri taniyabilir-
ler. Cogu hasta durumunun farkindadir ve aynaya baktiginda ken-
di yUzinu de taniyamamaktadir (ayna fenomeni). Ayni durum ki-
sinin kendi fotografina baktigi zaman icin de gegcerlidir. Bu durum
otoprosopagnozi olarak da bilinir. Oysa ylzu olusturan goz, kulak,
burun gibi organlari dogru sekilde gosterebilir. Yani yUzin yiz
oldugunu bilmekte buna karsin yuzlere ait baglamsal bellegi akti-
ve edememektedirler. Hastalarin cogunda yiz tanima bozuklugu
disinda kuslar, arabalar, cicekler, gidalar gibi nesne kategorilerinde



de ayirt etme sorunlarina rastlanmasi yiz tanimanin genel bir ta-
nima sebekesinin dnemli ama alt bir bileseni oldugunu distn-
didrtmektedir (41-43).

Ancak bir kisiyi ses, tavirlar, ylrlyUs paternleri ve giyimleri ile
tanimlayarak telafi etmeyi 6grenirler. Konusmadiklari strece ya-
kinlarini taniyamayabilirler, ancak yakinlarinin seslerinden tanirlar.
Taninmis kisilerin fotograflarini veya resimlerini tanimakta gigluk
cekerler, hatta kendi resimlerini bile tanimayabilirler (2).

Prosopagnozi, alisiimadik gords agilarindan alinmis gorintu-
ler icin agnozi (6r. hasta saplari katlanmis bir gozIugu taniyamaz
ama gozlugun saplari agik ve daha alisildik bir gorts acisindan
gosterildiginde dogru tanir) ve garip bir "celiskili bilgi" (6r. Mona
Lisa'nin resmi gosterildiginde hasta "Bu herhalde Mona Lisa ola-
maz" demistir) ile birlikte bulunabilir (44).

Prosopagnozi genel olarak ikiye ayrilabilir. Birincisi yiz algisi-
nin yapilamadigi (taniyamama, resimlerini eslestirememe) aper-
septif prosopagnozi, ikincisi ise yiz algisinin yapilabilmesine rag-
men depo edilmis gorsel yuz bilgisi ile bu alginin baglantisinin
yapilamadigi assosiyatif prosopagnozidir. Birincisi gorsel bilginin
islenmesinde daha erken bir basamagi temsil ederken digeri
daha gec bir basamadi temsil etmektedir (2, 45).

Prosopagnoziye neden olan lezyonlar siklikla bilateral olarak
lingual ve fusiform giruslari tutar. Daha nadiren sagda fusiform
girusu tutan oksipito-temporal lezyonlar da bildirilmistir. Bilateral
veya sag anterior temporal yerlesimli lezyonlar da prosopagnozi-
ye neden olabilir (46-49).

Prosopagnozi yiz ifadeleriyle ilgili verbal semantik represen-
tasyon ve vizlel semantik bilgiler arasindaki spesifik viztioverbal
bir diskonneksiyon seklinde de yorumlanabilir. Zira bu bdlgeleri
hasara ugratan lezyonlar prosopagnoziye neden oldugu gibi, as-
sosiyatif gorsel obje agnozisi-obje tanima bozuklugu, pur saf
aleksi (gorsel kelime tanima bozuklugu) da yaparlar. Hatta gorsel
assosiyasyon korteksinden limbik sistemle baglantilar tutuldu-
gunda (diskonneksiyon) gorsel hipoemosyonlar; yani gorsel du-
rumlara uygun emosyonel yanitlar olusturamama) ve gorsel am-
nezi (gorsel uyaranlarla yeni anilar olusturamama) durumlari s6z-
konusudur. Posterior serebral arter beslenme alanlaryla ilgili go6-
rdlmektedir (31, 50).

insan ytizi tanima her iki hemisferde temsil edilmektedir.
YUz tanima islevi bakimindan sag hemisfer baskindir (50). Sol he-
misfer lezyonlarinda yuzleri ait olduklari grup (politikaci, aktor)
dizeyinde taniyabilir. Lezyonun sagda veya bilateral oldugu, fusi-
form/oksipital yiiz tanima alanlari ve onlara komsu parahipokam-
pal, retrosplenial, posterior paryetal alanda oldugu durumlarda
prosopagnozi gelisebilir. Bu taniyr koymak icin genel viziel agno-
ziyi dislamak gerekir. Prosopagnozi aperseptif (bir ytzin belli
ozelliklerini ayirt etmekte guclik) ya da relatif (yUzleri karsilastirip
eslestirebilir ancak bunlarin tanidigi kisilere ait olup olmadigini
bilemeyebilir) tiplerde olabilir, bazen bu tabloya belli bazi nesne-
leri (evler, arabalar vs) tanima glcligu eslik edebilir. Hastalar ge-
nellikle prosopagnoziye yonelik ¢ozimler tretme egilimindedir
ve insanlari tanimak icin ses, sa¢ modeli veya kiyafet gibi 6zellikle-
ri kullanirlar (2, 24,46, 51).

Hastalarda nérogorunttleme incelemeleri genellikle normal
sinirlar icinde bulunur. Normal kisilerde tanidik yuzlerle ilgili re-
simlerin gosterilmesi veya tanidik kisinin o esnada gértlmesiyle
striat korteks, ekstrastriat korteks (lingual ve fusiform girus), pos-
terior hipokampus, parahipokampal girusta serebral kan akiminin
arttigr gortlmastir. Hastalarda ise PET incelemesi ile striat ve
ekstrastriat kortekste perflizyon bozuklugu gortlmdstur. Proso-
pagnozinin konjenital de olabilecegini hatirlamak gerekir. (2, 40,
47, 52). Bazi psikiyatrik tablolarda da insan yUzlerinin taninmasina
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6zgU sorunlar olabilir. Capgras sendromunda tanidik bir kisinin
yerini bir sahtekarin aldigi sanrisi varken, Fregoli sendromunda ise
yabanci birinin aslinda kilik degistirmis bir tanidik olmasi gibi sanri
bulunur. Otizm spektrumundaki bazi hastalarda da insan yuzlerini
tanima yetisinde bozulma olabildigi saptanmistir (31, 53).

Progressif prosopagnozi, dejeneratif bir stire¢ seklindeki sag
temporal lob atrofisi ile iliskili nispeten izole bir bicimde ortaya
¢ikabilir; bu durumda, modaliteye spesifik bir bozukluk (yani ytiz-
leri tantyamama) gibi baslayabilir ve kisi-temelli semantik bilginin
farkli modalitede bir kaybina dogru ilerler (54, 55).Prosopagnozi
genellikle bilateral posterior serebral arter titkanmasi sonucu orta-
ya ¢ikar. Ama kafa travmasi, ensefalit, hipoksi, timorler, abse, he-
matom, Alzheimer hastaligi, Parkinson hastaligi ve gelisimsel bo-
zukluk ile de birlikteligi bildirilmistir (46, 52, 54, 56).

Teshis, hastanin nesne agnozisi olmadiginin, gérsel olmayan
ipuclarina (6rnegin ses) dayali olarak insanlar hala taniyabildigi-
nin gosterilmesini gerektirir. Muayenede hasta aynaya baktirilir.
Tanidigr kisilerin veya kendisinin fotograflar gosterilerek taniyip
tanimadigi arastirilir. Taninmis ve meshur kisilerin fotograflari gos-
terilerek taniyip tanimadigr arastirilir (3, 9). YUz tanima testleri ola-
rak gelistirilmis Unld yUzler testi, Benton yUz tanima testi, Warring-
ton tanima testi, Cambridge yUz hafiza testi ve 20 maddelik pro-
sopagnozi indeksi ile prosopagnozi degerlendirmesi yapilabilir (2,
3,9).

E. Similtanagnozi

SimUltanognozi bir gorsel sahnenin bilesenlerini tek tek algi-
lama yetenedi korunmus olmasina karsin sahnenin batindni
kavrama yeteneginin kaybi olarak tanimlanabilir. Hastaya birkag
tane kucgutk sekil gosterildiginde, sekillerden sadece birini gorur
ama sekiller tek tek gosterildiginde hepsini de tanir. Bu taninin
konulmast icin bilissel islev bozuklugu, neglect (ihmal), serebellar
ataksi gibi sorunlarin dislanmasi gerekir. ilk kez 1909 yilinda Balint
tarafindan tanimlanan bu klinik triad bir tani kategorisi olmaktan
ziyade bir tanimlamadir. Triadin bilesenleri ayri ayri gorulebilir ya
da bunlara smooth-pursuit takip bozuklugu ve astereognozi gibi
baska komponentler eslik edebilir (2, 3, 28, 31, 57).

Simultanagnozili hastalarda gorme alani defektleri olabilir
(6r. tek veya cift tarafli alt kadrananopik defekt) ama uygun mu-
ayenesi zordur. Clinkl hasta gozlerini bir hedefe odaklanmis bi-
¢imde tutamaz. Farkli gorsel maddelerin analizinin yapilamamasi
ve bir bUtln olusturacak sekilde birlestirilememesi, kismen, uzay
icindeki bir grup nesnenin taninmasini saglayan normal arastirici
g6z hareketlerini yapamama nedeniyle ortaya ¢ikar. Ayrica, parye-
tal korteks, retinotopik sekilde gorsel bir dizi boyunca viziio-spas-
yal dikkate aracilik eder (3, 31, 58, 59).

Dorsal simultanagnozi ve ventral simultanagnozi olmak tze-
re iki formu mevcuttur.

Dorsal Simultanagnozi: Ayni anda birden fazla nesneyi go-
remez. Bir resme baktiginda her seferinde yalnizca bir nesneyi bil-
direbilirler. Bir defada birden fazla kelimeyi gérmede ve okumada
zorluk s6z konusudur. Genellikle birbirine yakin nesnelere ¢arpar-
lar. Bilateral parietooksipital bolge lezyonlari sorumludur (2, 3, 59).

Ventral Simultanagnozi: Ayni anda birden fazla nesneyi
gorebilmelerine ragmen, ayni anda birden fazla nesneyi veya kar-
masik nesneyi tanimlayamazlar. Resmin tamamini tek olarak algi-
layamaz. Ornegin, yildizlar ve dolunay olan bir gékyiizi resminde,
tum resmin anlamini ¢ikaramaz ve ayi bir top gibi algilayabilirler.
Sol alt oksipital bolge lezyonlari sorumludur (2, 3, 59). Muayene
sirasinda resim veya komplike fotograf Gzerinde ayri ayri bolumler
gosterildikten sonra, objenin veya bir bitinun parcalari gosteril-
dikten sonra tamamini degerlendirip tanimasi istenir. Ornegin
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cok sayida alt birimden olusan karmasik bir sekil (6r. Boston Diag-
nostic Aphasia Examination'dan "Kurabiye Hirsizidi Resmi") gos-
terilirse, hasta resmin tamamini kavrayamaz (24, 31). Viztel dikkat-
te ileri daralma vardir. Bir hedefe fikse oldugunda persepsiyon
alanindaki diger stimulusu goremez. ki stimulus birbirine yakin
oldugunda (mesela bir t¢gen veya bir yildiz) birini gortr birini
goéremez. ik stimulustan ikinciye fikse olurken bu sefer ilkini gére-
mez veya fark edemez. Fikse oldugu veya dikkatini verdigi obje-
nin disinda bir veya birden fazla ihmal vardir. Direkt dikkat azaldi-
gricin iki veya daha fazla objenin taninmasi ve ayirt edilmesindeki
bozukluk bu sendrom icin spesifiktir (3, 24, 31).

Posterior Kortikal Atrofi: Bilateral paryetal lezyonlarda or-
taya cikan bu tablo fonksiyonel agidan kisinin korltk olarak adlan-
dirlabilecek diizeyde bir viziel yeti kaybini temsil edebilir. Inme
gibi durumlar disinda, posterior kortikal atrofi, Alzheimer hastalig
veya Lewy cisimcikli demans gibi nérodejeneratif hastaliklarda da
gorlebilir. Ozellikle kortikal atrofi agirlikli olarak posteriordaysa
(Alzheimer hastaliginin gorsel varyanti), baslangi¢ belirtisi veya
onde gelen bir belirti olabilir (60). Bu hastalar demans tanisi ile
izlenen diger hastalardan farklidirlar ¢ciinkt énce bir nérologa de-
§il, genellikle g6z doktoruna basvururlar. Gorme keskinlikleri nis-
peten saglamdir, gosterilerek yapilan muayenede renk anomileri
yoktur, baslangi¢ yaslari nispeten genctir, icgoruleri ve mizah duy-
gulart korunmustur. Bu hastalarda lisan kusurlari vardir, okuya-
mazlar, gorsel-uzaysal zorluklari vardir. Gértinttleme incelemele-
rinde bilateral oksipitoparyetal bolgelerinde belirgin atrofileri var-
dir (3,51,61-63).

F. Aleksi

Okuma yetenegi serebral hemisferlerin cok farkli bolgeleri-
nin lezyonlariyla bozulabilir. Total bir okuma bozuklugundan "harf
harf okumaya" kadar degisen sekillerde olabilir (Hasta harfleri ta-
nir, ancak bunlari birlestiremez). Agrafisiz aleksi olarak da bilinen
pur alekside ise yazma yetenegi korunmustur (64). Bu olgularda
isitsel anlama ve spontan konusma saglamdir. Dikte edildiginde
yazabilseler de kendi yazdiklarini okumayi basaramazlar (65, 66).

Klinik tablonun Dejerine tarafindan 1892 de tanimlanan oriji-
nal formunda hasar korpus kallozum spleniumu ve ona komsu
sol oksipital alanda oldugundan, sag gérme alanindan gelen bil-
ginin sol hemisferde 'fonemlere’ dénismesinin bozuldugu aciktir
(67). Ancak her zaman bu klasik gérinim olusmayabilir. inferior
temporal sulkus komsulugundaki hasarda hastalarin harfleri tani-
yabildikleri halde okuyamayabildikleri, kimi zaman notalari, sayila-
ri, yol veya harita isaretlerini anlayamadiklari saptanmustir. Okuma
islevi bakimindan sol hemisfer dominant olsa da, az sayida olgu-
da sag hemisferik lezyonla da aleksi gelisebildigi bildirilmistir (68,
69, 70).

Broka afazisine neden olan anterior perisilvian lezyonlar, ta-
nidik kelimeleri bittin halinde okuma ve anlama yetenegi saglam
olmasina ragmen, harfleri okuma yetenegini ozellikle etkiler (lite-
ral anomi, literal aleksi veya harf korltig) (71). Bu hastalar, anlam
gramere dayall oldugunda (6r. Adam kadina kizlarin sapkalarini
gosterdi), cimleleri anlamakta zorluk gekerler. Sol supramarginal
girus lezyonunda gramersel anlama bozuklugu olabilir (72). Wer-
nicke afazili hastalarin ¢codu, sesli olarak oldukga akici okuyabilse-
ler de, hem s6zIU, hem de yazli lisani anlamayabilirler. Superior
temporal girusta sinirli lezyonu olan hastalar, yazili lisani s6zIU Ii-
sandan ¢ok daha iyi anlayabilirler (73).

Klinik muayenede; okuma yazma bilen hastalarda, yeterli
gorsel islevler varken okuma becerisinin degerlendiriimesi ile ya-
pilir (kelimeler, harfler ve/veya sayilar, notalar, yol isaretleri, harita
sembolleri). Bir yazi veya kisa metin okutturulur. Bir obje ismi
okutturulur. Degerlendirmede aleksiye agrafinin eslik edip etme-
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digi de kontrol edilmelidir. Okudugunu anlama muayenesi yapil-
malidir. Basit emirler yazili olarak gosterilir (2, 24, 31, 51).

G. Serebral Akinetopsi

Akinetopsi, serebral kortikal hasar sonucunda viziel bilginin
'hareket' modalitesinin algilanmasindaki bozukluktur. "Hareket
korlugu" olarak da bilinir. Hareket algilama gucligi on plandadir.
Ornegin hareket halindeki arabanin hizli gelebilecegini belirleye-
mez. Yavas hareketi gérme ise gayet iyidir (74, 75).

Brodmann 19 ve 37. alan, angular girus, paryeto-temporo-
oksipital bolgeler ve cevresindeki lezyonlarda karsimiza klinik ola-
rak ortaya ¢ikar. Nadiren izole olarak ortaya ¢ikabilse de siklikla
yaygin bir viztiel bilgi islem bozuklugunun parcasidir (76). Bilate-
ral hemisferik lezyon varliginda klinik tablo gercekten daha belir-
gin olabilir. Hastalar gorintulerin sicradigindan séz eder, hareketli
hedefleri takip edemez ve bunu gerektiren isleri gerceklestire-
mezler. Lateral paryeto-oksipito-temporal V5 alanindaki hasar ha-
reket algilamada bozukluga neden olur (77). Hastalarin biydk kis-
minda etkilenen alanin tek tarafli ve tablonun kismi olmasi cok
buyuk sanstir. Bu sekilde hafif bozukluk olan olgularda hareket
eden nesnelerin hizini kavrama, karsilastirma, ivmeyi degerlendir-
me ya da degisen manzaralari algilama gibi islev bozukluklari or-
taya ¢ikabilir. Balint sendromu gibi yaygin bir bozuklugun parcasi
seklinde de karsimiza ¢ikabilir (78, 79).

H. Astereognozi

Hastalar derinlik ve mesafeyi bilememe, her seyi diiz gérme,
obje hareketini iyi anlayamama yakinmasi ile basvururlar. Derinlik
algisi olarak tanimlanabilecek olan stereognozi siklikla binokuler
gorme ile iliskilidir ve bozulmasi halinde astereognozi olarak ta-
nimlanir. Oksipito-paryetal kortikal hasara bagli olarak gelisen as-
tereognozi olgulari nadir olarak tanimlanmistir ve bu hastalar bi-
nokuler gorme yetileri saglam olmasina ragmen dtinyay derinlik
olmaksizin yani 'diiz' olarak tanimlarlar (80, 81).

Primer ve sekonder vizliel kortikal alanlardan sonraki ventral
ve dorsal yolaklarin her ikisinde de derinlik algisi ile ilgili merkez-
lerin yer aldigi gosterilmistir. Sag hemisfer daha baskindir. Uzani-
lan bir hedefi yakalamak bakimindan son derece énemli olan bu
yetinin hem egosentrik hem de allosentrik komponenti olmasi
muhtemeldir ve bu nedenle de her iki bicimde de ihmal 'neglect’
patofizyolojisinde rol aldigi dustnulebilir (82, 83).

Muayene sirasinda gérme keskinligi, gdzlerin yavas ve hizli
izleme hareketleri normaldir. Ancak binokuler gorsel bilgiye daya-
narak derinligi ayirt etme bozuktur. DUz olarak gordrler (2, 24, 80).

I. Topografagnozi

Topografagnozi bireyin kognisyon, hafiza ve persepsiyon
bakimindan durumu agiklayacak bir bozuklugu olmadigi halde
icinde bulundugu mekansal cevreye yabancilasmasi olarak ta-
nimlanabilir (46). Kisinin yasamsal énemdeki navigasyonel yete-
nekleri etkilenir. Navigasyon bakimindan temel unsurlardan biri
olan icinde bulundugumuz cevreye iliskin 'icsel harita' egosentrik
ve allosentrik ipuclar kullanilarak insa edilir. Bireysel olarak kullani-
lan stratejiler allosentrik (Ben arabanin 6ndndeyim) ya da ego-
sentrik (Araba benim éntinde) gibi farkl bicimlerde ifade edilebi-
lir, Her durumda temel uzaysal bulunma noktalarinin bireye ve
birbirlerine gore olan konumlarinin belirlenmesi gerekir (84).

Topografagnozi tipik olarak tanidik bir cevrede kisinin kendi-
ni ilk kez orda bulunuyormus gibi hissederek uzamsal yonelimini
kaybetmesi seklinde gerceklesir. Cevresel ve uzaysal bulunma
noktalarinin  taninmasinda parahipokampal 6zellesmis 'Place
Hucreleri' rol oynar. Bunlar disinda retrosplenial ve hipokampal
bolgede yerlesen &zellesmis hucre tiplerinin de navigasyonel



fonksiyonlar acisindan énemli olduklari ortaya konulmustur. Her
ne kadar serebral kortikal lezyonlarla iliskili olarak ortaya ¢ikan bir
tablo olarak bilinse de prosopagnozide oldugu gibi topografog-
nozinin de gelisimsel bir bozukluk olarak ortaya ¢ikabilecegi bildi-
rilmistir (85-88).

J. Optik Ataksi

Optik ataksi, Balint sendromunun bir parcasi olabilecegi gibi
tek basina da ortaya cikabilir. Bakisin hedefi tutturmasina engel
olacak herhangi bir okilomotor, duysal veya serebellar bir bozuk-
luk yoktur (89). Bir objeye uzanma ve dokunma (el-g&z koordinas-
yonunda bozukluk olmasi nedeniyle) yapilamaz. Boslukta bir vizi-
el hedefe elle ulasmada yetersizlik s6z konusudur (90). Viztel algi-
lama ve assosiyasyon merkezleri ile motor merkezler arasinda ile-
tisim kaybr vardir (oksipito-frontal konneksiyon bozuklugu). Bu
liflerin paryetal beyaz cevherden gectigi bilinmektedir. Spasyal bir
dezoryantasyon, yani viziel bir dezoryantasyondur. Posterior par-
yetal korteks spasyal informasyonlarin ilgili merkezi durumunda-
dir, bundan daha cok 5 ve 7. alanlarin alt kisimlari sorumludur.
‘Nerede?' yolagini etkileyen lezyonlarda, paryeto-oksipital bileske
ve superior paryetal lobll hasarinda ortaya ¢ikabildigi bildiriimis-
tir. Apraksiden ayirt edilmelidir (91).

K. Optik Afazi

Optik Afazi (Gorsel Nesne Agnozisi) gorsel nesnelerin tanin-
mamasina neden olan assosiyatif gorsel agnozidir: Bu durum gor-
me bozuklugu, kognitif defisit, dikkatsizlik, afazi, yanlis isimlendir-
me ya da nesnenin tanidik olmamasina bagl degildir. Hasta gor-
sel olarak sunulan tanidik nesneleri tanimlayamaz ve bir secme
listesinden dogru nesneyi bulamaz. Nesneyi gorebilir, hatta ta-
nimlayabilir, ancak ne oldugu ya da nasil adlandinldigina iliskin
bir fikri yoktur. Nesneyi tutmasina ya da nesnenin ¢ikardidi bir ses
duymasina izin verildiginde hemen tanir. Gorsel bilgi korteksin
muhtemelen sag hemisferindeki tanima merkezine ulasir ama
lisan korteksine ulasamaz (24, 31).

Gorsel nesne agnozisinin anomiden aymmi yapilmalidir.
Anomisi olan hasta, baska bir modaliteyle (6rnegin dokunma) su-
nuldugunda da nesneyi isimlendiremez veya hatirlayamaz. Keli-
me listesi (6rnedin hayvanlarin isimleri) olusturamamayla birlikte
spontan isimlendirme bozuklugu gibi isimlendirme ile ilgili baska
bozukluklari da vardir. Anomik hasta jestlerle nesnenin ne oldu-
Junu gosterebilir (6r. uygun bir sekilde taragi sagina gétarir), an-
cak yine de taradi isimlendiremez. Agnozisi olan hastalar taradi
tarak olarak taniyamazlar ve onunla ne yapacaklariyla ilgili bir fikir-
leri yoktur. Gorsel nesne agnozisine genellikle sag homonim he-
mianopsi ve agrafisiz aleksi eslik eder (2, 24, 31).

L. Okiiler Motor Apraksi

Okdler motor apraksi, goz hareketlerinin bozulmasidir. Ayni
zamanda "sabitleme spazmi” veya "psisik bakis felci" olarak da bili-
nir ve yeni bir hedefe dogru bir sakkad baslatmak icin bakilan sey-
den ayrilamama anlamina gelir. Bazi hastalar g6z kirparak bunun
ustesinden gelinebilecegini dustndr. istemli segirmelerin baslatil-
masi bozulmus olsa da, hastalar genellikle yeni hedeflere refleksif
segirmeleri uygulayabilir. Izole okiiler motor apraksi tipik olarak iki
tarafli fronto-paryetal lezyonlarda goérulir, ancak daha ¢ok Balint
sendromu baglaminda iki tarafli paryeto-oksipital lezyonlarda go-
raldr (92, 93).

Amacli gdz hareketleri bozuktur. Bunun yaninda otomatik
g6z hareketleri vardir. Periferal alanlarda volanter olarak gozlerin
arama hareketleri kisithdir (bakis fiksasyonunda psisik paralizi).
Yani fiksasyonda hata vardir, bir objeye fikse olma ve istekli olarak
objeyi takip etme bozuklugu vardir. Bu sakkadik g6z hareketlerini
de dogurabilir, eksektutif diiz takip edici goz hareketlerinde belir-
gin bozukluk olmaktadir (2, 24, 51, 94, 95).
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Simdiye kadar anlatilan kisimda gorsel agnozilerin altinda
yatan anatomik lokalizasyonlar, nérofizyoloji ve klinik durumlar
dzetlenmistir. iInme ve dejeneratif hastaliklarda daha fazla olmak
lUzere bircok hastalikta goriilmektedirAgnoziler izole olarak pek
sik gorilmez, diger kognitif fonksiyon bozukluklariyla birliktedir.
Agnoziyi dnce disinmek sonra da arastirmak gerekmektedir. Ag-
nozi muayenesi ve degerlendiriimesi yapilmadan 6nce hastanin
gorme fonksiyonlari (gérme alani, gérme keskinligi) isitme fonksi-
yonlari ile ylzeyel ve derin duyu muayeneleri yapilarak degerlen-
dirilmeli, herhangi bir fonksiyon bozuklugu olup olmadigi belirtil-
melidir. Bunun yaninda mental durumun degerlendirilmesi, afazi,
apraksi, ihmal olup olmadigina iliskin stiphe ediliyorsa testler uy-
gulanmalidir. Oncelikle gérsel agnoziler aklimizda olmali, sorgu-
lanmali, uygun testler yapilmali ve ileri incelemeler uygulanmali,
ayirici tani yapilmalidir.

GORSEL HALUSINASYONLAR VE DELUZYONLAR

Gorsel haltsinasyonlar, bir duysal organin bir dis uyaran tara-
findan uyariimadidi durumlarda ortaya c¢ikan algilardir. Saglam
kognisyonu ve mental fonksiyonu olan kisilerde izole gorsel halu-
sinasyonlar norolojik, dahili veya oftalmolojik hastaliga baghdr.
Bazen ilag kullaniminda da karsimiza ¢ikabilir.

Gorsel uyaranin uzaysal 6zelliklerine ait illlizyonlar t¢ temel
kategoriye ayrilabilir:

1. Mikropsi -objelerin oldugundan kugik goérinmesi
2. Makropsi-objelerin oldugundan buytk gorinmesi
3. Metamorfopsi - objelerin distorsiyone gériinmesidir.

Mikropsi en sik gorsel distorsiyon olup ¢ok degisik etyoloji-
lere baglidir. Konverjans -akomodasyon mikropsisi normal ve fiz-
yolojik bir fenomendir. Psikojenik mikropsi ise psikiyatrik hastalik-
larda gorulir. Retinal mikropsi fotoreseptorler arasi mesafe agildi-
ginda ortaya cikar. Foveal gérmede ortaya cikar. Genellikle maku-
la 6demine bagl ortaya cikar. Santral serdz retinopati, diabetik
retinopati, agir papilddem, retina dekolmani yol acan nedenler-
dendir (2, 28, 51). Serebral mikropsi daima binokulerdir. Az sayida
olgu olup lokalizan degeri olmamakla birlikte daha ¢ok lateral ve
medial temporo-oksipital lezyonlara bagl oldugu distndlmekte-
dir. Mikropsi ile beraber gortlen makropsi cocukluk cagi nébetle-
rinde siktir (2, 28).

Makropsi daha nadir olup makula édeminin ge¢ dénemin-
de karsimiza ¢cikmaktadir. Nadir sayida oksipital timor veya infarkt
da gorilebildigi gibi ndbet sirasinda da karsimiza cikabilmektedir
(28).

Metamorfopsi ise makula basta olmak Gzere okuler patolo-
jilere gordltr. Mikropsi ile birlikteligi siktir. Amsler grid kullanilarak
test edilir. Serebral metamorfopsi ise nobet sirasinda karsimiza
cikabilecegi gibi vaskiler hastaliklarda (arteriovendz malformas-
yon,infarkt) veya gliomda gorilmektedir. Daha cok paryetal bolge
lezyonlarinda gortlmektedir (2, 28).

lzole gérsel haltisinasyonlar; serbestlesmis haltisinasyonlar-
Charles Bonnet sendromu, gérsel nébetler ve migrenseklinde ¢
ana maddede karsimiza ¢ikmaktadir.

Gorsel nobetler epileptik hastalarda sik degildir. Ortaya ¢ik-
tiklarinda migren ve serbestlesmis halUsinasyonlar ile karistirilabi-
lir. En 6nemli karisiklik halUsinasyonlarin gercek gorsel noébetler-
den ayinminda yasanir. Serbestlesmis haltsinasyonlarin icerigi
cok degiskendir ve patoloji yeri ile iliskili degildir. Buna karsilik
gorsel ndbetler daha fazla lokalizan degere sahiptir. Eski insan sti-
mulasyon ¢alismalari basit flas ve renklerin striat korteks elektrik

aktivitesine, kompleks formda imajlarin ise 19. alandaki gorsel as—
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sosiasyon korteksi ve temporal bolgelerin uyarimina bagl olarak
ortaya ¢iktigini gdstermistir. Benzer bir ayirm epileptik gorsel ha-
lisinasyonlar icin de gegerlidir. Bununla birlikte temporal lob lez-
yonlari nadiren basit forme olmayan halUsinasyonlara, oksipital
lezyonlar ise kompleks haltsinasyonlara yol acabilir. Ikinci durum-
da haltsinasyonlarin kompleks karakteri iktal aktivitenin ekstrastri-
at kortekse yayilimi ile iliskilidir. Bu nedenle gorsel ndbet baslan-
gicindaki icerik gercek lokalizan deger tasir. Diger iktal fenomen-
ler veya homonim gorme alani defekti ile beraberlik, gorsel no-
betleri serebral lezyonlardan ayirmada yardimcidir. Eslik eden gz
ve bags deviasyon (her zaman olmamakla beraber cogu kez kont-
ralateral) ve hizli g6z kiroma oksipital nébetlere sikca eslik eder.
iktal orijin distnddren diger ézellikler ndbet aktivitesinin daha
uzaga yayihmi ile ortaya ¢ikan konflzyon, disfazi, tonik-klonik
ekstremite hareketleri ile kompleks parsiyel nébetlerde gorilen
otomatizmlerdir. Rutin skalp kayitlamalari oksipital fokus kayitla-
mada yeterli olmadigr icin fokus kuskusu uyandiginda intrakrani-
yal elektrodlar ile dogrulama gerekli olabilir (2, 3, 28, 51).

Migrende de migrendz hallisinasyon dedigimiz bir dizi
gorsel fenomen ortaya ¢ikabilir. Gorsel aurali migrende gorsel fe-
nomen genellikle bas agrisina énctltk eder. Agrisiz migren aura-
sinda (asefaljik migren) ise gorsel fenomen tek basinadir. Her iki
durumda da fotoptik imajlar en sik gértlendir ve noktalar dalgali
cizgiler ve sicak glnlerde yollarda gérilebilecedi sekilde cevrenin
piriltih gérinmesi seklindedir. Sintillasyon skotomasi ¢evresi par-
lak 1siklarla kapli siyah bir bélgedir, yavasca genisler ve gérme ala-
ni boyunca hareket eder veya gérme alani bir bolima veya tama-
mini icine alacak sekilde bir noktadan baslayarak buydr. Bazi has-
talarda parlak cerceve zig-zag paternde, 60 derecelik agl yapan
cizgilerden olusur. Genellikle bir yari alandadir. Bu fortifikasyon
spektrumu veya teikopsidir. Birbirine paralel parlayan veya osilas-
yon gosteren zig-zagh kirik ¢izgiler bulunabilir. Bunlar siyah beyaz
veya canli renklidir (96). Zig-zag cizgiler gérme alani merkezinden
baslar, perifere dogru yaklasik 20 dakikada giderek artan hizda ve
Gizgi blyuklugu artarak yayilir (2, 3, 28, 51).

GOz hastaligi olan hastalarda ise halUsinasyonlar tam sekil-
lenmis, parlak ve bazen karmasik gorintuler seklindedir (97). Vit-
reus ayrilmasi, temporal gérme alanlarinda, 6zellikle de g6z hare-
ketleriyle ortaya ¢ikan, kisa sureli, dikey 1sik cakmalarina (Moore-
'un simsek cizgileri) neden olabilir (98). Isik cakmalari, retinanin
mekanik olarak uyarildigini gosterir. En iyi sekilde, karanlikta veya
gozler kapaliyken, yani cakmalar ¢evrede mevcut isikta baskilan-
madiginda gordlrler. Optik nevritte, g6z hareketleriyle (hareket
fosfenleri) (99) veya ani ve yUksek seslerde (100) ortaya ¢ikan par-
lak 15tk cakmalari eslik edebilir. Amorozis fugaksli hastalar daha
cok negatif belirtilerle (bulaniklik, perdelenme veya kararma hissi)
karakterize semptomlardan yakinirlar. Isik cakmalar (fotopsiler)
veya farkli renkte ¢izgilerden olusan basit desenler (zig-zag, daire,
kale burcu seklinde) halindeki basit gérsel halUsinasyonlar, siklikla
bir goérme alani defektine eslik ederler (101).

Bir gdrme alani yarisinda, tam sekillenmemis, sadece asiri
egzersizle ortaya ¢ikan (muhtemelen iktal dogadaki) gorsel halt-
sinasyonlar oksipital beyin timorlt hastalarda bildiriimistir (102).
Manzaralar veya hayvanlar gibi karmasik gorsel haltsinasyonlar,
genelde temporal lob disfonksiyonu ile iliskilidir (103). Hipokam-
pal uyarim gorsel halUsinasyonlara neden olabilir. Yapisal lezyon-
lar arasinda halUsinasyona yol acma egilimi en yiksek olanlar,
diffiz Lewy cisimcikli hastalik ve timaorlerdir (103, 104).

Talamusu da iceren, siklikla bilateral, Gst orta beyin lezyonlari
(105), riya benzeri karmasik gorsel halUsinasyonlara neden olabi-
lir (pedinkuler halUsinozis) (106). Pedinkuler haltsinasyonlar siklik-
la hipnagojiktir, hasta gercek olmadiklarinin siklikla farkindadir,
normal veya clice boyutlardadir ve hastanin hosuna gidebilir.
Substansiya nigra pars retikulatanin medial kismina sinirli izole
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bilateral infarktlar karmasik gorsel haltsinasyonlara neden olabi-
lirler; bu da, pars retikulata hasarinin pedinkuler halisinozis gelisi-
mi icin biytk énem tasidigina isaret eder (107). Ote yandan, pe-
dinkUler halUsinozis, ortabeyin tutulumu olmaksizin; sag parame-
dian talamik infarktta (108) ve sol serebral pedinkuil infarktinda da
(106) gorilmustdr. Bu tirdeki canli haltsinasyonlar, medial oksipi-
tal bolgelerde bilateral ve sag lateral talamusta infarkti olan bir
hastada rlya gérme yetenegini tamamen kaybetme (Charcot-
Wilbrand sendromu) durumuna oncelik etmistir. (109). Pedinkdler
halUsinozisin, rostral projeksiyonlari orta beyinden intralaminar
talamik cekirdeklere giden retikiler aktive edici sistemin hasariyla
iliskili bir serbest kalma fenomeni oldugu ileri strtlmektedir (106).

Etiyolojik agidan nonspesifik bir 6zellikte olan karmasik gor-
sel hallsinasyonlar, gérme bozuklugu yasllarda ortaya cikabilir.
Charles Bonnet sendromu tekrarlayici, canl haltsinasyonlar, bilis-
sel durumu ve icgorust normal olan kisilerde ortaya cikar. Genel-
likle agir gérme kaybi ile iliskilidir. Herhangi bir nedene bagli ola-
rak bilateral es zamanli ya da birbirini izleyerek gelisen gérme
kaybr gorsel haltsinasyonlara yol agabilir. Bunlar genel olarak gor-
sel korteksin gorsel uyarandan yoksun kalmasi sonucu ortaya ¢i-
kan "serbestlesmis hallisinasyonlar" olarak adlandirilir (28, 110).
HalUsinasyonlar genellikle gece ortaya ¢ikar ve siklikla ¢izgi film
karakterleri gibi gortinen kicuk canli renkte insanlar veya nesne-
ler seklindedir. Hasta bu haltsinasyonlarin gercek olmadiginin sik-
likla farkindadir. Onlara dokunmak icin uzandiginda haltsinasyon-
larin boyut ve nitelik degistirdigini gdzleyebilir. Bu haltsinasyonla-
rin gorsel uyarimla yeterince aktive olmayan bir alan olan ventral
temporo-oksipital kortekste bir serbest kalma fenomeninin sonu-
cu gelistigi dtstntlmektedir (111).

Kortikal korltgun iyilesmesi sirasinda gdrsel haltsinasyonlar
meydana gelebilir. PET incelemesinde hallsinasyonlarla iliskili pa-
rieto-oksipital kortekste metabolik aktivasyon gdsterilmistir, bu da
iyilesen gorsel korteksin hipereksitabilitesini dustindtrmektedir
(28).

Kismi gérme kaybi olan hastalar tarafindan yasanan diger
pozitif gorsel fenomenler, tesselopsi (dizenli, tekrarlayici sekiller),
dendropsi (dallanan sekiller ve hiperkromatopsiyi (asir yogun,
parlak renkler) icerir (112).

Basit ve karmasik hallsinasyonlar patogenez agisindan (¢
grupta siniflanabilirler:

1. Serebral korteksin uyarilirlik artisi sonucunda ortaya ¢i-
kanlar (iktal), tipik olarak stereotipiktirler. Diger nébet be-
lirtileriyle birlikte gortlmeleri olasiigr daha yuksektir
(103).

2. Diffuz Lewy cisimcikli hastalik gibi epileptojenik olmayan
kortikal lezyonlar sonucunda ortaya ¢ikanlar sayilmakta-
dir (103).

3. Gorme bozuklugu sonucunda ortaya ¢ikanlar, tipik olarak
gorme keskinligi 20/50 veya altindadir ("serbest kalma
halUsinasyonlar"). Daha az stereotipiktirler, daha uzun
streli veya sureklidirler. Gérme alaninin kor kisminda or-
taya ¢tkma egilimindedirler ve hasta tarafindan gercek
disi olarak algilanirlar (101).

HalUsinasyonlar basit fosfenlerden insan, tasit veya mobilya
gibi iyi sekillenmis gorlntilere dek degdisim gosterir. Serbest kal-
ma hallsinasyonlarinin, endojen serebral gérsel aktivitenin daha
yUksek gorsel inhibitér merkezlerin kontrolinden kurtulmasini
temsil ettigi ve halUsinasyonun karmasikhidr ile iliskisiz bicimde,
gorsel yolaklarda (retinadan oksipital kortekse dek) herhangi bir
yerdeki lezyondan kaynaklanabilecegi dustndlmektedir (101).
Bilateral oksipital infarktlar ve saf aleksisi olan bir hastanin, gramer
olarak dogru, anlamli, siklikla ikinci tekil sahis formunda, tehditkar



ve emir iceren ¢zellikte, yazili cimleler veya ibareler seklinde gor-
sel halUsinasyonlara sahip oldugu bildirilmistir (113).

Ote yandan, irritatif lezyonlar, non-dominant hemisfer hasta-
liklarinda daha fazladir. Temporal lob lezyonlarinda daha karma-
siktir (101). Gorsel halUsinasyonun diger sik rastlanan nedenleri,
narkolepsi (hipnagojik veya hipnopompik haltsiyonlar) ilaglar ve
psikiyatrik hastaliklardir (114).

Diger gorsel illizyonal fenomenler, poliopi (tek olan bir seyi
cok sayida gibi gérmek), palinopsi (nesne artik orada olmadigi
halde, gorsel imajinin hala orada olmaya devam etmesi veya ora-
da tekrar ortaya ¢ikmasi) ve gorsel allestezidir (bir gdrme alaninda
gorulen bir nesnenin kontralateral gérme alanindaymis gibi algi-
lanmasi) (28).

Poliopi binokdler diplopiden farkli olarak, serebral poliopi
monokdiler bakis ile ortaya ¢ikar, her iki gérintd de esit netliktedir,
igne deligi testiyle ortadan kalkmaz ve gozlerden herhangi biriyle
veya ikisiyle birden bakmakla degismez. Diplopi veya daha degi-
sik multipl imajlarla karakterize bir cesit algilama bozuklugudur
Serebral poliopi vakalarinin cogu sadece cift gérme seklindedir
ve oksipital veya paryeto-oksipital lezyonlara baglidir. Strabismus-
la, glokom ve optik bozukluklarla da birlikte gorilebilmektedir.
Ote yandan, ayni gérintiniin birden fazla kopyasinin izgara ben-
zeri ¢izgiler icinde yer almasi (entomopi veya "bdcek gdzi") sek-
lindeki stbjektif deneyimler migrende ve epileptik ndbetlerde de
bildirilmistir (28, 115).

Palinopside, goruntd, bakis baska tarafa cevrilir cevrilmez
veya nesne ortadan kaldirilir kaldirlmaz tekrar ortaya ¢ikar. Stimu-
lusun kaldirimasindan sonra kalici (perseveratif) veya rekurren
rezidlel imajin hissedilmesidir. Perseveratif imaj gérme alaninin
timUnde veya belirli bir kisminda sinirli olabilir, bazen de hemi-
anopi alaninda sinirh kalabilir. Semptom tipik olarak paroksismal-
dir (116).

Palinopside patofizyolojik mekanizmalar acik degildir. Temel
hipotezler sunlardir. Degisik hastalarda benzer palinoptik feno-
menlerin farkli mekanizmalarla gelistigi dusinulmektedir.

1. Normal imajin patolojik abartisi
2. Nobet aktivitesi

3. HalUsinasyonlar

4. Psikojenik (28, 116).

Paryetal veya oksipital disfonksiyonlarla birlikte veya izole
gorilebilir. Goruntd siklikla siyah-beyazdir, goéz kirpma ile tekrar
ortaya ¢ikabilir, gozleri kapatmaktan etkilenmez ve goz hareketi-
nin yonu ile ayni yonde (nadiren, goz hareketinin tersi yonde) ha-
reket eder. Bu illizyonal fenomenler, hasarli ama kor olmayan bir
gérme alani ile ayni tarafta ortaya cikarlar ve temporo-oksipital
lezyonla (siklikla epileptojenik) iliskilidirler (117). Ek olarak, pali-
nopsi, kortikal korltk duzelirken, gérme alaninin diizelen kismin-
da ortaya ¢ikabilir. Palinopsi vakalarinin cogu fokal, non-dominant
paryeto-oksipital (116) veya temporo-oksipital (118) lezyonlarla
ortaya ¢ikmalarina karsin, nadiren anterior yerlesimli patolojiler
(116) de bu defekte neden olabilirler. Palinopsinin spesifik neden-
leri, timor (116), iskemi (118), travma, arteriovendz malformas-
yon, abse, migren, karbon monoksit zehirlenmesi, ilaglar (6r, mes-
kalin, liserjik asit dietilamid (LSD), trazodon, 3,4-metilendioksime-
tamfetamin (Ecstasy), interldkin ) (119, 120), multipl skleroz (121)
ve serebral vaskulittir (122). Palinopsi, Creutzfeldt-Jakob hastaligi-
nin ilk belirtisi (123) olarak veya entkleasyondan sonra da ortaya
cikabilir (124). Epileptik ndbete bagl olma (116) olasihdi disinda,
palinopsi, normal bir art¢i gérlintinin uzamasl veya patolojik
abartisina (122), biling disi gdrsel bellege (123) veya serbest kal-
ma hallsinasyonuna (124) da bagl olabilir.

Aysin Kisabay Ak, Feray Guleg

GORME ALANI DEFISITLERI VE KORTIKAL GORME PATO-
LOJiSi OLAN HASTALIKLAR

Kortikal Koérliik

Unilateral oksipital korteks lezyonlarinda kadran defektleri
olur. Lateral oksipital alan lezyonlar (V4, V5, V8) ve subkalkarin
lezyonlari Ust kadran defekti, dorsal oksipital korteks lezyonlari
(V2,V3,V7) alt kadran defekti yapar. Kortikal korltk, oksipital vizi-
el korteksin bilateral tutulumu sonug olusan bir sendromdur, her
iki gozde gorme kaybr demektir. Retrogenikilat yollarin bilateral
tutulumu sonucu olusan lezyonlarin yaptigi sendroma da kortikal
korluk denilmektedir. Bununla birlikte bilateral homonim hemi-
anopiler kortikal korltklerden ayri bir kategoride incelenmelidir.
Yani optik radyasyon lezyonlari veya bilateral oksipital korteks di-
sindaki bilateral gérme yollari veya gérme assosiasyon alanlarinin
lezyonlari sonucu da oksipital korteks striatal alanlarinin lezyonlari
gibi klinik bulgular gérulebilir (31, 35).

Okdler patolojinin yoklugunun yanisira, isik reflekslerinin ko-
runmasl s6z konusudur. Bilateral posterior hemisfer lezyonlari
olan hastalarda siklikla ajitasyon ve kisa sureli hafiza kaybi gordlur.
Amnezi 6zellikle sadece oksipital lobu degil, ayni zamanda hipo-
kampus ve medial temporal bélgenin ilgili yapilarini da iceren
posterior serebral arter bdlgesinde bilateral enfarkt olan hastalar-
da yaygindir (2, 125, 126).

Siklikla posterior serebral arter alanindaki enfarktlara baglh
gelisir. Kortikal korltkte striatal korteksin hipoksisi sik rastlanan
nedenlerin basinda gelir. Bunun yaninda; travmalar, Schilder has-
taligi, serebral anjiografi, karbonmonoksit zehirlenmesi, menenijit-
ler, diger emboliler, neoplazm, tentorial herniasyonlar, kardiyak
arrest, sistemik lupus eritematozus, dializ disequilibrium sendro-
mu, iktal ve postiktal durumlar, multiple sklerozis, subakut sklero-
zan panansefalit, Jacob Creutzfeld yavas virts hastalig, I6kodist-
rofiler, beyin 6demi, hipoglisemi, civa, etanol alinimi, mitokondrial
hastaliklar (MELAS) bu tabloya neden olabilirler (31).

Klinik olarak gecici kortikal korltk ise travmatik beyin hasari,
migrende, epileptik nobetlerde, goértntilemelerde kullanilan
kontrast maddelerin yan etkisi olarak gértlmektedir (2).

Kortikal korliikte muayene ile degerlendirildiginde; isik
ve karanlik hissinin de dahil oldugu tim vizel duyularin tam kay-
br vardir. Tehdit edici g6z stimulasyonlarinda ve refleks hareketle-
rinde kayip vardir. Ancak normal i1sik reaksiyonlari ile birlikte nor-
mal retina ve tam ekstraokuler hareketler mevcuttur. Oftalmosko-
pik muayene normaldir. Kortikal korlik bazen anosognoziyle bir-
liktedir (Anton sendromu). Ayrica viztel illizyon ve haltsinasyon-
larin da agnoziden ayirt edilmesi gerekir (2, 28).

Anton sendromu; bilateral kortikal korltk ile beraber ano-
sognozi -kérlugun farkinda olmamaveya inkar etme- olarak bilin-
mektedir. Bazilar goérsel tanimlamalari uydurur. Zayif gérmelerini
log aydinlatma veya gozltkleri olmamasi seklinde suglar. Bu send-
rom; beynin didstinme ve konusma alanlarinin, gorsel merkezler-
den gelen girdi eksikliginin bilincli olarak farkinda olmadigini gos-
termektedir. Bu tdr gorsel farkinda olmama, hemianopik gérme
alani defektlerinde de siklikla goralur (2, 28).

Bilateral oksipital lob lezyonu oldugunda bilateral hemi-
anopsi meydana gelir. Posterior serebral arter bilateral enfarktlari
en fazla neden olarak gosterilmistir. Bunun yaninda hipokampal
ve limbik yapilarda da hasar olabilir. Frontal bolge infarktlarinin da
benzer tabloya neden olabilecedi bildirilmistir. Korsakof'a benze-
yen sendrom da gorulebilir. Kérligun farkinda olmamayla birlikte
konfabulasyon gelismektedir (35, 127).

Kor Goriis veya Ters Anton Sendromunda ise Anton
sendromunun  tersing; baz kortikal korlugu olan hastalar,
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herhangi bir bilingli gorsel algi olmamasina ragmen, gorsel uya-
ranlara tepki verme yetenegini korumustur. Bu fenomen kor go-
ris veya ters Anton sendromu olarak adlandirlir. Kér goérds, ag-
nostik olarak kabul edilebilir; ciinkU hasta goérduklerini taniyamaz.
Kor gorme, optik yollardan orta beyne gidenler gibi subkortikal
baglantilarla iliskilidir. Hareket etmeyen cisimleri secemez ama
hareketli objeleri ayirabilir. Stimulusun farkinda olma seviyeleriyle
iliskili bu duruma Riddoch fenomeni (Statik- kinetik dissosiyas-
yon) denilmektedir (2, 28).

Kor gorus-bakar gor olarak bilinen ve bir ¢esit kalinti olarak
degerlendirilen kapasite, talamusun pulvinar ¢ekirdegi ile gorsel
assosiyasyon ve paryetal alanlara giden retino kollikiler projeksi-
yonlarla saglanir. Suursuz gérme olarak da ifade edilen bu klinik
tanimlamada, kor alanda bile viztel stimulusu ayirt etme yetene-
ginin korunmasi sézkonusudur. Retinogenikilokalkarin yol bilingli
gorme icin gorev yapar. Retinokolliktlokalkarin yol ise gérmeyi
destekleyici bir yolaktir. Retina -korpus genikulatum laterale- oksi-
pital korteks yolu degil de retina-superior kollikulus-pulvinar-
ekstrastriat yolun yardimiyla kortikal kérlik olmasina ragmen bak-
g1 obje ismini, rengi, tanidik ylzU, bazen de ytzdeki emosyonu
bilebilir (3, 31).

Burada bahsedilecek baska bir sendromda Balint Sendro-
mudur. Posterior paryetal kortekste bilateral hasar, spasyal gérme
dezoryantasyonu yapar. Viziel dikkat bozuklugu-simultanagnozi,
bakis apraksisi (bakis yontnd disaridan verilen emre uyarak degis-
tirememe ve dikkati istemli olarak yeni bir yere yonlendirmede
guicltik), optik ataksi (eli bakarak bir nesneye yoneltirken sakarlik
seklinde kendini gosteren, bir hedefe, bakarak ulasmada zorluk),
uzaklik yakinlik dezoryantasyonu veya mesafe agnozisi (topogra-
fik algilama bozuklugu) kardinal ¢zelliklerdir. (2, 28, 31, 59).

Balint sendromunu diger hemispasyal dikkat bozukluklarin-
dan veya ihmallerden ayirt etmek gerekir. Posterior assosiasyon
korteksinin degisik yerlerinin lezyonlarinda tanimlanmustir. Balint
bilateral paryeto-oksipital lezyonlarda olur, diger spasyal ihmal
sendromlari temporo-paryetal junction lezyonlariyla birliktedir.
Angular girus, dorsorostral oksipital korteks (19. Alan) ve siklikla
prekuneus (superior paryetal lobul) lezyonlari olmakla birlikte
supramarginal girus ve superior temporal girus siklikla korunmak-
tadir. Superior temporal girus veya supramarginal girus lezyonlari
oldugunda daha ¢ok sol hemisfer lateralizasyonunda oldugu gos-
terilmistir (31, 57).

Klinik olarak ayrintili degerlendirildiginde; oksipital korteksi
icine alan daha genis lezyonlarda ise Balint sendromuyla birlikte
vizliel agnozinin degisik tipleri, prosopagnozi, aleksi ve diger kog-
nitif defisitler olabilir. Ciddi Balint sendromunda korltkteki gibi
ciddi gérme defisiti oldugu sanilabilir, ylrtrken carpma veya dis-
meleri olabilir. Bu semptomlar dikkatteki daralma veya azalmayla
iliskili olarak degisiklikler gosterir. Hastalarin gérmesi normaldir,
ylzleri veya bazen kompleks ve butlin halindeki bir objeyi algila-
mada kusur yoktur, spasyal kontrast sensitivite, renk gérme, hare-
ket halindeki objeyi algilama da normaldir (28, 31, 128). Bazi has-
talar altitudinal ihmal g&sterirler (yani, dikey eksen Uzerinde ikili
eszamanli uyarim sirasinda, alt kadranlardaki uyaranin fark edil-
memesi); bu da, bilateral paryetal hasarin, bireyin disinda yer alan
uzayin dikey boyutlari boyunca dikkat etme ve aragtirmada multi-
modal defisitlere yol acabilecegdine isaret eder (129).

Posterior paryetal agirlikli diffiz kortikal olaylar (6r. Subakut
insan immun yetmezlik viristd (HIV) ensefaliti, Creutzfeldt-Jakob
hastaligi, spongiform dejenerasyon, adrenoltkodistrofi. progressif
multifokal I6koensefalopati veya Alzheimer hastaligi Balint send-
romu olusturan nedenler arasindadir (60, 130-133).

Kluver Bucy Sendromu (Psisik korlik sendromu) iki tarafli
temporal lobektomili maymunlarda bildirilmistir. Ancak iki tarafli
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temporal lezyonlu insanlarda da benzer semptomlar gelismekte-
dir. Klinikte karsimiza gorsel agnozi ve prosopagnozi, hafiza kaybi,
dil eksiklikleri, degismis cinsel yonelim, asin yeme gibi davranis
degisiklikleri ile karsimiza ¢ikmaktadir. Etiyolojide cerrahi ablas-
yon, herpes simpleks ensefaliti ve Pick hastaligi sorumlu tutul-
mustur. Primer gorsel merkezde major defisit yokken viztiel algilar
asosiyasyon merkezlerini harekete geciremedigi icin gérme ile
hafiza ve limbik sistem arasi baglantilarinin kesintiye ugradigi di-
stintlmektedir (2, 3, 28).
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Pupil, irisin ortasinda inferior ve medialde yerlesmis capi 2-8
mm arasinda degisen bosluktur. Pupilin buytkligu, sempatik ve
parasempatik lifler tarafindan innerve edilen irisin dilator ve sfink-
ter kaslari arasindaki denge ile ayarlanir. Bu denge sabit bir degis-
kenlik icindedir ve her iki pupil simetrik olarak hareket eder. Isik
refleksini olusturan parasempatik innervasyonun afferent yolu
retinada baslar; optik sinir, optik kiyazma ve optik traktus ile pre-
tektal nUkleusa, oradan da bilateral Edinger-Westphal niikleuslara
giderek sonlanir. Efferent yol, Edinger-Westphal ntkleusunda bas-
layarak oktlomotor sinir lifleri ile siliyer gangliona ve pupilin sfink-
ter kasina ulasir. Yakin refleksinin afferent yolu isik refleksine ben-
zer bir yolla parasempatik innervasyon ile saglanir ancak farkli ola-
rak; optik traktus lifleri lateral genikulat ntkleusta (LGN) sinaps ya-
parak pretektal nikleusa ugramadan pontin nukleustan Edinger-
Westphal ntikleusuna gider. Efferenti, 1sik refleksinin efferent yolu
ile ayni sekilde Edinger-Westphal niikleusundan baslar, oktlomo-
tor sinir yoluyla pupil sfinkter kaslarini innerve eder (1) (Sekil 1).

YAKIN REFLEKSI

ISIK REFLEKSI Afferent

Afferent

Pretektal
19.alan

Pontin nukleus

Sekil 1. Pupillomotor isik ve yakin refleksini olusturan parasempatik
afferent yollar

Pupilin sempatik innervasyonu icin afferent yol bilinmemek-
tedir. Efferent yolda birinci sira néronlar hipotalamustan baslar;
mezensefalon, pons ve medulladan medulla spinalise yol alir. Spi-
nal kord C8-T1-T2 segmentlerinde yer alan Budge'in siliospinal
merkezinde sinaps yapar. lkinci sira motor néron aksonlari braki-
yal pleksus icinde akciger apeksinin Gstliinden geger, ana karotid
arter duvari komsulugunda yukarr dogru ¢ikar ve superior servikal
ganglionda sinaps yapar. Postganglionik lifler internal karotid ar-
ter duvari boyunca ilerleyerek kavernoz sintse, oradan orbitaya
ulasir, pupil dilator kaslarini innerve eder (2) (Sekil 2). Parasempa-

tik ve sempatik yollardaki hasarlar sonucu lokalizasyona gére pu-
pil anormallikleri ortaya ¢ikar.

Uzun siliyer

3.Sira néron sinirler

Hipotalamus

Superior
servikal
ganglion

1.Sira ndron
Yiiziin sudomotor ve
vazokonstriktor lifleri

2.Sira néron

siliospinal

merkezi
Ana karotid arter

Sekil 2. Pupillomotor sempatik efferent yollar

Pupil Muayenesi

Pupil muayenesi, los 1sikta, kalem fener gibi isik kaynagiyla
pupil olcekleri veya cetvel kullanilarak yapilir. Pupillerin isik éncesi
buyuklugu, anizokori varhigr kaydedilir. Isik kaynadr tutularak goz-
de direk isik refleksi, diger gozde indirekt 151k refleksi cevabi, pupil
cap olctimleri ve isiktan sonra pupillerde dilatasyonun varligi kay-
dedilir. Pupiller dilatasyondaki gecikme, parlak isikta konstriksi-
yon sonrasi los isikta her iki pupilin takibiyle olur. Normal pupiller
en ge¢ 5 saniyede dilate olurken, en buytk ¢apa 10-12 saniyede
ulasirlar. Pupil dilatasyonunun gecikmesi tipik olarak sempatik in-
nervasyon hasarina isaret eder (3). Yakin reaksiyonunu test etmek
icin hastanin parmak ya da kirmizi kalem kapagi gibi bir hedefe
fikse olmasi soylenerek, hedef 30 cm'den 5 cm'ye yaklastirilir. Bu
esnada pupillerin miyozisi degerlendirilir (Sekil 3).

Sekil 3. Pupillerde isik refleksi ve yakin refleksi muayeneleri

Son olarak rolatif afferent pupil defekti (RAPD) test edilir. R6-
latif afferent pupil defekti (RAPD), isik refleksi alinan gézde, iki goz
arasinda parlak 1s1ga verilen yanitin farkli olmasi esasina dayanr.
Sallanan fener testinde, 151k kaynadi birkag saniye bir goze tutul-
duktan sonra diger goze gecirilerek islem tekrarlanir, gozler arasi
1sik refleksine pupiller cevap test edilir. Bir gdze 1sik tutuldugunda,

hasarli optik sinirde afferent parasempatik lifler parlak 131§ yete—



rince algilayamadidr igin, efferent yanitta bilateral yeterli miyozis
olmaz ya da tam tersi midriyazis gézlenebilir. Bu durumda o goz-
de RAPD (+) olarak kaydedilir. RAPD optik sinir hasarinin objektif
bir gostergesidir. Pretektal nukleusa ulasan afferent girdi miktarin-
daki farki gosterir. Pupilin isiga cevabindaki azalma oransal olarak
ganglion hicre harabiyetini gdsterir. Midriyazis ne kadar fazlaysa
optik sinir hasarinin da o kadar fazla oldugu kabul edilir. RAPD,
genel olarak unilateral ya da asimetrik bilateral optik sinir hasarini
yansitmakla birlikte, kontralateral superior kollikulus ve pretektal
nukleus lezyonlari, ciddi retinopati ve makulopati durumunda da
gozlenebilir (4) (Sekil 4).

Pupil muayenesi Tablo 1'deki gibi sag ve sol olmak Uzere
kaydedilir (Tablo 1).

‘®> @>
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Sekil 4. Sallanan fener testi ile sol gozde rolatif afferent pupil defekti
(RAPD)

Tablo 1. Pupil muayenesi

Sag Sol
Pupil buyuklugu- Los isikta 6 mm 6 mm
Pupil buyuklugu- Parlak Isikta 3mm 3mm

Isik reaksiyonu Direk/indirek Var +++/+++  Var +++/+++

Karanlikta dilatasyon Normal Normal
Yakin reaksiyonu 2 mm 2 mm
RAPD (rolatif afferent pupil defekti) Yok Yok

Tablo 2. Norooftalmolojide tanida kullanilan farmakolojik testler

Solusyon Kullanim amaci

Pilokarpin % 0.1 Tonik pupil tanisi

Pilokarpin % 1 Farmakolojik pupil ayrimi

idin o
Apraklonidin % Horner sendromu tanisi

Kokain %4-10 Horner sendromu tanisi

miyotik kalir.

Hidroksiamfetamin ~ Horner sendromu anatomik
%1 lokalizasyonu

Hale Zeynep Batur Caglayan

Pupil anormalliklerine yaklagsim

Pupil muayenesinde, anormal olan pupil veya pupiller belir-
lendikten sonra ek noérolojik muayene bulgulart degderlendirilir.
Pitozis, g6z hareketlerinde kisithlik, ylizde anhidrozis, duyu ve mo-
tor defisitlerin varligi gdézden gegirilerek anatomik lokalizasyon
yapilir. Pupil anormalliklerine yol agan nedenler arasinda néroje-
nik nedenleri ayirt edebilmek icin dncelikle irisin konjenital veya
kazaniimis yapisal anormallikleri (konjenital aniridi, miyozis, midri-
yazis, iris kolobomu, iskemi, postoperatif midriyazis) tanilarini ayir-
detmek gerekir. Daha sonra, fizyolojik anizokori, benign epizodik
midriyazis, "tadpole" pupil gibi yapisal durumlarin varligi gézden
gecirilir ve norolojik patolojiler degerlendirilir. Anizokori veya bila-
teral pupil anormalligi varliginda, muayene bulgularina ek olarak
gerekli durumlarda farmakolojik testler yapilir (1, 3) (Tablo 2). Pu-
pil anormalliginin ayirici tanisi icin farmakolojik testler kullanilarak
bir algoritma izlemek faydali olacaktir (Sekil 5). Daha ayrintili goz-
den gecirme icin miyotik ve midriyatik pupil yapan nedenler Tab-
lo 3'te 6zetlenmistir (Tablo 3).

Miyotik pupil

Karanlikta artan ancak isik refleksinin alinabildigi anizokori,
miyotik pupilin anormal olduguna isaret eder. Miyotik pupil igin
okuler yapisal ve farmakolojik nedenler dislandiktan sonra genel-
likle neden, ipsilateral sempatik yolun hasarlanmasina bagli Hor-
ner sendromudur (5). Horner sendromunda, pitozis ve baz du-
rumlarda anhidrozis eslik eder. Horner sendromu kesin tanisi icin,
% 0.5-1'lik apraklonidin solsyon veya kokain kullanilir. Gindmuz-
de tibbi amaglarla bile olsa kokain tedarik edilmesi yasal zorluklar
getirdiginden, tanisal testler icin %0.5-1" lik apraklonidin solusyon
tercih edilmektedir. Apraklonidin, alfa-2 adrenerjik agonist ve zayif
alfa-1 agonist etki gosterir. Horner sendromunda denervasyon
hipersensitivitesi gelisir ve buna bagli olarak apraklonidin etkisiyle
zayif olan alfa-1 etkisi aciga ¢ikarak pupil dilate olur (6). Her iki
goze damlatildiktan 45 dakika sonra, miyotik pupil daha fazla dila-
te oldugundan anizokori tersine doéner.

Horner sendromunda preganglionik ve postganglionik ayi-
rim icin %1'lik hidroksiamfetamin damlatilir. Hidroksiamfetamin 3.
sira postganglionik noéronlardan norepinefrin salinimini arttirir.
Dilatasyon icin postganglionik néronlarin saglam olmasi gerekir.
Bu nedenle hidroksiamfetamin uygulanmasi sonucu postgangli-
onik Horner sendromunda degisiklik izlenmezken, preganglionik
yani birinci ve ikinci sira néronlarin tutuldugu Horner sendro-
munda saglam olan Gglncu sira ndronlardan norepinefrin salina-
rak Horner sendromlu pupil dilate olacaktir. Ancak yine temini su
an icin Ulkemizde mimkun olmadigindan guinltk pratikte hidrok-
siamfetamin testi kullaniimamaktadir.

Iris sfinkterinde kolinerjik denervasyon stipersensitivitesini gosterir. Tonik pupili kiigtltar.

iris sfinkterinde reseptérlerin normal veya hipersensitif oldugunu gosterir. Farmakolojik
pupil yanit vermez.

Alfa-adrenerjik agonist etkisiyle denervasyon stpersensitivitesi olan Horner sendromlu
0.5-1 pupili dilate eder.

Normal pupili, norepinefrin gerialimini bloke ederek dilate eder. Horner sendromlu pupil

Postganglionik adrenerjik sinir uglarindan norepinefrin salinimini saglayarak postganglionik
HS tanisini destekler.
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Tablo 3. Miyotik ve midriyatik pupil nedenleri

Miyotik Pupil

« Konjenital miyozis

« Fizyolojik anizokori

o Gecirilmis enfeksiyonlara bagli
iris sfinkter hasari

e Travma

o Horner sendromu

« Argyll Robertson pupili

« Kronik tonik pupil

o Pontin hemoraji

o Farmakolojik (pilokarpin, brimo-
nidin, fizostigmin, rezerpin).

e Travma

o Tonik pupil

o Tadpole pupil

Fizyolojik Anizokori: Anizokori, pupil caplar arasinda >1
mm farklilik olarak tanimlanir. Fizyolojik anizokori, pupil caplari
arasinda 0.5-1 mm farkin goérildugu, karanlikta daha belirgin hale
gelebilen, patolojik olmayan pupil anormalligidir. Normal popu-
lasyonun %10-20'sinde karsilasilabilir (7-9). Edinger-Westphal
nukleusun supranikleer inhibisyonundaki asimetriye bagli olarak
ortaya ¢ikar (9). Anizokorinin miktari, giinden giine degiskenlik
gosterebilir. Isik ve yakin pupiller reaksiyonlar normaldir (2).

Horner Sendromu: Horner sendromu (HS), pupillomotor
sempatik yolun kesintiye ugramasiyla ortaya ¢ikan, miyozis, pito-
Zis ve bazen anhidrozisin eklendigi tablodur. Pupil miyotik olmasi-
na ragmen isik refleksi ve yakin refleksi alinir ancak pupil dilatas-
yonu gecikmistir (10). Horner sendromuna yol agan hasar, hipota-
lamustan baslayarak beyinsapindan servikal spinal korda inen,
oradan akciger apeksinin Uzerinden gecerek karotid arter duvari
boyunca yukariya ilerleyen ve orbitaya ulasan sempatik yol Uze-
rindedir (11). HS tanisi klinik bulgularin farmakolojik testlerle (ko-
kain, apraklonidin) desteklenmesiyle konulur.

HS, okulosempatik yol boyunca olusan lezyonun anatomik
lokalizasyonuna gore Uge ayrilmaktadir. Okulosempatik yolun hi-
potalamustan asadl dogru inerek servikal spinal kordda C8-T1
Budge'in siliospinal merkezinde yaptigi sinapsa kadar olan lez-
yonlar santral (birinci sira) HS olarak siniflandirilir. Spinal kdkten
brakiyal pleksus icinde ilerleyen, akcigerin apikalinden gecen ve
karotid arter komsulugunda superior servikal gangliondaki sinap-
sina kadar olan kisimdaki lezyonlara bagli HS, pregangliyonik
(ikinci sira) HS adini alir. Superior servikal ganglion sonrasi karotid
arter duvari boyunca yukari kavernoz sinlise, oradan trigeminal
sinir V1 segmenti icinde orbitaya giden, iris dilator kasini, Mdller
kasini, inferior tarsal kasi innerve eden kismini etkileyen lezyonla-
ra bagli HS, postganglionik (Gctncl sira) HS olarak siniflandirilir.
HS siniflamasi icin klinik ve ek norolojik bulgularin varlid, sinifla-
maya yardimcidir. Ancak izole HS olgularinda anatomik lokalizas-
yonun tayininde hidroksiamfetamin sollsyon ile preganglionik
(birinci ve ikinci sira HS) ve postganglionik (U¢tncu sira HS) ayrimi
yapilabilir (12). Horner sendromunun etiyolojik nedenleri ¢ok ¢e-
sitlidir ve bazilar hayati tehdit edecek acil durumlar oldugundan
hastaya tani konmasi ©nem kazanir (11). HS'da etiyoloji, lokalizas-
yonlarina gore Tablo 4'te 6zetlenmistir (Tablo 4).

Etiyolojik nedenin ortaya konmasi icin ek nérolojik bulgular
1siginda, HS lokalizasyonuna yonelik tetkikler planlanir. Ek nérolo-
jik bulgunun eslik etmedigi izole HS'lu hastalarda tanisal zorluk-
larla karsilasilir. Modern gérintileme yontemlerinden dnce izole
HS'lu olgularin biytk cogunlugunda altta yatan neden ortaya
konamaz ve olgular idyopatik HS olarak siniflandirilirdi. GinumUiz-
de de gelismis noérogorintileme ydntemlerine ragmen ayaktan
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« Konjenital midriyazis

Midriyatik Pupil

o Gegirilmis enfeksiyonlar, Gveit
o Akut a¢l kapanmasi glokomu
o Okulomotor sinir felci

¢ Benign epizodik midriyazis
o Migren iligkili midriyazis

o Miller-Fisher sendromu
« Farmakolojik (tropikamid, atropin,belladona alkaloidleri, ipratropium,epinefrin, fenilefrin, koka-
in, apraklonidin, serotonin-norepinefrin gerialim inhibitorleri).

basvuran hastalarda hala en sik olarak idyopatik HS tanisi kon-
maktadir (11).

Tablo 4. Horner sendromunun etiyolojik nedenleri

inme

Hemoraji

Tamorler

Arteriovendz malformasyonlar
Demiyelinizan hastaliklar
Siringomiyeli

Santral Horner
Sendromu

Siringomiyeli

Spinal kord timorleri

Akciger apeks timorleri

Brakiyal pleksus hasari (servikal kosta)
Iyatrojenik (boyun cerrahileri, sternotomi)
Tiroid timorleri

Preganglionik
Horner
sendromu

internal karotid arter diseksiyonu, anevrizmasi,
travmasi

Kavernoz sinls lezyonlari (timor, inflamasyon,
tromboz, anevrizma, karotikokavernoz fistil)
Kidme basagrisi

Raeder'in paratrigeminal nevraljisi

Postganglionik
Horner
sendromu

HS'da ayirici tanida nérogoriintileme, hastanin demografik
ve klinik ¢zelliklerine, anatomik lokalizasyona gore planlanmalidir.
Bu konuda literattrde farkli dneriler mevcuttur. Santral HS distn-
duren hipotalamus, beyin sapi, medulla spinalis belirtileri olan
olgularda beyin ve servikal manyetik rezonans gorintileme
(MRG) uygun olacaktir. Preganglionik HS ile uyumlu bulgular var-
liginda, toraks bilgisayarli tomografi (BT) ve servikal MRG patoloji-
yi ortaya koyabilir. Postganglionik HS tanisi, farmakolojik testlerle
veya mevcut klinik bulgularla destekleniyorsa karotis arter diseksi-
yonunu ve kaverndz sinls patolojilerini dislamak icin beyin MRG
ve supraaortik MR/BT anjiyografi yapilmalidir. Pratik olarak, farma-
kolojik anatomik lokalizasyonun yapilamadigi ttim izole HS olgu-
larinda, beyinden baslayarak T2 vertebraya kadar uzanan kismi
icerecek kontrastl beyin ve boyun MRG protokolU éneren yayin-
lar vardir (13). Rutin radyolojik gortntilemelerin yapilabildigi du-
rumlarda, klinik olarak da gerekli goriltyorsa beyin MRG, servikal
MRG (yag baskili T1-agirlikli incelemeler dahil), supraaortik ve int-
rakraniyal BT/MR anjiyografi ve toraks BT Horner sendromu etiyo-
lojisi arastirmak Uzere yapilabilir.

Argyll Robertson pupili: Duzensiz sekilli, 1si§a yanitsiz 1-2
mm ¢apinda kugtk pupilleri ifade eder. Kiglk pupiller 1s1ga yanit
vermezken, yakin refleksi alinir ve bu durum isik yakin disosiyas-
yonu olarak tanimlanir. Argyll Robertson pupillleri, genel olarak



norosifiliz bulgusu olarak bilinmekle birlikte, diyabet, multipl skle-
roz, Wernicke ensefalopatisi, Herpes zoster, sarkoidoz, Charcot-
Marie Tooth hastaligi gibi pek cok durumla birlikteligi de bildiril-
mistir (14).Fizyopatolojisi, dorsal ortabeyinde Edinger-Westphal
nlkleusuna gelen baglantilarin periakuaduktal gri cevherde ha-
sarlanmasi ile agiklanir. Bu sirada ventralde yer alan pupillerin ya-
kin refleksi yolu etkilenmedigi icin yakin refleksi korunur (15) (Ba-
kiniz Sekil 1).

Pontin hemoraji: Ponsun tegmental lezyonlarinda ézellikle
de pontin hemorajilerde bilateral pinpoint pupiller gérdltr. Pupil-
ler kiigUk olmasina ragmen isik refleksi alinabilir. Asagr inen sem-
patik yolun kesilmesinin yaninda parasempatik disinhibisyon, bu
tabloya katkida bulunur (2).

Midriyatik Pupil

Aydinlikta artan anizokori ve Isik yanitinin olmamasi midriya-
tik pupilin anormal olduguna isaret eder. Pupiller konstriksiyon
icin efferent pupillomotor yol, mezensefalondaki viseral okdlo-
motor (Edinger-Westphal) ntkleusta baslar ve siliyer gangliona
kadar okulomotor sinir lifleri icinde ulasir. Postganglionik uyarim
ise kisa siliyer sinirlerden iris sfinkterine ulasir. Akomodatif impuls,
pupillokonstriktdr impuls gibi Edinger-Westphal nikleusta baglar
ve ayni periferal yolu izler (2). Isiga yanitsiz midriyatik pupile ne-
den olan gdézin yapisal durumlar arasinda konjenital midriyazis,
aniridi, gecirilmis Gveit, akut agl kapanmasi glokomu, travma, ge-
cirilmis g6z cerrahileri sayilabilir. Yapisal nedenlerin disinda okulo-
motor kraniyal sinirden orbitada siliyer gangliyona giden pupillo-
konstriktor parasempatik yolda olusan hasarlar midriyatik pupil ile
sonuglanir. Okdlomotor sinirin hasarlanmasi ve tonik pupil bu ne-
denler icinde 6ne ¢ikmaktadir (16).

Midriyazis ayirici tanisinda farmakolojik test icin pilokarpin
kullanilir. Pilokarpin %0.1 solusyon gozlere iki damla uygulandi-
ginda, denervasyon hipersensitivitesi olan tonik pupil kiigtlecek-
tir. Eger pupilde hicbir degisiklik olmadiysa, pilokarpin %1-2'lik
soltsyon kullanilir. Normal pupil ya da oktlomotor sinir felci olan
pupil miyotik hale gelirken, farmakolojik midriyaziste degisiklik
gorilmez. Farmakolojik midriyazis, parasempatolitik (antikoliner-
jik) ve sempatomimetik (adrenerjik) etkili ilaglarla topikal veya sis-
temik maruziyet sirasinda ¢ikar. Farmakolojik pupil ayirici tanisin-
da, oncelikle hastaya g6z muayenesi icin midriyatik damlatilip
damlatiimadigr kontrol edilir. Daha sonra diger farmakolojik ajan-
lar degerlendirilir (Tablo 3). Midriyazisin diger nedenleri arasinda
benign epizodik midriyazis, migren iliskili midriyazis, epileptik nd-
betler sirasinda gézlenen midriyazis, tadpole pupiller, "Pourfour
du Petit" sendromu, Miller-Fisher sendromu ve botulizm
sayilabilir.

Okiilomotor sinir paralizisi: Okilomotor sinirin pupillomo-
tor liflerinin mezensefalondan orbitaya uzanan yol boyunca etki-
lenmesi ile midriyazis ortaya ¢ikar. Ancak izole midriyazis okulo-
motor sinir paralizisi ile iliskilendirilemez. Midriyazise ekstraokdler
hareket bozukluklari ve/veya pitozis eslik eder. Edinger-Westphal
nikleuslarinin izole hasarinda bilateral pupiller anormallikler ku-
raldir ama genellikle bu bolge lezyonlarinda diger okilomotor
nukleus kisimlari da etkilenir. Rostral ortabeyin lezyonlarinda (is-
kemi, hemoraji, infiltrasyon) fasikiler okilomotor sinir hasari olur
ve unilateral fiks dilate pupil gdzlenir, ancak diger rostral mezen-
sefalon yapilarinin da etkilenmesi ile kontralateral hemiparezi,
ataksi ve tremor eslik edebilir.

Mezensefalonu terk ettikten sonraki oktlomotor sinir suba-
raknoid kismi posterior serebral ve superior serebellar arterlerin
arasindan gecerek anteriora, kavernoz sintse uzanir. Pupillomotor
lifler oktlomotor sinir subaraknoid kisminda medial ve ylzeysel
olarak yerlestigi icin, kompresif lezyonlara hassastirlar ve bazal
menenjit, anevrizma, timaor, unkal herniasyon gibi basi yapan du-
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rumlarda hemen etkilenirler. Ancak mikrovaskuler okilomotor
sinir palsisinde en distal dolasim (vaso-nervorum) bozularak iske-
mi olur ve periferal yerlesimli pupillomotor lifler pek tutulmadig
icin midriyazis olmaz. Okilomotor sinir kaverndz kisminda da pu-
pillomotor lifler ayni sekilde inferior ve stiperfisiyal yerlesimlidir ve
pupiller basi yapan lezyonlardan etkilenir (2).

Tonik pupil (Adie pupili): Siliyer ganglion ve orbitada post-
gangliyonik kisa siliyer sinirlerin hasarlanmasi, internal oftalmop-
lejiye neden olur. Bazi olgularda denervasyon tek patolojik strec-
tir, iris sfinkter ve siliyer kas disfonksiyonu ile 1siga ve yakina yanit-
siz dilate pupil gelisir. GUnler icinde kolinerjik siipersensitivite ge-
lisebilir ve bunu da zamanla aberran reinnervasyon takip eder.
Okulomotor sinirde, parasempatik pupillomotor liflerinin cogun-
lugunun (30:1) akomodasyon lifleri olmasi nedeniyle aberran re-
innervasyon ile akomodatif lifler daha ¢ok yenilenir (1). Bu neden-
le, 151k refleksi alinamazken, guclu ve tonik yakin refleksi gelisir.
Konstriksiyon sonrasi gecikmis dilatasyonun da oldugu 1siga ya-
nitsiz bu pupile, tonik pupil (Adie pupili) adi verilir. Farmakolojik
tanticin dilde pilokarpin solisyonu kullanilir, pilokarpin tonik pu-
pilde denervasyon slpersensitivitesini gosterir. Her iki goze dam-
latilan 960.1 pilokarpin 30-40 dakika sonra kolinerjik stipersensiti-
viteye bagl olarak midriyatik tonik pupilde miyozise neden olur.
Genellikle unilateraldir, %20 hastada bilateral olabilir (1). Tonik pu-
pil U¢ grupta siniflandirilabilir: lokal tonik pupil, ndropatik tonik
pupil ve Adie tonik pupil sendromu (2).

i. Lokal tonik pupil: Siliyer ganglionu veya kisa siliyer sinir-
leri etkileyen orbital ve sistemik hastaliklarla beraber tipik olarak
tek tarafli olarak gorulur. En sik idyopatik olarak gelisir ve etiyolojik
bir neden bulunamaz. Herpes zoster, difteri, sifiliz, Lyme hastalig,
sarkoidozis, influenza, Vogt-Koyanagi-Harada sendromu, sinlzit,
orbital timérler, orbital cerrahiler, optik sinir kilif fenestrasyonu,
inferior dental bloklar ile iliskili olabilir (2, 17, 18).

ii. Noropatik tonik pupil:Yaygin periferik ve otonomik no-
ropatinin siliyer ganglionu ve kisa siliyer sinirleri etkilemesine
baglh bilateral tonik pupil goraldr. Sifiliz, kronik alkolizm, diabetes
mellitus, amiloidoz, sistemik lupus eritematozus, Sjégren sendro-
mu, kalitsal sensorimotor polinéroaptiler, Guillain-Barre sendro-
mu, Miller Fisher sendromu, paraneoplastik sendromla iliskili bir
bulgu olarak karsimiza ¢ikabilir (2, 17, 19).

iii. Adie (Holmes-Adie) Tonik pupil sendromu: Unilateral
veya bilateral tonik pupil ve alt ekstremitelerde derin tendon ref-
lekslerinin kaybi (arefleksi) ile karakterize idyopatik sendromdur.
Daha sik kadinlarda ve 50 yas altinda gézlenir. Hastalar iridopleji-
ye bagl fotofobi, karanlik adaptasyonunda zorluk gibi gorsel
semptomlarla gelirler. Genellikle tonik pupil tek taraflidir, ancak
yillar icinde her iki g6z de etkilenebilir. Akut evrede 1sik ve yakin
refleksi alinmazken haftalar icinde gelisen aberan reinnervasyon
ile yakin refleksi tonik ve gticli hale gelir. Iris sfinkterindeki koli-
nerjik stipersensitiviteyi gostermek icin dilte pilokarpin (%0.1) so-
lisyonu kullanilir. Yillar icinde tonik pupil 2-3 mm kug¢tlur, bazi
hastalarda kronik tonik pupil miyotik pupil haline gelir (2).

Benign epizodik midriyazis: Norolojik defisitin veya mig-
ren basagrisinin eslik etmedigi, tekrarlayan unilateral midriyazis
ataklariyla karakterizedir. Ayda 2-3 defa, stresi ortalama 12 saat
(10 dakika-7 glin) olan ataklar sirasinda bulanik gérme, orbital
agri eslik edebilir. Isik refleksi normaldir ancak bazi hastalarda azal-
mis akomodatif fonksiyon gérilmastdr. Iris sfinkterinin parasems-
patik yetmezligi veya iris dilatorinin sempatik hiperaktivitesi ile
iliskili durumlardan kaynaklandigi dustintlmektedir. Ileri arastirma
ve tedavi gerektirmez (2, 20, 21).

Migrenle birlikte benign midriyazis: Migren agrisi sirasin-
da 0.3 mm-2.5 mm arasinda degisen anizokori ile karakterizedir.
Anizokorinin mekanizmasi tam olarak bilinmemekle birlikte bazi
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hastalarda isik refleksi ve akomodotif refleksin azaldiginin gosteril-
mesi okiloparasempatik disfonksiyona isaret edebilir. Bazi du-
rumlarda sempatik hiperaktivite de katkida bulunmus olabilir (22-
24). Diger yandan zaten var olan benign fizyolojik anizokorinin
migren atadi sirasinda asikar hale gelmesine bagl olabilir. Sonug-
ta saglikl bireyde migren ataklari sirasinda stereotipik sekilde or-
taya ¢ikan midriyazis veya anizokori benign bir durum olarak ka-
bul edilir (25).

Epileptik nobetlerle iliskili midriyazis: Jeneralize tonik
klonik nébetler ve kompleks parsiyel nébetler sirasinda otonomik
semptom olarak 1sik yanitinin olmadigi bilateral pupiller midriya-
zis gorulebilir (26, 27). Daha nadir olarak fokal baslangich epilepsi-
lerde, epileptik odada ipsilateral veya kontralateral olabilen tek
tarafli midriazis bildirilmistir (28, 29).

Noromiiskiiler kavsak hastaliklarinda midriyazis: Miyas-
tenia Graviste pupil anormallikleri tipik olmamakla birlikte, pupil-
ler 15tk yanit hizinda bozukluklar bildirilmistir (30, 31). Botulizmde,

1siga ve yakina yanitsiz dilate pupiller gorilir (32). Isiga yanitsiz
midriyazisin varligi, miyasteniden ayirici bir bulgu olarak vurgu-
lansa da, bazi calismalarda pupil tutulumu hastalarin yarisindan
cok daha azinda gosterilmistir (33).

Miller Fisher sendromunda midriyazis: Bilateral tonik pu-
pil veya dilate pupiller Miller-Fisher sendromlu hastalarin yaklasik
yarisinda gozlenir (34). izole veya eksternal oftalmoplejinin eslik
ettigi akut bilateral midriyaziste Miller Fisher sendromu agisindan
anti-GQ1b antikorlari varligr arastiriimalidir (35).

Tadpole pupil: Aralikli olarak iris dilator kasinin segmental
spazmlarina bagl gelisen pupil sekil bozuklugudur. Pupil, tadpole
(kurbada larvasi, iri bas) seklini alir. Benign bir fenomen olup, haf-
talar boyunca glinde ¢ok defa tekrarlayabilir ve kendiliginden du-
zelir, aylar sonra tekrarlayabilir (36). Bildirilen hastalarin yaklasik
yarisinda ipsilateral Horner sendromu varligi mevcut oldugundan
okulosempatik defisit acisindan degerlendiriimeleri 6nerilmekte-
dir (37).
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Anamnez ve Muayene

Gift gorme bir kisinin tek bir imaji iki tane gérmesidir. Medi-
kal terim olarak bu durum diplopi olarak adlandirilir. Kisinin gor-
digu imajlar yan yana, Ust Uste binmis veya oblik olarak ayriimis
olabilir. Diplopi tek g&zle (monokdiler) veya iki gozle (binokdler)
bakarken ortaya cikabilir. Diplopi kalicr olabilecegdi gibi aralikli ola-
rak ortaya cikabilir (1). Bu durum bircok farkli etiyolojiye bagl or-
taya cikabileceginden ayrintili bir 8ykd ayirici tani icin cok dnemli-
dir. Anamnez alirken diplopiye yol acan lezyonun lokalizasyonu
(santral sinir sistemi, kranial sinirler, nromuskdler bileske, ekstra-
okuler kaslar veya orbita) anlasiimaya calisilir. Bazi nedenlerin tani
ve tedavisine kolaylikla karar verilebilir (1-3).

Diplopili bir hastada 6yki alirken semptomun siresi, baslan-
gict (ani veya basamakl), eslik eden diger semptomlar (gozde
agri, bas agrnisi, gtic kaybi veya diger norolojik defisitler), medikal
oyku ve ilaglar, bazi genetik hastaliklar acisindan aile dykisU, ya-
sam stili ve cevresel faktorlere maruziyet ve travma sorgulanmali-
dir (4).

Monokuler diplopi, tek gézle bakildiginda cift gérme olarak
tanimlanir. Bilateral monokdiler diplopi (birincil veya ikincil gérme
kortekslerini etkileyen hastaligin belirtileri olarak serebral diplopi,
poliopi ve palinopsi gibi ¢ok nadir durumlar disinda), bir "golge”,
"hayalet’, "pus" algisi veya hatta gérmeyen goz kapaliyken devam
eden agik bir "cifte gortinti’, okuler nedenleri destekler (2,5). Mo-
nokuler diplopinin yaygin nedenleri arasinda kirma kusuru (du-
zeltilmemis veya eski diizeltme), kornea kusurlar (kuru goz dahil),
katarakt veya makdler hastaliklar yer alir. Bu, bakan gézin Gzerine
bir igne deligi olan kapatici (veya benzeri bir aparat) yerlestirilerek
ve hastaya bunun cift gérmeyi iyilestirip iyilestirmedigi sorularak
kolayca dogrulanabilir. E§er dyleyse, hastaya norolojik patoloji ba-
rindirmadigina dair gtivence verilmelidir ve daha fazla degerlen-
dirme igin bir g6z doktoruna yonlendirilmelidir (1,2,6).

Kesinlikle monokuler olmamakla birlikte, klinisyenin, belirli
bir nesneyi gorintulerken okuler eksenlerin yanlis hizalanmasiyla
tetiklenebilen normal bir algi olan fizyolojik diplopinin farkinda
olmasi da yararlidir. Ornegin, ylze yakin tutulan bir ele odaklan-
mak, arka plandaki nesnelerin "cift" gériinmesine neden olur.
Ayni sekilde, uzaktaki bir hedefe odaklanmak ve bir nesneyi gorts
alani icinde yakin tutmak benzer bir fenomene neden olacaktir
(Or. "ylzen parmak" veya "Frankfurter illizyonu"). Bu fenomeni
kesfettikten sonra degerlendirme icin basvuran endiseli hastalara
tamamen dogal oldugu ve daha fazla arastirmaya gerek olmadigi
belirtilmelidir (1-3,7).

Binokuler diplopi, gozlerin/gérme eksenlerinin yanlis hiza-
lanmasinin bir sonucu olarak ortaya ¢ikar ve bu nedenle etiyoloji-
de daha ¢ok norolojik durumlar dustnulmelidir. Binokuler cift
gdrmenin degerlendirmesinde onceki diplopi ataklari, cocukluk
doneminde sasilik veya "géz tembelligi" dykust ve hastanin yakin
veya uzak zamanda kafa travmasi gegirip gecirmedigini sorgula-
mak gerekir (2-4). Yine diplopinin devamli mi yoksa aralikli mi
olup olmadigi, diplopinin yonu (Yatay, dikey veya egik/capraz),
diplopinin uzak veya yakin mesafede daha belirgin olup olmadig
ve diplopinin farkli bakis yonlerinde daha fazla (veya daha az) be-

lirgin hale gelip gelmedigi sorgulanmalidir. Cogu durumda, dip-
lopinin dogru lokalizasyonu, yalnizca dikkatli bir 6yku ile belirle-
nebilir. Son zamanlarda yapilan bir ¢alismada, etkili bir dyki ve
kapsamli bir incelemenin, vakalarin cogunda (%70,5) ¢ift gérme-
nin nedenini dogru bir sekilde belirledigini ve yalnizca kiguk bir
oranda (%4,7) acil tedavi gerektiren bir patolojinin buna neden
oldugunu bulmustur (8). Baska bir calismada, diplopi ile iliskili acil
servis basvurularinin %16'sinda potansiyel olarak yasami tehdit
eden nedenlerin (agirlikli olarak inme veya gegici iskemik atak)
mevcut oldugu bildirilmistir (9). Bu tur calismalar, dogru bir dyku
ve muayenenin etkinligini ve faydasini vurgular.

Norooftalmolojik muayene sirasinda belirlenmesi gereken ilk
durum, diplopinin monokiler mi yoksa binokdler mi oldugudur.
Fark, bir gozi kapatarak anlasilir. Bir g6z kapandiktan sonra diplo-
pi devam ederse, diplopi monokulerdir. Goz kapatildiktan (hangi-
sinin kapatildigi fark etmez) sonra diplopi kaybolursa, o zaman
binokulerdir ve kapsamli bir arastirma ile gérme eksenlerinin kay-
masina neden olabilecek etiyolojiler arasinda ayirici tani yapmak
gereklidir (1,3).

Monokuler diplopi genellikle duzeltilmemis kirma kusurlari
(astigmatizm) veya katarakttan kaynaklanir. Genellikle ayrintili bir
oftalmolojik degerlendirme ile etyoloji belirlenebilir. Tek tarafli
veya ¢ift tarafli monokdler diplopi veya poliopi (ikiden fazla go-
rint0), birincil ve ikincil gorsel korteks lezyonlari sonucunda nadi-
ren serebral kaynakli olabilir. Kataraktin neden oldugu ¢ift gérme-
de gorme keskinliginde azalma ve bulaniklik gibi iliskili semptom-
lar ortaya ¢ikabilir. Makuler bozukluklar metamorfopsi ile iliskilen-
dirilebilir (Amsler grid degerlendirmesi). Pinholl (igne deligi) testi,
optik bir neden ile diger monokuler diplopi formlari arasinda ay-
rim yapmakta yardimci olur (1-4,10).

Binokiler diplopi muayenesinde ise lokal bulgularin (g6z
kapadi pozisyonu, anizokori, gézlerde kayma, yiiz duyusu, orbiku-
laris okuli kuvveti ve egzoftalmi gibi) ve okiler motilitenin varligi
veya yoklugu degerlendirilmelidir. Diplopiyi dizgin bir sekilde
incelemek icin muayenede belli 6zelliklere dikkat etmek gerekir.
Bunlardan ilki pupil muayenesidir ve diplopi ile gelen bir hastada
tipik olarak bir anevrizmanin veya daha az yaygin olarak bir kitle-
nin UgUncU sinirin parasempatik liflerini etkilemesi ile baglantili
olarak gozbebegdi genislemesinin varligini kontrol etmek ¢ok
onemlidir (1,2,5).

Sonrasinda ise okdler motilite testlerine gecilir. Okdler moti-
lite bir nesneyi izlerken veya odagi bir noktadan digerine degisti-
rirken gozlerin hareketini ifade eder. Okumak, araba kullanmak ve
hareketli nesneleri takip etmek gibi gorevleri yerine getirmemizi
saglayan gérmenin dnemli bir yonuddr (2,4). Okuler motilite mu-
ayenesi, gozlerin farkli yonlerde ne kadar iyi hareket ettigini ve
harekette herhangi bir sinirflama veya kisitlama olup olmadigini
degerlendirmek icin yapilan bir testtir. Bu testler sirasinda diplopi
muayenesi icin hangi kasin islevsiz olduguna dikkat edilmesi
gerekir.

Vertikal diplopi ile basvuran hastalarda troklear sinir muaye-
nesine yonelik yapilmasi &nerilen t¢ asamali muayene vardir (11).
Buna gdre dncelikle birincil pozisyonda hangi gdzin daha yuksek



konumda oldugunu belirlemek gerekir. Yuksek konumda olan
(hipertropi) gozde sag alt rektus veya superior oblik kasin, asadi
konumda olan (hipotropi) gozde ise superior rektus veya inferior
oblik kasin etkilenmis olmasi mtmkundir. Daha sonra cift gor-
meyi kétilestiren bakis yoniini belirlemek gerekir (Or. sola bakis-
ta daha kotl olan sag hipertropi). Son asama ise diplopiyi koti-
lestiren bas egiminin yénini belirlemektir (Or. basin saga egil-
mesiyle daha kotd olan sag hipertropi) (12). Buna gore; sagda hi-
pertropisi olan bir hastada, sola bakista veya basi saga egmekle
vertikal diplopinin artmasi, saga bakista veya basi sola egmekle
de diplopinin duzelmesi sagda troklear sinir felcini distndurdr.
Skew deviasyon ile ayirici tanisi yapiimalidir.

Bu asamadan sonra torsiyonu cift Maddox cubukla 6lgmek
faydali olabilir. Maddox ¢ubukla vertikal diplopi degerlendirilirken
hastaya beyaz 151gin kirmizi ¢izgiye gére konumu sorulur. Dor-
dinct sinir felcinde, ¢ift Maddox cubugu tek tarafli eksiklotorsi-
yonu gostermelidir. Cift Maddox ¢ubugu bulgulari beklenenle
tutarli degilse skew deviasyonu géz éniinde bulundurmak lazim-
dir ve bunun icin de hastayi sirtistl yatirmak ve dikey sapmayi
tekrar kontrol etmek gerekir. Otolit disfonksiyonu ile iliskili olan
skew deviasyonda sirtistl pozisyon, vestibilo-okuler refleksin
ateslenmesindeki azalma nedeniyle vertikal deviasyonu azaltabilir
ve skew deviasyon duzelebilir (13,14).

Burada daha pratik olarak doktor parmagini dikey veya yatay
olarak tutabilir ve farkli bakis alanlarina hareket ettirerek goéruntd
ayriminin hangi bakis alaninda en kétl ve hangisinde en iyi oldu-
gunu sorabilir. Diplopinin yatay mi, dikey mi yoksa egik mi oldu-
gunu belirlemek icin sorular sorulmalidir. Yatay diplopide medial
rektus kasl, lateral rektus kasi veya her ikisi etkilenmis olabilir. Ar-
tan bakis yonu ile goéruntdlerin ayrilmasi, hangi ekstraokuler kasin
dahil oldugunu belirlemede yardimai olabilir. Imajlar bakis yoni
paretik kasin etki bélgesinde ise maksimal ayrilma gosterir. Orne-
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gin, sol troklear sinir felci cogu gorintd ayriminin sagda olmasina
neden olur (1-4).

Hastada g&z hareketlerinde belirgin bir kisitllik yoksa kapa-
ma testleri faydali olabilir. Kapama testleri belirli bir nesneye
odaklanirken goézlerin hizalanmasini degerlendiren bir géz mu-
ayenesidir. Doktor, hastadan bir goézinu kapatirken belirli bir nes-
neye odaklanmasini isteyecek ve daha sonra goézU acarken nes-
neye yeniden odaklanmak icin nasil hareket ettigini gézlemleye-
cektir. Bu islem daha sonra diger gozle tekrarlanir. Bu test tipik
olarak sasilik veya ambliyopi gibi durumlari teshis etmek icin kul-
lanilir. Bir g6z odagi yeniden saglamak icin hareket ederken digeri
sabit kalirsa, sasilik olarak bilinen gdzlerin yanlis hizalandigini gos-
terebilir. Gozler odagi yeniden saglamak icin uyum icinde hareket
ediyorsa, ancak bir goz digerinden biraz daha fazla hareket edi-
yorsa, bu, yalnizca binokiler goris bozuldugunda ortaya ¢ikan,
gozlerin ince bir yanlis hizalanmasi olan “foria” adi verilen bir du-
rumu gosterebilir (13,15).

Daha 6zel bir durum olan restriktif oftalmoplejinin tanisi icin
g6z hareketleri sirasinda g6z i¢i basinicin dl¢timesi faydali olabilir.
Restriftif oftalmopleji bir hastanin kasi siki ve fibréz veya sikismis-
sa ortaya ¢lkar ve kasin hareket alanindan uzaga bakmaya calis-
mak gz ici basincinda artisa neden olur. Yedi mmHg'lik bir artis
restriktif oftalmopati icin tanisal kabul edilir. Muayenede, hasta,
kisitl kasin gevsememesi nedeniyle rakip kasta bir zayifliga sahip
gibi gortinecektir. Graves hastaligi olan bir hasta, alt rektus kasinin
fibrozu nedeniyle siklikla bu sorunu yasayabilir. Bu gibi durumlar-
da, yukarr dogru bakmaya calisildiginda, etkilenen gozde g6z igi
basincr yikselir (2,16).

Diplopili bir hastada noérooftalmolojik muayeneyi dizgiin
takip testi, sakkadik gz hareketlerinin muayenesi, optokinetik
nistagmus testi ve forse diksiyon testi ile tamamlamak gerekir
(34).
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Cift Gorme

Diplopi nedenleri

Monokiiler diplopi

Diplopi nedenleri asagidaki tabloda 6zetlenmistir (1-4).

Binokiiler Diplopi
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Orbital Nedenler

Orbitaya ait nedenler siklikla monokdler diplopiye yol acar-
lar. Bunlardan en siklikla gortlen durumlardan biri strabismus,
yani sasiliktir (2). Strabismus gozlerin ayni noktaya odaklanmama-
sive gozlerin yanlis hizalanmasi anlamina gelir. Bir g6z diizgin bir
sekilde hedefe bakarken, diger goz ice, disa, yukariya veya asagiya
dogru kayabilir. Sasilik tanisi icin kullanilan testlerden en dnemlisi
kapama testidir ve bu testte bir g6z kapatilirken diger géz bir he-
defe sabitlenir. Doktor herhangi bir hareket veya sapma icin agik
gozU gozlemler. Test diger gz kapatilarak tekrarlanir (4,5). Diger
bir test olan okdler hizalama testi ise pratik olarak penlight veya
Maddox cubugu adi verilen bir aletin kullanilmasi ve gérintuler-
deki sapmanin ortaya koyulmasi ile gerceklestirilir (14,17).

Orbital frakturler de diplopiye yol acabilirler. Orbita ¢cevresin-
deki kemiklerin travmasi veya yaralanmasi orbita kiriklarina neden
olabilir. Bu, gozlerin hizalanmasini etkileyebilir ve ¢ift gérmeye yol
acabilir. Tanisinda medikal 6yku ile birlikte nérogdrintileme yon-
temleri yol gostericidir (18).

Norooftalmoloji pratiginde sik gortlen diger bir hastalik olan
tiroid g6z hastaligi (Graves oftalmopatisi) da diplopiye yol acan
ana nedenlerdir. Bu otoimmUn durum, asiri aktif tiroid bezi ile ilis-
kilidir. Goz kaslarinin inflamasyonu ve 6demine neden olarak cift
gormeye neden olabilir (19). Graves hastaliginda orbital tutulum
vakalarin 9%90'Inda gorulur ve siklikla sistemik tanidan ortalama
18 ay sonra ortaya ¢ikar (20,21). Nadiren &tiroidizm (%6), Hashi-
moto tiroiditi (%3) ve primer hipotiroidizm (%1) olan hastalari da
etkileyebilir (19,20). Tiroid oftalmopatisi, g6z kapaklarinda sisme
(6dem), gdzlerin kizarmasl, gozlerde agri veya rahatsizlik, gozlerin
etrafinda sislik, cift gorme, gézlerde batma hissi, gézlerin daha
fazla gézyasi Uretmesi, 1s1ga karsi hassasiyet gibi belirtilerle kendi-
ni gosterebilir. Ayrica gozlerin disa dogru itilmis gibi gorinmesi
(eksoftalmus) de tiroid oftalmopatisinin tipik bir belirtisidir. Bu
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hastalarda medikal 6ykd, ayrintili bir tiroid muayenesinin yaninda
tiroid hormonlari olan T3 (triiodotironin) ve T4 (tiroksin) dizeyleri
ve tiroid uyarici hormon (TSH) seviyesi de kontrol edilmelidir.

Graves hastaliginda, T3 ve T4 duzeyleri yUksekken TSH distk
olabilir. Ayrica bu hastalarda siklikla tiroid uyarici antikorlari (TSHR
antikorlar) yuksek 6lcalur (21). Bu hastalikta birden fazla kas tutu-
labilir. inferior rektus kasi en sik tutulur, bunu medial, superior ve
lateral rektus kaslarr izler. Diplopi paterni ilgili kaslara baghdir (19).
Graves hastaliginin tanisinda oldukga faydali bir diger ydntem de
orbita manyetik rezonans gértintileme (MRG) dir. Burada propto-
sis (siklikla bilateral), tendonlarin korundugu ektraokuler kas ge-
nislemesi, orbital yag ve konnektif doku gibi gozin cevresindeki
yumusak dokularda 6dem ve inflamasyon ve ciddi vakalarda op-
tik sinirin kompresyonu gézlenebilir. Tedavi, temel olarak tiroid
fonksiyonlarini dizenlemeye ve goz belirtilerini hafifletmeye
odaklanir. Tiroid fonksiyonlarini kontrol altina almak icin antitiroid
ilaclar, radyoaktif iyot tedavisi veya tiroid cerrahisi gibi yontemler
kullanilabilir. Goz belirtilerini ydnetmek icin ise g6z damlalari, suni
gozyasi kullanimi, kortikosteroid ilaclar veya g6z kapaklarinin cer-
rahi olarak diizeltiimesi gibi tedaviler uygulanabilir (20,21).

Orbita tumorleri, 6zellikle orbita icinde gelisen optik sinir gli-
omlari veya metastatik timorler gibi bazi timarler, g6z yapilarina
baski yaparak diplopiye neden olabildigi gibi orbital selllit obita
icinde gozlerin pozisyonunu ve hareketini etkileyebilen enfeksi-
yon ve ddeme neden olarak ¢ift gérmeye yol acabilir. Bu durum-
larda uygun antibiyoterapi tedavisi diizenlenmelidir (22,23). Orbi-
tal miyozit ise orbita icindeki kaslarin inflamasyonu ile seyreden,
enfeksiyon veya otoimmun durumlar dahil olmak Gzere cesitli ne-
denlere bagli olarak ortaya ¢ikabilen klinik bir durumdur. Géz kas-
lari etkilendiginde diplopiye yol acabilir ve tedavisi altta yatan eti-
yolojik faktdre gore diizenlenmelidir (24).



Eylem Teke, Levent Sinan Bir

-

Evet

Refraksiyon problemi
Lens patolojisi
Korneal patoloji
Vitreus patolojisi
Retinal patoloji

Slit lamba muayenesi
Oftalmolojik baki

Monokiiler diplopi

\.

Hayir

v
Restriktif mekanik orbitopati

v

Evet

Her iki glizde tutulum Tek bir goz de tutulum

! |

Graves hastaligi Orbital seliilit, apse
Orbital miyozit
Orbital pseudotiimor
Orbital timor

v

Kontrastl orbital MRG Kontrasth orbital MRG

Orbital diplopiye yaklasim akis semasi

infraniiklear, Niiklear ve interniikleer Nedenler

Okdler motiliteyi yonlendiren ve koordine eden sorumlu
anatomik yapilarin oldukga karmasik oldugunu akilda tutmak
onemlidir. Diplopiye neden olan daha uzak patolojiler (6rnegin,
izole kraniyal sinir felcleri, noromuskdler kavsak bozukluklar ve
orbital kisitlayicr strecler) basit olabilirken, bazen bir nérologun
tam bir lokalizasyon yapmasi icin daha proksimal lezyonlar zorla-
yici olabilir. Beyin sapindaki cekirdeklerin kortikal baglantilarini
etkileyen lezyonlar suprantkleer, cekirdekler arasindaki baglanti-
lari etkileyen lezyonlar interntkleer ve sinirleri, néromdaskdler kav-
sagl veya kaslari etkileyenler lezyonlar infrantklear olarak adlandi-
rilr (1-3).

infraniiklear Nedenler

Diplopiye yol acan en sik infrantklear nedenler kranial sinir
felcleri, travmalar, Miyastenia gravis ve diger néromuskuler sistem
hastaliklan, tiroit géz hastaligi (Graves hastalidi), orbital nedenler
ve okuler miyopatiler sayilabilir. Burada diger nedenler bolimun
farkli kisimlarinda anlatildigi icin kranial sinir felclerinden séz edi-
lecektir. Okllomotor (Ill), troklear (IV) ve abdusens (V1) kranial si-
nirler, frontal g6z alanlarindan, serebellumdan ve diger yapilardan
modulasyonla beyin sapindan kaynaklanan karmasik okiler moti-
lite mekanizmasinin son aracilaridir. Bu kranial sinirlerin temel
motor fonksiyonlari tabloda gosterilmistir (25,26,27).

lIL, IV. ve VL. Kranial Sinirler ve Fonksiyonlari:

Sinir Ekstraokiiler Primer Sekonder Tersiyer
Kas Fonksiyon  Fonksiyon Fonksiyon
w  Medial Adduksiyon X X
rektus
Superior - . .
rektus Elevasyon Intorsiyon Adduksiyon
inferior . !
rektus Depresyon  Ekstorsiyon Adduksiyon
inferior : )
oblik Ekstorsiyon Elevasyon, Abduksiyon
Superior - . )
v oblik Intorsiyon Depresyon, Abduksiyon
Vi Lateral Abduksiyon X X
rektus

11l. Kranial Sinir Felci

Okilomotor sinir felci olarak da bilinen Gglncd sinir felci,
okutlomotor sinir (lll. Kraniyal sinir) tarafindan kontrol edilen kasla-
rn zayifigi veya felci ile karakterize edilen bir durumdur. Ana
semptomlar olarak ¢cogunlukla diplopi ve pitoz ile ortaya ¢ikan
yaygin bir klinik tanidir. Bu hastaligin etiyolojisi karmasiktir. Anev-
rizma, diabetes mellitus, travma, hipofiz timorleri, kavernoz sinis
fistulU, kavernéz hemanjiyom, kavernéz sinds trombozu, agrili of-
talmopleji, travma, enfarktis, subaraknoid kanama ve merkezi si-
nir sistemi enfeksiyonlar gibi bircok durumun bu tabloya neden
oldugu bildirilmistir (25,28).

Uciinct sinir nikleusunun kendine &zgl anatomisi, onu
orta beyinde etkileyen lezyonlarin benzersiz klinik gérinimlerin-
den sorumludur. Ntkleer Ill. kranial sinir felcinde hastalarda iki ta-
rafli tam pitoz, kontralateral supradiksiyon zayifligi ve ipsilateral
adduksiyon ve inferoduksiyon felcleri gordlr. Pratikte ayni hasta-
da bu bulgularin timu nadirdir, clinkU etiyolojik lezyon neredey-
se her zaman birkag alt cekirdedi ve mezensefalondan gecen fasi-
kulleri etkiler (29). Nukleer lezyonu olan hastalarda en sik goriilen
motilite bozuklugu adduksiyon felcidir. Pupil tutulumu ve bilate-
ral pitozis cok daha az gordlir. NUkleer lezyonu olan hastalarin
cogunda yUrime bozuklugu, ataksi ve kontralateral hemiparezi
gibi eslik eden bir norolojik anormallik vardir, fakat nadiren baska
bir nérolojik defisit olmayabilir ve bu nedenle izole nukleer IIl. si-
nir felci olan hastalarda ayirici tanida beyin sapi patolojisi akilda
tutulmali ve beyin MRG cekilmelidir (28,29).

NUkleer/fasikuler lezyonlarin en yaygin etiyolojisi, posterior
serebral arterin medial mezensefalik dallari bolgesinde iskemi,
daha az yaygin olarak neoplazmalar ve inflamatuar durumlardir.
Uclincd sinirin fasikdlleri, red nikleustan, kortikospinal yollardan
ve serebellar pedinkul yakinindan gecerek orta beyni dorsalden
ventral ydne dogru kat eder. Bu bélgede red nikleusun kontrala-
teral titremeye (Nothnagel sendromu) yol agarken, hem red niik-
leus hem de substantia nigra etkilendiginde kontralateral hemi-
parezi ve koreiform hareketler meydana gelebilir (Benedikt send-
romu). Kortikospinal yolak tutulumu ise eslik eden kontralateral
hemipareziye (Weber sendromu) neden olur. iskemi fasikdiler I1I.
Kranial sinir felcinin en yaygin nedenidir, bunu hemorajik ve de-
miyelinizan lezyonlar takip eder. Daha az yaygin etiyolojiler ara-
sinda neoplazmalar, enflamatuar durumlar (nérosarkoidoz, Beh-
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cet hastaligi ve enfeksiyonlar tuberkiloz, sistiserkoz gibi) yer alir
(25,28).

Uclinci kranial sinirin fasikdlleri, Ustte posterior serebral ar-
ter ve altta superior serebellar arter arasindan orta beyinden
ventral olarak ¢ikarken, sinir, duray delip kavernéz sintse girene
kadar subaraknoid boslukta, posterior komunikan arterin altinda
ve ona paralel ilerler. Subaraknoid bosluk, Ggdncl sinir hasarlari-
nin en yaygin anatomik yeridir. Siklikla internal karotid ve posteri-
or komunikan arterlerin bileskesinde olusan bir anevrizmadan
kaynaklanan kompresyona bagli ortaya ¢ikar (30). Hala ginimuiz-
de rlptdre bir anevrizmanin neden oldugu subaraknoid kanama-
si olan hastalarda ¢ok ytksek morbidite ve mortalite orani vardir:
%15'i hastaneye ulasmadan 6lmektedir, %401 hastanede ¢lmek-
tedir ve hayatta kalanlarin Ggte biri major nérolojik sakatlik yasa-
maktadir. Bu nedenle, kompresif lll. Kranial sinir felci ile gelen bir
hastada ruptdre olmamis serebral anevrizma yasami tehdit eden
bir acil durum olusturur. Oykii ve muayene bulgularina dayali ola-
rak iskemik ve kompresif lll. kranial sinir felclerini glvenilir bir se-
kilde ayirt etmek mimkun degildir ve bu nedenle &ézellikle anev-
rizma stphesi uyandiran olgularda (Pupilin tutuldugu olgular) in-
vaziv olmayan norogorintileme artik oldukca kabul géren bir
standarttir. Bu yontemlerle tim rlptlre olmayan anevrizmalarin
neredeyse %7100'U saptanir. Codu posterior kominikan arter
anevrizmasinin lll. kranial sinir felcine neden olmasi icin en az 4
mm olmasi gerekir ve bilgisayarli tomografi anjiyografi (BTA)
ve/veya manyetik rezonans anjiyografi (MRA) >3 mm olan tim
anevrizmalari saptayabilir (30,31).

Subaraknoid bolgede Ill. kranial siniri etkileyebilecek diger
durumlar arasinda dolikoektazik baziler arter kompresyonu, lIl.
kranial sinir schwannomlari, enfeksiyonlar, timérler (kompresyon
yapan veya infiltratif), inflamatuar hastaliklar, transtentorial herni-
asyon, ve kafa travmalari sayilabilir (25,28). Subaraknoid boslugu
gectikten sonra, UgUncU sinir durayl deler ve dérdinci sinirin
Uzerindeki lateral dural kivrimlarda ve internal karotid arterin (ICA)
intrakaverndz kisminin lateralinde yer aldigi kavernéz sinlse girer.

Kaverndz sintisiin benzersiz noérovaskuler anatomisi nede-
niyle, bu bdlgede tabloya genellikle diger motor ve duyusal kra-
niyal sinirlerin tutulumu eslik edebilir. Bu bdlgede en sik nedenler
maligniteler, metastatik lezyonlar, pituiter timaorler ve pituiter
apopleksi, internal karotid arter anevrizmalari, dural kavernoz fis-
tUller, dural sinls trombozlari, 6zellikle diabetik hastalarda mukor-
mikozis ve inflamatuar hastaliklar, enfeksiyonlar ve idiopatik infla-
matuar sendrom (Tolosa-Hunt sendromu) olarak sayilabilir (30).

Uciinct sinir kaverndz siniisten cikarken ya kavernéz sini-
stin sinirnda ya da sinir stperior orbital fisstre girerken Ust ve alt
boltumlere ayrilir. Ust balim, Ust rektus ve levator palpebra supe-
rioris kaslarini innerve eden liflerden olusur ve alt bolum, alt rek-
tus, alt oblik ve medial rektus kaslarini innerve eden lifleri icerir.
Bu bolgede yakin anatomik komsuluk nedeniyle V. ve VI. kranial
sinirler, trigeminal sinirin birinci dalinin tutulumuna dair bulgular
eslik edebilir. E§er lezyon, superior orbital fisstire kadar uzanmissa
orbital apeks sendromu denir ve optik sinir tutulumundan kay-
naklanan gérme kaybi da tabloya eslik eder (28). Bu bolgede izle-
nen lezyonlar arasinda neoplazmlar, enfeksiyonlar, mukosel, infla-
matuar hastaliklar (Ozelikle grantlamatoz polianijitis) ve travmalar
mevcuttur (25,30).

lll. kranial sinir felci olan hastalarin yonetiminde en énemli
tani yontemi mevcut Oneriler esliginde 6ncelikle invazif olmayan
norogorinttlemelerdir. BTA kuctk anevrizmalar tespit etmede
MRA'dan biraz daha hassas oldugundan, gerceklestirmesi hizli
oldugundan ve kolayca bulunabildiginden, tercih edilen gorin-
tileme yontemidir. Bu ¢alisma normalse, GgUncl sinirin anevriz-
mal kompresyonunu kagirma sansi son derece kuguktir. BTA nor-
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malse ve hasta daha yasliysa (genellikle 50 yas veya tzeri kabul
edilir) ve vaskuler risk faktorleri varsa, hastayi iskemik Ill. kranial
sinir felci on tanisiyla 2 ila 3 ay izlemek onerilir. Mikrovaskdler ne-
den olasi degilse, diger nedenleri dislamak ve Ugdncu sinirin sey-
rini degerlendirmek icin MRA ile MRG bir sonraki uygun adimdir.
Noromiskuler bileske hastaliklari da dislanmalidir (25,30).

IV. Kranial Sinir Felci

Binokdler vertikal diplopinin en yaygin nedeni IV. kranial sinir
felcidir ve herhangi bir yas grubunda gérilebilir. Izole dérdinci
sinir felcinin en sik nedenleri arasinda konjenital anomaliler, trav-
ma, mikrovaskilopati, intrakranial neoplazmlar ve belirleneme-
yen nedenler gibi farkli etiyolojiler bildirilmistir (26,32).

lll. ve VI. kranial sinir felclerinden farkli olarak IV. kranial sinir
felci nadiren yasami tehdit eden potansiyel bir bozuklukla iligkili-
dir, ama bu sinirin felcinin saptanmasi, ekstraokuler hareketlerin
araligi, géz bebeklerinin boyutu ve reaktivitesi ve géz kapaklari-
nin pozisyonunun dederlendirilmesinin 6tesinde testler gerektirir
(18). Bu sinir seyri boyunca bes anatomik baltime ayrilabilir: beyin
sapl, subaraknoid bosluk, tentorial, kavernoz ve orbital (26).

Stperior oblik kasin ¢ fonksiyonu vardir: insiklotorsiyon,
depresyon ve abduksiyon. Goziin konumuna bagli olarak, bu ey-
lemlerin rolU degisir. Primer bakista, birincil fonksiyonlar insiklo-
torsiyon ve depresyondur. G6z adduksiyondayken, kas bir depre-
sor gorevi goriirken, abduksiyonda islevi insiklotorsiyondur (33).

IV. kranial sinir felcli hastalarda muayenede dikkat edilmesi
gereken noktalardan baslicasi bas pozisyonudur. Hastalar genel-
likle dordinci sinir felcinin (okuler tortikolis) karsisindaki tarafa
cene asagl pozisyonda bir bas egimi benimserler. Bu, gozu felcli
superior obligin etki alanindan uzaklastirir ve diplopiyi azaltir. Na-
diren hastalar baslarini dordincu sinir felci ile ayni tarafa egebilir-
ler. Bunun diplopik goruntuler arasindaki mesafeyi artirdigi ve
hastanin iki gortintly daha kolay gérmezden gelmesine olanak
sagladigi tahmin edilmektedir. Ek olarak, dogustan dérdinc sinir
felci olan kisilerde, felcin karsi tarafinda da orta yiz hemihipopla-
zisi gelisebilir (26).

Bu hastalarda ayrica goz hareket araligini da degerlendirmek
gerekir cinkd genellikle duksiyonlarda sinirlamanin belirgin oldu-
gu Gglncd ve altinc sinir felglerinin aksine, doérdtnct sinir felgli
hastalar buytk 6l¢tide tam okdler motiliteye sahiptir. Zaman za-
man, klinisyen g6z adduksiyonda iken bir miktar depresyon kisitli-
Ii§1 saptayabilir, ancak bu genellikle inceliklidir ve kolayca gdézden
kacar. Dordincu sinir felcinin teshisine yardimci olan  teknik,
Parks-Bielschowsky 3 asamali testtir. Bu testte, farkli bas pozisyon-
larindaki sapma miktarini dlgmek icin kapama-agma testi yapilir
(26). Uc adimli testteki ilk adim, hangi géziin birincil pozisyonda
hipertropik oldugunu  belirlemektir. ikinci adim hipertropinin
saga bakista mi yoksa sola bakista mi arttigini belirlemektir. Uglin-
cl adim, basin sola egilmesi veya sada egilmesiyle hipertropinin
artip artmadiginin belirlenmesidir. Bu test icin primer konumdaki
hipertropyayl, yana bakislari ve bas egmelerini 6lgmek icin priz-
malar, Maddox ¢ubugu veya kirmizi filtre kullanilabilir. Ayrica su-
perior oblik kasin primer fonksiyonu insiklotorsiyon oldugundan,
diplopinin torsiyonel bir bileseninin saptanmasi dordincl sinir
felci tanisini koymada yardimci olur. Anamnez alinirken, diplopik
gorintulerin dikey yonelimi yaninda egik gértinip gértinmedigi
de sorgulanmalidir (26,32).

Edinilmis bir dérdincd sinir felcinin cesitli nedenleri olmasi-
na ragmen, klinisyen baslangicta dekompanse bir dogustan dor-
ddncu sinir felci olasiligini dislamalidir. Bircok yayinda hastalarin
yaklasik %50'sinde konjenital bir etiyoloji oldugu varsayilmistir
(32). Bu tabloda artan yasla birlikte, fizyonel amplitudler azaldik-
ca veya kafa travmasi veya dnemli bir sistemik hastaliktan sonra,



kisi dogustan veya uzun stredir devam eden doérdincu sinir felci
ile binokuler gérmeyi artik strdtremeyebilir. Dikkatli bir dyki al-
mak ve hastanin eski fotograflarindan bas ve goz pozisyonlarini
incelemek cok onemlidir. Yukariya bakista asagi bakistan daha
belirgin veya ona esit olan bir hipertropinin, dekompanse konje-
nital dérdincd sinir felcinin karakteristigi oldugu ve iskemi, timaor
ve travma vakalarinda hic gortlmedigi dne strtlmstir (26,32).

Klinik bulgular dogustan veya uzun stredir devam eden bir
dordline sinir felcini desteklemiyorsa, hastada sonradan kazanil-
mis bir nedeni arastirmak gerekir ve genellikle bu nedenler ana-
tomik lokalizasyona gore arastirilir (Beyin sapi, subaraknoid bos-
luk, kaverndz sinls ve orbita). Beyin sapi icinde, dérdincU sinirin
fasiktler kismi kisadir, bu nedenle nikleer ve fasikiler lezyonu
ayirt etmek neredeyse imkansizdir. Burada hastada daha c¢ok
kontralateral Horner sendromu veya internikleer oftalmopleji
gibi ek iliskili norolojik bulgular olur. Beyin sapi nedenleri inme,
demiyelinizan hastaliklar, timorler ve arterioventz malformasyo-
nu icerir. Subaraknoid bosluk icinde, dérdtncd bir sinir felci siklik-
la izole gelisir. Sinirler 6n meduller velumda kesistikten sonra, ten-
toryumun serbest kenari tarafindan iletilen karsi kuvvetlerden
kaynaklanan yaralanmaya karsi savunmasizdir. Bu, bircok kafa
travmasi vakasinda olasi bir mekanizmadir. Vasa nervorumda aza-
lan perflzyon nedeniyle mikrovaskiler iskemi, diabetes mellitus,
hipertansiyon, hiperlipidemi ve sigara icme gibi vaskulopatik risk
faktorleri olan kisilerde goérulebilir. Bununla birlikte, iskemik bir
monondropati 3-6 ay icinde tamamen duizelmelidir. Bu meydana
gelmezse, hasta alternatif bir neden icin degerlendirilmelidir. Su-
baraknoid boslugu (beyin omurilik sivisi) iceren herhangi bir enf-
lamatuar, enfeksiydz veya neoplastik stireg, dérdincd sinir felcinin
potansiyel bir nedenidir. Nadiren, dérdlncU sinirin sikismasi me-
ninjiom, pinealom veya schwannom gibi kitlesel bir lezyona bagl
olabilir (32,34).

Kavernoz sints bozukluklari tipik olarak Ggtincd, dérdincd,
altinci ve oftalmik sinirler dahil olmak Gzere cok sayida kranial n6-
ropatiye yol acar. Okulosempatik yol etkilenmesi (ipsilateral Hor-
ner sendromu ile kendini gosterir) de eslik edebilir. Bu semptom-
lar cesitli kombinasyonlarda ortaya cikabilir. Nedenleri arasinda
timor, anevrizma, vaskiler fisttl, enfeksiyon, inflamasyon ve
tromboz sayilabilir. Nérogoriinttleme (vaskuler calismalar dahil),
kavernoz sinds hastaliginin ayirici tanisini aydinlatmakta kritik bil-
giler saglar (31,32). DordUncu siniri etkileyen orbital sendromlar
genellikle diger okdler motor kranial sinirleri de etkiler. Proptozis,
kemozis, konjonktival enjeksiyon ve goz kapagi ¢demi gibi orbital
belirtiler belirgindir. En yaygin etiyolojiler timor, enfeksiyon, infla-
masyon ve travmadir (34).

IV. kranial sinir felci olan hastalarin tanisinda goérinttleme
kritik bir rol oynar. Dérdiinct sinir boyunca herhangi bir lezyonu
dislamak icin beyin MRG'si gereklidir. Ek olarak, bazi olgularda or-
bital gorinttleme ek bilgi saglayabilir. Bu hastalarin tedavisinde
ana amag primer pozisyondaki énemli 6lctide yanlis hizalanma,
okuler tortikolis ve diplopiyi dizeltmektir ve tedavinin temeli cer-
rahi olsa da bazi durumlarda prizma ve botulinum toksini kullani-
mi dustnulebilir (34).

VI. Kranial Sinir Felci

Altinci kranial sinir olan abdusens siniri, gézin abduksiyonu
icin sadece ipsilateral lateral rektusu innerve eder. Motor néronlar,
kaudal dorsal ponsta abdusens ¢ekirdeginden kaynaklanir, beyin
sapinda abdusens fasikulin olusturmak icin cekirdekten cikar ve
subaraknoid bosluga girmek icin beyin sapini pontomedydiller bi-
leskede terk eder (27). Sinir daha sonra keskin bir agiyla donds ya-
par ve klivus ile petréz apeksin tzerinden dik bir sekilde tirmanir.
Petroklival bagin altindan gecer ve Dorello kanalini deler, burada
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dural baglanma onu kafa ici basing artisi ve travmaya karsi savun-
masiz hale getirir. Daha sonra, kaverndz sintsu internal karotid
artere bitisik olarak gecer. Sempatik lifler, trigeminal sinirin oftal-
mik bolimi boyunca devam etmeden 6nce, kaverndz sindiste
abdusens siniri ile kisa bir stre seyahat eder. Sinir daha sonra late-
ral rektus kasini innerve etmek icin superior orbital fisstirden orbi-
taya gecer. Abdusens siniri yaralanmasi, tek tarafli abduksiyonda
kisitlilik ve etkilenen lateral rektusun hareket yoninde daha belir-
gin olan binokdler yatay diplopi ve eso-deviasyona yol agar (35).

izole abdusens sinir felci en yaygin okiler motor kranial né-
ropatidir. Abdusens felci olan bir hastayr degerlendirmenin ilk adi-
mi, defisitin norolojik olarak izole olup olmadigini belirlemek ve
eger izole degilse “yakinligini” dikkate almaktir. Herhangi bir kafa
travmasi OykUsu, vaskuler risk faktorleri, sistemik malignite veya
dev hucreli arteriti dUsindUren semptomlar arastiriimalidir. Agri-
nin varligi tipik olarak inflamatuar veya vaskuler bir etiyolojiye isa-
ret eder. Beyin sapi semptomlar (hemiparezi, ataksi, vertigo, vb.),
subaraknoid bosluk semptomlari (bas agrsi, biling bozuklugu,
meningismus, papilddem), kavernoz sinds semptomlari (okdlo-
motor, troklear veya trigeminal sinirin ilk ve ikinci dallar ile ilgili
semptomlar veya ipsilateral Horner sendromu) veya orbital apeks
semptomlari (optik sinir, oktlomotor, troklear veya trigeminal si-
nirin ilk dali) 6zel olarak sorgulanmalidir (36).

Abdusens felcine neden olan yaygin beyin sapi patolojileri
arasinda enfarktis, timor ve demiyelinizasyon bulunur. Abdu-
sens felcine neden olabilecek subaraknoid alandaki patoloji, me-
nenjiti ve yiiksek veya dustk kafa ici basincini ierir. idiyopatik int-
rakranial hipertansiyon baglaminda, abdusens felci klasik "yanlis
lokalizasyon isareti"dir. Petroz apekste, petréz kemik kiriklari, fasi-
yal ve vestibilokoklear sinir tutulumu ile birlikte inflamasyon veya
apse kaynakli Gradenigo sendromu veya klivus timérleri neden
olabilir. Kaverndz sintste anevrizma, neoplastik infiltrasyon, idiyo-
patik inflamasyon (Tolosa-Hunt sendromu), enfeksiyon ve kaver-
noz-karotid fistullerin tima abdusens felci ile sonuglanabilir. Orbi-
tal apekste, mukor veya aspergilloz ile enfeksiyon, diyabetiklerde
veya badisikligi baskilanmig hastalarda olduk¢a énemlidir, ancak
bu bolgede neoplastik infiltrasyon ve idiyopatik inflamasyon da
meydana gelebilir. Abdusens felcinin tanisal degerlendirmesi ti-
pik olarak beynin kontrastli MRG'si ile baslar. Sonrasinda ise lom-
ber ponksiyon ve kapsamli serolojik ve sistemik degerlendirme
gerekebilir (27,36).

Mikrovaskuler iskemi, vaskiler risk faktorleri olan 50 yasin
Uzerindeki hastalarda izole tek tarafli abdusens felcinin yaygin bir
nedenidir. Agri, vakalarin en az %54'inde mevcuttur ve genellikle
cok siddetlidir ve abduksiyon defekti olan g6z cevresinde lokali-
zedir. Nérogoéruntileme nonspesifiktir ve bu hastalarda felg tipik
olarak 10-12 hafta icinde kendiliginden duzelir. Mikrovaskdler is-
kemi en olasi tani oldugunda (Tek tarafli, norolojik olarak izole,
agnil olan ve vaskuler risk faktorleri eslik eden olgularda) acil be-
yin MRG'si ile devam etme kararina karsl, takip 6neren yayinlar da
mevcuttur. Gorlintlleme yapilmazsa, yakin takip dnerilir ve takip-
te semptomlar zamanla dizelmezse gérintileme zorunludur
(27,36).

Sonug olarak VI. sinir felcinin etiyolojileri cok sayida ve cesitli-
dir. Kapsamli klinik éykd ve fizik muayene, uygun tanisal deger-
lendirmeye rehberlik etmede zorunludur. Travmatik olmayan, izo-
le mononoropatisi ve vaskuler risk faktorleri olan yasl hastalar icin
endike olan tetkiklerle ilgili tartismalar devam ederken, 50 yasin
altindaki bir hastada, izole olmayan herhangi bir abdusens felci
icin acil ndrogdrinttleme zorunludur. Kanser dykist veya mikro-
vaskuler risk faktorlerinin yoklugunda nérogoriintileme oneril-
melidir (27).
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11, IV ve VL. Sinir Palsi
_— —~—
izole T Kombine
+
Tipik iskemik J
(Vaskdler risk faktorleri, agri) Orbital apeks veya kavernoz siniis
/ \ bulgulan
Evet Hayir (Ret.roo.rbltallagrl, el.(softalm.us,
konjuktival hiperemi, kemosis,
A X O . diger iliskili nérolojik bulgular)
Takip ;ﬂS‘ﬁEL;‘% | 1zole IV veya VL.sinir palsi
Norooftalmolog goriist Luplier tutulum
l l Kavernoz siniis trombozu
Anevrizma Kontrasth orbital MRG Anevrizma
Yer kaplayan lezyon Kontrastli kranial MRG F|stu!. )
Vasklit
MRG, MRG/BT l
Anjiografi DSA) Kontrasth orbital MRG
+
Kontrasth kranial MRG

IIl.,, IV. Ve VI. Kranial sinir felclerinde yaklasim algoritmasi

interniikleer Nedenler

Yaygin olarak interntkleer oftalmopleji (INO) olarak da ad-
landirilan interntkleer oftalmoparezi, etkilenen gézde zayif ve ya-
vas adduksiyon ve kontralateral gézde abduksiyon nistagmusu ile
horizontal géz hareketlerinde bozulma ile karakterize spesifik bir
bakis anormalligidir. Ponsun veya orta beynin dorsomedial beyin
sap! tegmentumunda medial longitudinal fasiktlde (MLF) bir lez-
yondan kaynaklanan en lokalize beyin sapi sendromlarindan biri-
dir (37).

interntkleer oftalmoplejili hastalar degisen siddette semp-
tomlar bildirir. Bazi hastalar horizontal bakista bulanik gérme veya
diplopi veya bas donmesi bildirebilir. Sasirtici bir sekilde, bazi has-
talar dikey diplopiden sikayet edebilir. Primer pozisyondaki dikey
diplopi, zayif adduksiyon yapan gézun hipertrofik olmasiyla géz-
lerin carpik sapmasindan (skew deviasyon) kaynaklanir. Skew de-
viasyon, i¢ kulagin otolitik organlarindan gelen suprantkleer gir-
dinin asimetrik olarak bozulmasinin neden oldugu, goézlerin verti-
kal olarak yanlis hizalanmasidir (37,38).

interntikleer oftalmoplejinin ayirt edici ¢zelligi, etkilenen
medial longitudinal fasikdl ile ipsilateral gézde adduksiyonda ha-
fif sinirflamadan ciddi adduksiyon kisitlamasina kadar degisebilen
bozulmus adduksiyondur. Buna bagl olarak abduksiyon yapan
diger gozde nistagmus vardir ve genellikle birkag atim strer (39).
interniikleer oftalmoplejisi olan hastalar, lezyon ponsta ise yakin
bir hedefe konverjans yapabilir. Horizontal sakkadlar ve konver-
jans sirasinda medial rektus disfonksiyonunda diger medial rektus
glcsuzltik nedenlerini dislamakta faydahdir. Tum INO'lu hastalar-
da taniyr dogrulamak ve medial longitudinal fasikdl lezyonunun
yerini belirlemek icin diger beyin sapi belirtileri arastiriimalidir. Bi-
tisik beyin sapi yapilaryla iliskili medial longitudinal fasikul lez-
yonlar, cesitli okiler motor belirtiler Gretebilir ve INO arti send-
romlar olarak adlandirilir.

Bunlar;

« Paramedian pontin retikiler formasyonu (horizontal ba-
kis merkezi) ve medial longitudinal fasikilt etkileyen bir
lezyon "bir bucuk sendromu" na yol agar ve karsi gézde
abduksiyon hari¢ tim horizontal hareketlerin kaybi ile
karakterizedir.
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o Tektarafli INO'ya, skew deviasyon veya iliskili troklear sinir
felci nedeniyle vertikal sasilik eslik edebilir.

» Wall-eyed bilateral interntikleer oftalmopleji (WEBINO),
bilateral interntkleer oftalmoplejinin bilateral ekzotropya
ile birlikte oldugu nadir bir hastaliktir ve ekzotropyanin
otolitik organlardan gelen girdinin bozulmasindan kay-
naklandigi distnilmektedir (37-39).

interniikleer oftalmopleji vakalarinin yaklasik ticte biri en-
farktUsten kaynaklanir ve genellikle tek taraflidir ve yasli bireyler-
de gorilur. Multipl skleroz (MS) gibi demiyelinizan bozukluklar,
vakalarin Ucte birini olusturur ve ¢cogunlukla iki taraflidir ve geng
eriskinlerde ve ergenlerde gorilir. Bazi arastirmalar INO'nun MS
hastalarinin yaklasik %23'tinde gérildigunt gostermistir. Intra-
nukleer oftalmoplejinin diger nedenleri arasinda travma, tentor-
yal herniasyon, enfeksiyonlar (HIV, sifiliz, sistiserkoz, herpes zoster,
ttberktlom gibi), timaorler (medulloblastoma, glioma, lenfoma,
metastazlar), vaskulit (sistemik lupus eritematozus (SLE), Sjégren
sendromu), iyatrojenik yaralanma ve beyin sapi kanamasi sayilabi-
lir. Erkeklerde ve kadinlarda INO insidansi hemen hemen esittir.
Tum INO vakalarinin yaklasik yarisi bir yil icinde dtzelir (37-39).

Tedavi altta yatan nedene baghdir. Akut inmeler hastaneye
yatis ve norolojik degerlendirme gerektirir. Demiyelinizasyon, en-
feksiydz ve travmatik etiyolojileri olan ¢cogu hasta tam iyilesme
gosterir, fakat serebrovaskiler hastaligi olan hastalarda iyilesme
daha sinirlidir. Kalici INO olan hastalarin cogunda minimal semp-
tomlar vardir. Diplopisi olanlar botulinum toksin enjeksiyonlarin-
dan veya Frenzel prizmalarindan fayda gorebilir (37,40).

Skew Deviasyon

Skew deviasyon terimi, posterior fossada suprantkleer du-
zensizliklerden kaynaklanan vertikal yanlis hizalama icin kullanilir.
Bu lezyonlar vestibulookuler baglantilari bozar ve sabit veya geci-
ci olabilir. Muhtemelen karsi taraftaki vestibuler cekirdeklerden
Cajal'in interstisyal ntkleusuna (CiN) otolit girdileri ve CiN'den
servikal ve okUler motor néronlara motor ¢iktilar etkilenmistir. Se-
misirkler kanalin uyarilmasi, normal kisilerde de skew deviasyo-
na yol acabilir. Skew deviasyonda, lezyon alt beyinsapindaysa hi-
potropik g6z tarafinda, Ust beyinsapindaysa da hipertropik goz
tarafinda lokalize olmasi beklenir. Hastalarda tipik olarak diger



posterior fossa belirtileri (6r. diger kranial néropatiler, hemisenso-
riyel kayip veya hemiparezi) olabilir. Bazi hastalarda skew devias-
yon, okdler torsiyon ve bas egimi (okdler tilt reaksiyonu olarak bi-
linen bir G¢lt bulgu) ile iliskili olabilir. Basin egilmesi, stibjektif gor-
sel dikeyin algilanan egimine karsi telafi edici bir yanit olarak orta-
ya cikar (41,42).

Stperior ve inferior oblik sinir felcleri de ayni zamanda asadi
dogru sapma, siklotorsiyon ve bas egimine yol acabilir ama skew
deviasyonda torsiyonun yoni genellikle stperior ve inferior oblik
felcleri ile tutarsizdir ve tipik olarak ek posterior fossa isaretleri
mevcuttur. Ayrica siklotorsiyon ve vertikal sapma, skew devias-
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yonda konuma bagmlidir ve yukaridan sirttstd konuma gegisle
azalir, superior oblik felcte ise konum degisikliginden etkilenmez.
Pozitif bir dik-supin test (dik pozisyondan sirtlisti pozisyona ge-
¢isle > ylizde 50 azalan dikey sasilik) skew deviasyon icin oldukca
spesifik (%100) ve hassastir (%80) (43).

Skew deviasyon, beyin sapinin (mezensefalondan medulla-
ya) veya serebellumun farkli bolgelerindeki lezyonlara eslik edebi-
lir. Genellikle akut hidrosefali, timaorler, inmeler ve multipl skleroz
neden olur ve tedavi altta yatan nedene gore dizenlenir (41).

Diplopi + Diger eslikgi norolojik bulgular
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Diplopide interntikleer nedenlere yaklasim akis semasi

Noromiiskiler Nedenler

Diplopiye yol acan néromdskdler hastaliklarlardan en siklikla
gorilen hastalik Miyastenia gravistir. Myastenia gravis (MG), oku-
ler, bulbar, uzuv ve/veya solunum kaslarini iceren ve dalgalanma
gosteren guc kaybi ile karakterize otoimmun néromdskiler bir
hastaliktir. Zayiflik, néromuskdler kavsagin postsinaptik zarindaki
proteinlere (asetilkolin reseptorleri veya reseptorle iliskili protein-
ler) yonelik antikor aracili bir immunolojik saldindan kaynaklanir
(44). MG'nin iki klinik formu vardir: okuler ve jeneralize (GMG). Bu-
rada daha cok okdler MG Uzerinde durulacaktir. MG'nin klinik be-
lirtileri levator palpebralis superior, orbikularis okuli ve gz hare-
ketlerini etkileyen ekstraokiler kaslara izole oldugunda, okuler
MG (OMG) olarak adlandirilir. MG'li tim hastalarin yarisindan faz-
lasi baslangicta izole pitozis, diplopi veya her ikisi ile basvurur ve
baska yerlerde zayiflik belirtisi veya semptomu yoktur (46,47).
OMG'de semptomlarsiklikla asimetriktir ve pupil islevi her zaman
normaldir ve bu 6zellikler diger okuler bozukluklardan ayirt edil-
mesine yardimci olur (45).

Pitoz genellikle tek tarafli veya asimetriktir. Bir taraftan digeri-
ne gegen, degisen bir pitoz paterni, neredeyse her zaman OMG'-
nin bir isaretidir. Eski fotograflar, pitozisin yeni veya uzun suredir
olup olmadigini belirlemeye yardimci olabilir (46,47). Goz kapadi
pozisyonunun ve levator palpebralis superior fonksiyonunun
standart yontemlerle olctimesi, zayifigin yani sira yorgunlukla
iliskili dalgalanmalarin belirlenmesine ve olctlmesine yardimci
olur. Bu hastalarda muayene sirasinda mevcut olan dalgalanma,

levator kasinin yoruldugunu gosterir. Diplopinin derecesinde
veya bakis yonunde diplopiyi ortaya ¢ikaran dalgalanma, yorula-
bilen oftalmoparezi distndurdr. Ilgili bir kasin hareket yonine
uzun sureli veya surekli bakis, kasin yorulmasi ile birlikte artan pa-
rezisine neden olabilir (48). Ayrica, slrekli bakis sirasinda veya
sonrasinda bir Maddox ¢ubuk veya kirmizi cam kullanilarak tek-
rarlanan 6lctmler, artan sasilik derecelerini (okuler kayma) ortaya
cikarabilir.

Bunun yaninda hastaya bir ila iki dakika yukari bakisini str-
dirmesi talimati verildikten sonra uzamis yukar bakis sirasinda
veya birincil bakisa geri donUste pitozisin artmasi yorgunlugu du-
stinddrdr. Hastayr muayene ederken asagi bakistan birincil bakisa
gegisi de gozlemlemek faydali olabilir. Burada hastadan kisa bir
slire asadi bakisini stirdirmesi ve ardindan birincil bakisa donecek
sekilde hizli bir g6z hareketi yapmasi istenir. Etkilenen g6z kapadi
hizla yikselir ve sonra duser (1 mm veya daha fazla), dyle ki kapak
segiriyormus gibi gérdnlr; bu durum Cogan'in kapak segirmesi
belirtisi olarak isimlendirilir. Yine dinlenme testi de tanida faydali
olabilir. Iki ila bes dakikalik dinlendirici bir kapak kapatma periyo-
dundan sonra baslangictaki pitozdaki iyilesme taniyr destekler.
Muayenede pitoz strekli olarak mevcut olabilir veya strekli yukari
bakmanin 60 saniyesi icinde gelisebilir. Muayene eden kisinin
parmadiyla (perde isareti) karsi goz kapadini kaldirarak da belirle-
nebilir ve kapali g6z kapagina bir buz torbasi uygulandiktan son-
ra testle iyilesebilir. Belirgin pitozu olanlarda bu testin duyarlilig
yaklasik ylzde %80'dir (46-48).
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Cift Gorme

Diplopi, OMG'nin belirgin bir ¢zelligidir ve bir veya her iki
gozde, bir veya birden fazla ekstraokiler kasi etkileyebilir. Medial
veya lateral rektus kasi tutulumu olan hastalarda diplopi binoku-
ler ve yatay olacaktir. Ust veya alt rektus veya oblik kaslar tutulur-
sa, diplopinin vertikal veya diyagonal bir bileseni olacaktir. Diplo-
pi, ekstraokuler kaslarin muayenesi sirasinda belirlenebilir. Hafif
veya aralikli semptomlari olan hastalarda, strekli yan bakisin ar-
dindan 60 saniye icinde cift gérme gelisebilir. Daha siddetli
semptomlari olan diger hastalar icin, birincil bakista veya hasta
semptomlarin en belirgin oldugu yéne baktiginda gozler yanlis
hizalanabilir. Goz hareketi disfonksiyonu genellikle bir sinir veya
kasin anatomisine uymaz. Model, izole bir okilomotor néropati,
interntikleer oftalmopleji (INO) veya dikey bakis parezi gibi baska
bir bozuklugu simdile edebilir (47).

OMG'de g6zl tamamen kapatma zorlugu (lagoftalmus) na-
dirdir. Bununla birlikte, hastadan g6z kapaklarini sikica kapatmasi
istendiginde, orbikularis okuli kasinin bir miktar zayifligi gosterile-
bilir. G6z kapaginin uzun sure zorla kapatilmasindan sonra geli-
sen lagoftalmus "peek-a-boo" isareti olarak isimlendirilir ve bu
kasta yorgunlugu distndurir. Muayene eden kisi tarafindan
daha pitotik gz kapadi irisin Uzerine kaldinldiginda, kontralateral
g6z kapadi duser ("perdeleme”). Bu fenomen, her iki levator pal-
pebralis superior kasinin esit innervasyonu (Hering yasasi) nede-
niyle ortaya ¢ikar (46).

Tanida tipik 6ykl ve muayene bulgular varsa ve buz testi
pozitif ise OMG'den stphelenilmelidir. Asetilkolin reseptor antiko-
ru (AChR-AD) titresi ile daha fazla dogrulama elde edilmelidir. Bu
negatifse (OMG'li hastalarin yaklasik %50'sinde negatiftir) tekrarla-
yan sinir stimdlasyonu (RNS) ile elektromiyografi (EMG) veya tek lif
EMG (SFEMG) yapilabilir. Titre pozitifse, elektrofizyolojik testler ge-
nellikle gereksizdir. OMG'de AChR-AD testinin duyarliligi % 45 ila
60 kadar dusuk olabilir. Ancak bu, MG icin en spesifik testtir
(46,47).

AChR-Ab icin seronegatif olan bazi GMG hastalarinda kasa
0zgu tirozin kinaza (MuSK) karsi antikorlar ve dustk yogunluklu
lipoprotein reseptor ile iliskili protein 4 (LRP4) antikorlar arastiri-
labilir (49). OMG ile basvuran hastalarin Ucte ikisinde ekstremite
gUgsuzligu ve diger bulber kas glgstzligu belirtileri ve semp-
tomlari gelisirken, tgte biri saf OMG'ye sahip olmaya devam eder.
GMG olgularin %78 kadarinda ilk yil icinde ortaya ¢ikar (46).

OMG tedavisi, miyasteninin semptomatik ve immunomod-
lator tedavisini, timektomiyi ve pitoz ve sasiligin dizeltici tedavile-
rini igerir.

Pitozis ve diplopinin semptomatik yonetiminde asetilkoli-
nesteraz inhibitorlerine veya immanosipresif tedaviye yanit ali-
nana kadar, pitotik kapaklari ytksekte tutmaya yonelik yardimci
cihazlar kullanilabilir. Prizma lensler, diplopisi olan hastalar icin far-
makolojik olmayan bir alternatiftir. Oftalmoparezi birka¢ hafta
veya ay boyunca stabil ise, prizma lensler diplopiyi en aza indire-
bilir. Antikolinesteraz inhibitérleri (Piridostigmin) miyasteninin
semptomatik tedavisi icin en sik kullanilan antikolinesteraz ajan-
dir. Tek basina piridostigmin tedavisi, yalnizca %6,9 oraninda bi-
rincil bakis diplopisinin ¢éztlmesini saglar ve daha ¢ok hafif OMG
vakalari icin veya orta/siddetli OMG i¢in ek semptomatik tedavi
olarak kullanilir (48).

Kortikosteroidlerin etkinligi, OMG'li hastalarda gosterilmistir.
Prednizon ile hastalarin %70'inde ilk bir ayda semptomlarda du-
zelme bildirilmistir. Semptomatik faydaya ek olarak, kortikostero-
idlerle tedavinin GMG'ye ilerlemeyi azaltabilecegini ¢ne stren
bazi calismalar vardir. YUksek doz prednizon baslanmasiyla néro-
lojik kotilesme, OMG'li hastalarda GMG'ye gére daha az goraldr.
Bununla birlikte, bazi hastalarda taninmayan GMG olabilecegin-
den, gtinde 10ila 15 mg prednizon gibi daha dusik dozlarla bas-
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lanmasi ve (g ila dort hafta boyunca kademeli olarak artirilmasi
onerilir. Onerilen tek bir doz rejimi yoktur ama kronik kortikoste-
roid kullaniminin yan etkileri nedeniyle, semptomlarin ilk diizel-
mesinden ve stabilizasyonundan sonra, etkili en distk doza ka-
demeli olarak azaltmak esastir (46).

Steroid icermeyen ajanlar ve diger immunosUpresif ajanlar
(Azatiyoprin, mikofenolat mofetil, siklosporin ve rituximab), pred-
nizona yanit vermeyen veya prednizonu tolere etmeyen hastalar
icin ikinci basamak immdnosupresanlardir. Bu ajanlar ayrica pred-
nizonu kesmek icin prednizon ile birlikte baslanabilir. Bu ilaclarin
yan etkileri siklikla OMG'li hastalarda kullanimlarini sinirlar, ancak
semptomlari kontrol etmek icin gerekli olabilir ve majér yan etki-
ler yasamadiklari takdirde hastalar tarafindan tercih edilebilirler.
Eculizumabin MG tedavisindeki rolt gelismektedir, ancak OMG'ye
yanit ve OMG'ye uygunlugu bilinmemektedir (49,50).

Timektominin faydasina iliskin veriler timomasi olmayan
OMG'li hastalarda prospektif calismalar yapiimadigindan sinirhidr.
Birkag vaka serisi, OMG'de timektomiye GMG'de oldugu gibi ben-
zer bir yanit oldugunu gdéstermistir. Mevcut kilavuzlar, asetilkolin
reseptor antikoru (AChR-Ab) pozitif, timomasi olmayan OMG'si
olan, asetilkolinesteraz inhibitorlerine veya immdnsupresif ajanla-
ra yanit vermeyen veya kontrendikasyonlari olan veya immdan
baskilayicilari tolere edemeyen hastalara timektominin dnerilebi-
lecegini belirtmektedir (46).

Siddetli GMG'nin kisa sireli tedavisi icin plazmaferez ve int-
ravendz immun globulin kullanilirken, OMG'de sadece bilateral
pitoz ¢cok engellilik olusturursa 6nerilir (46).

Diplopiye yol acabilen diger néromdskdler hastaliklar arasin-
da kronik progresif eksternal oftalmopleji (CPEO), okulofaringeal
muUskuler distrofi, mitokondrial miyopatiler, botulism ve toksik mi-
yopatiler de akilda tutulmalidir. Burada kronik gelisen hastaliklar-
da diplopinin 6n plandaki yakinma olamayabilecedi akilda tutul-
malidir. Ayrica, kranial baslangicli akut polinéropatiler ve botulis-
mus her ne kadar nadir olsa da, hayati tehdit edebilecek klinik du-
rumlar olmalari nedeniyle akut diplopili hastalarda her zaman
akilda tutulmahdir (1-3).
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1. Giris

Go6z dig dinyanin yansimasini alirken, hareket eden bir yapi-
da oldugumuz icin beyin g6z hareketlerine ihtiya¢ duyar. G6z ha-
reketleri hizli (sakkadik) ve yavas g6z hareketleri (pursuit, optoki-
netik, vestibular, verjans) diye ikiye ayrilabilir. Hizli g6z hareketleri
bir hedeften digerine bakis icin gerekirken, yavas goz hareketleri
bizim ya da hedefin hareketli oldugu durumlarda ise yarar. Net
gdrmeyi saglamak (obje hep makilada tutulur) icin yapilan bu
hareketler verjans hareketler (konverjans ve diverjans) disinda
hep konjuge (birlikte) sekildedir.

Bu yazi horizontal bakis ile iliskili anatomik ve fizyolojik su-
recleri anlamayi ve sorunu ¢ézmeye yardimci olacak teorik bilgi
ve pratik yaklasimlari vermeyi hedeflemistir.

2. Noroanatomi ve Patofizyoloji
Refleks géz hareketleri:

Horizontal dizlemde hareketler beyin sapindaki altincr kra-
niyal sinir ntkleusu, ara néronlar ve Medial longitudinal fasikulus
(MLF) aracihigr ile calisan yapinin lateral rektus ve es zamanl me-
dial rektus kaslarini calistirmasi ile elde edilir. Bu yapi Uzerine ves-
tibdler sistem, sakkadik sistem ve pursuit sistem etki ederek net
gérme amacina uygun davranisin olusmasini saglar. Ornegin ho-
rizontal dizlemde bas bir tarafa dondtginde, o taraf vestibdler
sinir eksite olur ve uyarilar karsi taraf ponsta 6. kraniyal sinir niikle-
usuna ve internéronlarina ulasir. Altinci kraniyal sinir lateral rektus
kasiimasini ve internéronlar da MLF aracilidr ile karsi mezensefa-
londa bulunan 3. kraniyal sinir subntkleusu uyarimi ve medial
rektus kasilmasini saglayarak, basin dénme hizina uygun sekilde
ama ters yone dogru gozleri konjuge deviye eder. Bu refleks sis-
tem okiilosefalik refleks olarak bilinir ve dnemlidir, zira biling
kapali iken okulosefalik refleks kontrolt bu anatomik yolaklarin -
yani pons ve mezensefalonun- saglam olup olmadigini gosterir.

Okulosefalik refleks nuikleer ve infrantkleer yapilar etkilendi-
ginde elde edilmez iken, suprantkleer etkilenmelerde normaldir.
Poliklinik sartlarinda test edilmesi kolaydir. Bakis kisithligi varligin-
da bas 30 derece 6ne egilerek hasta orta hat ve uzaktaki bir obje-
ye baktirlir. Bas kisithlik olan tarafin tersine cevrilerek gézin hare-
ketindeki degismeler izlenir. Suprantkleer etkilenmelerde gozler
hareketi serbest olarak yapabilirken, nikleer ve infrantkleer etki-
lenmelerde ayni sekilde bakis kisithhidi gozlenir. Bilinci kapali bir
hastada ise goz kapaklar acilarak bas her iki yone, yukari ve asadi
hareket ettirilerek degerlendirilir.

Istemli g6z hareketleri:

istemli ve refleks sakkadik (hizl) goz hareketleri ile pursuit
(yavas takip) goz hareketleri sirasi ile frontal ve paryetal lob ile
ponstaki Paramedian Pontin Retikiler Formasyon (PPRF) aracilid

ile gerceklesir. istemli konjuge horizontal bakis frontal lob Frontal
Goz Alani (FGA) aktivasyonu ile baslar. PPRF konjuge bakis merke-
zidir ve aktive oldugunda 6. kraniyal siniri ve es zamanli 6. kraniyal
sinir interndronlarini aktive eder. Sakkadik hareketler karsi FGA ile
iliskili iken, pursuit hareketler ipsilateral paryetal korteksteki intra-
paryetal alan (paryeto-temporo-oksipital bolge) ile iliskilidir.

3. Oykii ve Fizik baki

Oyku alma sirasinda sirecin seyri (ne zaman basladigi, nasil
gelistigi, eslik eden yakinmalar) sorulmalidir. Bu veriler sorunun
dogasini ve lezyonun yerini saptamada degerli bilgiler verir. Kon-
jenital ve kronik olgular daha az yakinma Uretirken, edinsel olgu-
lar akut klinik yakinmalar ile gelir. Bulanik ve cift gérme ifade edi-
lebilir. Oz ve soy gecmis bilgisi de degerli olur. Kronik hastalik ve
ila¢ kullanim bilgisi, travma 6ykisU, ailede benzer hastalik sorgu-
lanmali, hastanin dnceki resimleri incelenmelidir.

Noro-oftalmolojik bakida basin durusu ve okuler motor ha-
reketlerin durumu degerlendirilir. Horizontal sakkadik hareketler
(hekimin burnu ve gérme alani uzak noktasinda konumlandirilan
parmada bakma sirasinda), horizontal pursuit hareketler (parma-
gin yavas hareketi sirasinda izlenmesi) ve optokinetik nistagmus
varligr arastinilir. Acma kapama testi/alternan agma kapama testi
ile vestibulo-okuler refleks (bas cevirme testi) de bakiya eklenir.

4. Horizontal Bakis Bozuklugunda Lezyon Lokalizasyo-
nu ve Klinik Bulgular

Anatomi ve fizyolojiyi daha iyi anlamak icin bu yapilari sup-
ranUkleer (korteks-PPRF), nukleer-interntikleer (6. ve 3. kranial sinir
nukleuslari, MLF), fasikiler (beyin sapi sonrasi kraniyal sinir lifleri)
yapilar olarak ayirabilir ve lokalize etmek agisindan ayrica sinir-kas
bileskesini, kaslari ve orbita ici alani da bu ayrima ekleyebiliriz.

Sag FGA sol PPRF araciligi ile sola konjuge horizontal bakisi,
sol FGA ise sag PPRF aracilidi ile saga konjuge horizontal bakisi
saglar (Sekil 1a). FGA-PPRF baglantisi kesildiginde istemli kontrla-
teral konjuge bakis yapilamaz ve diger FGA daha baskin hale ge-
lerek g&zleri sorunlu olan tarafa dogru iter; gozler lezyonu isaret
eder (Sekil 1b). Zorlu bakis deviasyonu denen bu durum siklikla
ani gelisen inme atagi ile olur. ilk hafta icinde genellikle diizelme
gosterir. Talamik kanamalarda deviasyon karsi tarafa dogru yanlis
lokalizasyon verecek sekilde ortaya ¢ikabilir. Epilepsi sirasinda kar-
slya olan tonik deviasyon postiktal evrede de Todd paralizisi ola-
rak ayni tarafa dogru olabilir. Suprantkleer-kortikal bolgedeki bir
lezyonda, zorlu bakis deviasyonu oldugunda eslik¢i diger bulgu-
lar da izlenebilir. Kontrlateral hemiparezi, hemihipoestezi, afazi,
vizyospasyal dezoryantasyon, kontrlateral homonim hemianopi
bunlar arasindadir. Olgularda isik refleksi, pupil ¢aplari, okilosefa-
lik (Tas bebek g6z hareketleri)-okulokalorik yanitlar gibi beyin sapi
fonksiyonlari etkilenmez.
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Sekil 1a. Frontal Goz Alani (FGA) konjuge bakisi saglamak icin caprazini mezensefalonda yaparak karsi
taraf ponsta bulunan PPRF ile baglanti kurar. PPRF 6. kraniyal sinir ile komsudur ve 6. siniri aktive eder. 6.
sinir nuikleusu lateral rektus kasini, internéronlari da MLF araciligi ile karsi mezensefalondaki 3. kraniyal
sinirin medial rektus alt ntikleusuna baglanarak medial rektus kasini aktive eder ve PPRF tarafina konju-
ge bakis hareketi ortaya cikarir. FGA ile PPRF ters yonde oldugdu icin gézler FGA'nin karsi tarafina bakar.
(Sekil http://www.itfnoroloji.org/semi2/cranial.htm adresindeki Sekil 8.14'Un yeniden ve modifiye edile-

rek cizilmesi ile olusturulmustur)

PPRF suprantkleer bir yapi olmakla birlikte ponsta 6. kraniyal
sinir nUkleusu ile cok yakin bir yerlesim gdsterdigi icin siklikla
nukleer ve interntkleer yapilarin tutulmasi ile birliktelik gosterebi-
lir. Izole PPRF etkilenmesi nadir olarak demyelinizan ya da iskemik
(laktner inme) sirasinda gdzlenebilir. PPRF lezyonlarinda istemli
sakkadik ve pursuit hareketler elde edilemez. Kontrlateral FGA ve
PPRF'nin baskin hale gegmesi nedeniyle gozler konjuge olarak
saglam pons tarafina kayar. Hemiparezi beyin sapindaki bir lez-
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yonda yine kontrlateral de olacag icin gézlerin zorlu deviasyonu
ile hemiparezi ayni taraftadir; gozler pareziyi isaret eder. Duyu
kaybi yine capraz sekilde olurken, lisanda ve vizyospasyal oryan-
tasyonda bozukluk, gérme alani defekti, pupil ya da isik refleksi
etkilenmesi olmaz. PPRF lezyonlarinda okilosefalik (Tas bebek
g6z hareketleri) yanit elde edilebilir. istemli ice bakamayan gézde
konverjans yaniti elde edilebilir (Yanit mezensefalon tzerinden
gerceklestigi icin korunmustur).
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Sekil 1b. FGA-PPRF baglantisi kesildiginde gozler istemli olarak karsiya bakamaz ve baskin hale gecen
karsi taraf FGA nedeniyle sorunlu olan tarafa dogru kayar=lezyonu isaret eder. Frontal g6z alani x ile ha-
sarli olarak tanimlanmisken, frontopontin yol hasari kesik ¢izgi ile tanimlanmistir. Karsi taraf FGA resimde
gosterilmemistir. (Sekil http://www.itfnoroloji.org/semi2/cranial.htm adresindeki Sekil 8.14'tin yeniden

ve modifiye edilerek ¢izilmesi ile olusturulmustur)
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Nukleer yapilar-interntkleer yapilarin etkilenmesi ile de kon-
juge bakis kisithhigi olabilir. Altinci kraniyal sinir lateral rektusu ¢a-
listiran néronlari yani sira MLF ile 3. kraniyal sinire ulasan interno-
ronlarinin oldugunu ifade etmistik. Nukleer etkilenme sirasinda
internoronlar da etkilenebilecedi icin konjuge bakis paralizisi or-
taya cikar ve istemli sakkad ve pursuit hareketler yapilamaz. An-
cak PPRF lezyonundan farkli olarak okilosefalik refleks bu durum-
da kaybolur, elde edilemez. Siklikla inme, demyelinizasyon, infek-
siyon ve timoral nedenler ile ortaya ¢ikar. Sadece MLF yapisinin
etkilenmesi s6z konusu olursa konjuge bakis sirasinda lezyon ta-

Frontal gz alani
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rafinda ice bakan gozUn orta hatti gecemedidi, disa bakan gozde
de bakig yonlne vuran sigrayici nistagmus oldugu goézlenir. Bu
durum interntkleer oftalmopleji (INO) olarak bilinir (Sekil 2a). INO
sirasinda parsiyel okuler tilt reaksiyonu olabilir. Lezyon tarafindaki
gozde skew deviasyon ve hipertropi gézlenebilir ama kisa stirede
duzelir. Vertikal yavas pursuit yanit, optokinetik yanit, vertikal ves-
tibulookuler refleks yanitlar kaybolur ama INO sirasinda lezyon
ponsta ise konverjens korunur.

Nistagmus
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Sekil 2a. MLF etkilenmesi oldugunda ponstaki PPRF mezensefalondaki 3. kraniyal sinir ntkleusuna ula-
samaz. Istemli konjuge bakis yapmas! istendiginde ice bakan goz orta hatti gecemez, disa bakan goz
orta hatti gecerek ug bakis yapabilir ama gézde bakis yoniine vuran sigrayici nistagmus gozlenir. Bu du-
rum interntkleer oftalmopleji=INO olarak bilinir. MLF etkilenmesi kesik ¢izgi olarak gosterilmistir. (Sekil
http://www.itfnoroloji.org/semi2/cranial.htm adresindeki Sekil 8.14'Gn yeniden ve modifiye edilerek ¢i-

zilmesi ile olusturulmustur)

PPRF ya da 6. kraniyal sinir etkilenmesi ile konjuge bakis ki-
sithhdr olusur ve ek olarak karsidan gelen MLF tutulumu da olur
ise; etkilenen taraf gozde hic hareket olmaz, diger gdzde ise sade-
ce disa bakis gorulur. Bu duruma 1.5 sendromu denir (Sekil 2b).
Ani olarak gelisen bu gérintmler ileri yasta inmeyi, genclerde ise
demiyelinizan stregleri akla getirmelidir.

Myastenia Gravis'in (MG) de bu tarz bulgular verebilecedi
akildan ¢ikarilmamalidir. Bilateral INO oldugunda gézler disari ba-
kar pozisyondadir ve bilateral ice istemli bakis yapilamaz. Disa ba-
kislar sirasinda da disari bakan gézde nistagmus gordltr. Bu du-
rum WEBINO (Walled-eye bilateral INO) olarak adlandirilir (Sekil 3).
INO yapisal bozukluklar disinda toksik diizeydeki ilaclar ile de ola-
bilir. Amitriptilin, barbitlrat, karbamazepin, doksepin, fenotiazin,
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fenitoin kullanimi ve hepatik koma sirasinda da INO olusabilir. Bir
de Lutz'un posterior INO'su vardir. Disa bakan goz orta hatti gece-
mez iken, adduksiyon yapan gézde nistagmus ortaya ¢ikar. Lez-
yon rostral pons veya mezensefalonda olabilir, MG hastalarinda
da gorulebilir.

PPRF ve MLF yapilari ponsta motor yollara gére arkada "teg-
mentum" bolgesindedir. Etkilenme sirasinda siklikla anteriordan
gegen kortikospinal motor yollar etkilenmez. Fasiyal sinir, 6. krani-
yal sinirin etrafindan dolastiktan sonra beyin sapindan ciktigi icin
nukleer ya da fasikuler etkilenme ile periferik fasiyal paralizi gozle-
nebilir. Bazen ipsilateral trigeminal etkilenme ile yizde o tarafta
duyusal yakinma da tanimlanabilir, kornea refleksi azalmasi
olabilir.
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Sekil 2 b. Sol ponstaki 6. kraniyal sinir ya da PPRF tutulusu yani sira kars tarafin MLF baglantisi da tutu-
lurise 1.5 sendromu ortaya cikar. Sola istemli baki sirasinda her iki g6z orta hatti gecemez. Saga konjuge
bakis sirasinda da ipsilateral MLF tutulusu ile sol g6z ice bakamaz ve sag gozde nistagmus (INO) gozle-
nir. Etkilenen tarafta hareket yoklugu 1 (ne ice ne disa bakar) ve karsi gozde ice bakis kisitlligi (konjuge
bakis sirasinda bakamama) 0.5 toplanarak 1.5 sendromu olarak ifade bulur. 6. kraniyal sinir lezyonu kir-
mizi renk ve carpi ile gdsterilmisken, MLF tutulusu kesikli ¢izgi ile gosterilmistir. PPRF tutulusu sekilde
gosterilmemistir. (Sekil http://www.itfnoroloji.org/semi2/cranial.htm adresindeki Sekil 8.14'Un yeniden
ve modifiye edilerek ¢izilmesi ile olusturulmustur)
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Sekil 3. Bilateral MLF tutulmasi sirasinda da gozler primer pozisyonda bir miktar disari bakar sekildedir.
istemli baki yapilmasi istendiginde her iki gézde ice bakis olmaz iken, disari bakan gézlerde nistagmus
gozlenir. Bu duruma WEBINO (Walled-eye bilateral INO) denir. MLF tutulusu kesik cizgi ile gosterilmistir.
(Sekil http://www.itfnoroloji.org/semi2/cranial.htm adresindeki Sekil 8.14'Un yeniden ve modifiye edile-
rek cizilmesi ile olusturulmustur)

Her iki medial rektus kasinda paralizi olmadan horizontal
dizlemde yapilan konverjans isleminin olmamasi mezensefalon,
pineal bolge lezyonlarini akla getirir. Bu duruma konverjans para-
lizisi denir. Dorsal mezensefalon sendromu bulgulari da gézlene-
bilir. Dejeneratif bozukluklar (serebellar dejenerasyon, Parkinson
hastalig, progresif suprantikleer paralizi) sirasinda gorulebilecedi
gibi dikkat ve motivasyon yoklugunda ya da yapay bozukluk sira-
sinda da ortaya ¢ikar. Konverjans yapma c¢abasi icinde iken miyo-
zis yoklugu durumun yapay oldugunu ifade eder.

Konverjans yetmezligi de okuma veya yakin is yapma sirasin-
da cift gorme, bas agrisi ve gozlerde agri ortaya ¢ikmasidir. Trav-
ma ile iliskili olabilecegi gibi calisma saatlerinin, calisma ydkindn,
istklandirmanin degismesi ile de ortaya c¢ikabilir. Diverjans yet-
mezligi ¢ift gdrme ile gelir ve ezotropi disinda bir bulgu yoktur.
Ezotropi aralikli veya sirekli olabilir. Sarkmis gbz (Sagging eye
sendromu) veya serebellar dejenerasyon ile iliskili olabilir, prizma-
tik gozltk ile duzeltilebilir. Yakin refleks spazmi da aralikli olan
konverjens, miyozis ve akomodasyonun olusmasidir. Asirt miyotik
pupil ve uzaga bakista ezotropi varligi ve cift gérme yakinmasi
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vardir. Fonksiyonel olma 6zelligi gosterir, somatik yakinmalar ali-
nabilir. Kirma kusuru agisindan degerlendirilmelidir.

izole disa bakis kisithhigi bir horizontal diizlem kisithhigr ol-
makla birlikte nikleer ve infrantkleer lezyonlar bashdr altinda an-
latilacak, burada deginilmeyecektir.

5. Etyoloji

Eriskin ve cocukta beyin sapinda ¢zellikle pontin bdlgede
vaskller lezyonlar (pontin penetran arter tikanmalari, hemoraji-
ler), demiyelinizan sdrecler (Multipl Skleroz), otoimmiin stregler
(Beyin sapl ensefaliti), infeksiydz (Tuberkiloz) ve timéral (Gliom)
etyoloji ile ortaya cikabilir. Kortikal bolgede de yine vaskuler (Orta
serebral arter infarkti, lobar hemoraji) ve timdral nedenler ile de-
jeneratif hastaliklarin (Posterior kortikal atrofi) seyri sirasinda hori-
zontal bakis bozukluklar izlenebilir. Simdi kisaca horizontal diiz-
lemde ortaya cikabilecek hastaliklari ve bulgularini gdzden
gegirelim.

Okiiler motor apraksi

Istemli sakkad ve yavas pursuit hareket yapilamaz iken spon-
tan sakkad ve refleksif goz hareketlerinin (vestibuler ve optokine-
tik yanitin hizli ve yavas fazlari) var olmasi durumuna verilen isim-
dir. Konjenital formda istemli sakkad ancak bas sallama ve g6z
kirpma ile baslatilabilir. Fiksasyon saglanamadigi icin hastalarda
yanlislikla gérme sorunu varligi oldugu dustnuldr. Psikomotor
gerilik gibi durumlar eslik edebilir, serebral anormallikler saptana-
bilir. Cocukta ataksi telenjiektazi ve lizozomal depo hastaliklari
arastinimalidir. Eriskinlerde ise bifrontal ve biparyetal bolgelerin
etkilendigi posterior kortikal atrofi ve kortikobazal dejenerasyon
gibi durumlarda olur.

Konjenital Horizontal Bakis Paralizisi

Tek basina ya da ilerleyici skolyoz, Moebius sendromu, Du-
ane sendromu ile beraber olabilir. Horizontal bakis paralizisi ve
progresif skolyoz akson reseptért ROBO3'tin mutasyonu ile olur.
Otozomal resesif (OR) bir hastaliktir. Horizontal bakislar hi¢ yapila-
maz iken vertikal bakislar vardir ve ilk dekatta ¢ikan agir skolyoz
ile birliktedir. inen kortikospinal traktus ve cikan duyusal yollar
capraz yapmazlar.

Konjenital miyopatiler

Bakis kisithhidr ile giden konjenital miyopatilerde pitozis yani
sira yUz, ekstremite ve gdvde kaslarinda da glgsuzluk, hipotoni
gibi bulgular eslik eder (Myotubdler miyopati, sentrontikleer mi-
yopati, minikor miyopati, konjenital lif tipi uyumsuzlugu).
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Miiskuler distrofiler

Klasik bilgi olarak konjenital muskuler distrofilerde okdler ha-
reketler etkilenmez. Ancak merozin eksikligi durumunda yukari
bakis ve lateral goz hareketlerinde etkilenme, nesprin mutasyonu
olan bireyde de pitozis ve oftalmopleji gortldagu bildirilmistir.
Yine epidermolizis billoza ile iliskili muskdler distrofide plektin
mutasyonu varligi ve ekstraokuler kaslarin tutuldugu ifadesi
vardr.

Okiilofaringeal miiskiiler distrofi

Genellikle 5. dekatta ortaya ¢ikan bu hastalikta yiiz, ekstra-
okuler kaslar ve proksimal ekstremite kaslarinda atrofi ve glgstiz-
lik gozlenir. 14. Kromozomdaki trintkleotid tekrar (GCG) ile gi-
den bir hastaliktir. Kas enzimleri ylksek saptanir.

inkliizyon cisimcikli miyozit

Sporadik ve herediter olabilen bu hastalikta rimmed vakuol
adi verilen sitoplazmik inklizyonlar bulunur ve klasik olarak g6z
kaslar tutulusu yapmaz. Ancak eklem kontraktlrt ve eksternal
oftalmopleji ile giden ve ilk dekat icinde baslayan bir formu
tanimlanmustir.

Mitokondriyal bozukluklar

Ekstraokuler kaslarda oksidatif enzim aktivitesi ve mitokondri
sayisi yUksektir. Yorgunluga direncli ama mitokondriyel hastalikla-
ra duyarlidirlar. Kearns-Sayre hastaliginda mitokondriyal DNA de-
fekti ile enerji yoklugu eksternal oftalmoplejiye neden olur. Diger
mitokondriyal hastaliklarda ekstra okiler kaslarda dejenerasyon
saptansa bile klinik bulgu ortaya ¢ikmaz. Kearns-Sayre hastaligin-
da bilateral pitozis, kronik ve ilerleyici oftalmopleji ilk bulgu olur-
ken, pigmenter retinopati, ytksek BOS protein dizeyi, kalp blogu
ve ataksi ile yapisal olarak kisalik izlenebilir. Dominant formlar 20
yas sonrasi ortaya ¢ikarken, resesif formlar erken ve agir kardiyak
tutulus ile seyreder.

Spinoserebellar ataksiler (SCA)

Spinoserebellar ataksi seyri sirasinda ekstraokdiler kaslar sik-
likla etkilenmez. Marinesco- Sjogren sendromunda sasilik, pitozis
ve katarakt; cocukluk baslangich spinoserebellar ataksi ve OR
SCA8 hastalarinda oftalmopleji; Otozomal dominant (OD) SCA 3
olgularinda progresif eksternal oftalmopleji, pitozis ve diplopi ta-
nimlanmistir. OD SCA olgularinda suprantkleer bakis bozuklukla-
r1, nistagmus ve anormal sakkadlar da goézlenir.
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1.Giris

G06z hareketleri anatomik olarak suprantkleer, nikleer ve inf-
ranUkleer; fonksiyonel olarak ise sakadik, yavas izleme, optokinetik
ve vestibuler olarak siniflandirilabilirler. Suprantkleer lezyonlarda
(progresif suprantkleer felg) vestibulo-okuler refleks (VOR) koru-
nur. Nikleer (beyinsapi hastaliklar) ve infrantkleer lezyonlarda
(miyasteni, okuler kas tutuluslar, néropatiler vs), suprantkleer tu-
tuluslardan farkli olarak genellikle asimetrik bulgular olur ve VOR
bozulur. Vertikal bakis felci, konjuge goz hareketlerinin yukari ya
da asagdi hareketlerinde bilateral kisitlilig ifade eder. Sakkadik, ya-
vas izleme, optokinetik ve vestibuler hareketler selektif olarak et-
kilenebilecegi gibi tim hareketler de bozulabilir (1). Bu bélimde
vertikal gz hareketlerinin kisa néroanatomik zemini ve bozukluk-
larr irdelenmistir.

2. Néroanatomi ve Patofizyoloji

Vertikal goz hareketlerini saglayan beyinsapindaki vertikal
bakis merkezleri; 1) Rostral interstisiyel medial longittdinal fasikul

(MLF), 2) Cajal'in interstisiyel nikleusu (INC), 3) Posterior komis-
strdar (PK).

Frontal loblar sakkadlardan, paryeto-oksipital loblar ise yavas
izleme hareketlerinden sorumludurlar. Bu merkezlerden gelen
lifler Gst beyinsapinda bulunan vertikal bakis merkezlerine ulasir
(rostral ortabeyinde riMLF ve INC). Bu merkezler aracilidi ile yukari
ve asadi vertikal goz hareketleri gerceklestirilir. Ayrica vestibuler
girdiler, vestibdler sinir ve ntkleustan sonra MLF ve brakium kon-
juktivum ile INC, oktlomotor ve troklear sinir ntkleuslarina ulasir-
lar ve VOR mekanizmasi olusturulur (Sekil 1) (1).

Pir vertikal bakislarin gergeklesmesi icin kortikal ve beyinsa-
pI merkezlerinin bilateral aktivasyonu gerekir. Bu cercevede Unila-
teral lezyonlarda vertikal goz hareketlerinde goérece hafif anor-
mallik olur. Belirgin defisit icin bilateral veya orta hat lezyonu ol-
masi gerekir (1,2).

INC

y-group

nMLF

INC

CN I

CN1IV

VN

Sekil 1. Asagi ve yukar vertikal goz hareketlerinin beyinsapi organizasyonu. riMLF:rostral interstisiyel MLF, INC: Cajal'in
interstisyel ntkleusu, PC: posterior komisstr, CNIII: 3. kraniyal sinir, CNIV: 4. kraniyal sinir, VN: vestibUler cekirdek/sinir,
MLF: medial longitudinal fasikul, io:inferior oblik, so: stiperior oblik, sr: stperior rektus, ir: inferior rektus, BC: brachium
konjuktivum (Leigh RJ, Zee DS. The neurology of eye movements. 3rd ed. New York, NY: Oxford University Press,1999)

Rostral interstisiyel MLF (riMLF)

riMLF; ortabeyinde lokalize olup vertikal ve torsiyonal
sakkadik hareketleri saglar. riMLF nukleuslar bilateral olarak,
akuaduktun ventralinden gecen liflerle birbirleri ile baglantilidir-
lar. iMLF nukleuslarinda, vertikal ve torsiyonal sakkadlar igin burst
noéronlar mevcuttur. Her bir riMLF yukar ve asagi vertikal ve ipsi-

lateral torsiyonal sakkadlari uyarir. iMLF; okilomotor subntkleus-
larr ile elevator kaslari (stperior rektus ve inferior oblik) bilateral
olarak; depresor kaslari (inferior rektus ve stiperior oblik) ise tnila-
teral olarak uyarir. Ayrica riMLF burst néronlari, her iki gdzdeki
yoke kas ciftlerine (superior rektus ve inferior oblik; inferior rektus
ve superior oblik) de kollateraller gonderir ve bdylece vertikal

planda Hering yasasi isler (1,3).



Unilateral riMLF lezyonunda asagi sakkadlar yavaslar, hizl
fazi lezyonun karsi tarafina vuran torsiyonal nistagmus ortaya ¢i-
kar, yukari vertikal sakkadlarda degisiklik olmaz (riMLF'den eleva-
tor kaslara bilateral ve depresor kaslara ise ipsilateral projeksiyon
olmasi nedeniyle).

Bilateral riMLF lezyonlarinda ise tim vertikal sakkadik ha-
reketler yapilamaz. Vertikal gaze holding, VOR, pursuit ve horizon-
tal sakkadlar genellikle korunur. Posterior talamo-subtalamik arter
infarktlarinda bilateral riMLF etkilenir ve tum vertikal sakkadlar
yapilamaz. Dejeneratif, metabolik, infeksiyoz hastaliklarda selektif
olarak bilateral riMLF etkilenebilir ve bu durumda vertikal sakkad-
lar yavas ya da hi¢ yapilamaz (progresif suprantikleer felg, Ni-
emann-Pick tip C, kortiko-bazal dejenerasyon, Whipple hastalig).

Progresif Supraniikleer Felg (PSF): Etiyolojisi bilinmeyen, ba-
zal ganglion ve beyinsapi tutulumuna yol acan nérodejeneratif
bir hastaliktir. Klinik olarak baslangicta asagi bakis felci, dengesizlik
ve dusmeler, rijidite, disfaji, dizartri, emosyonel labilite (psédobul-
ber felg), hafif demans, istirahat tremoru ile karakterize olur. Lez-
yonun suprantkleer dizeyde olmasi nedeniyle VOR korunmustur
ve en tipik 6zelligidir (2,4).

Niemann- Pick Hastaligi Tip C: Intraseliler lipid birikimi ile
karakterize genetik bir hastaliktir. Oncelikle riMLF'deki hiicrelerin
etkilenmesi ile erken dénemde asadi vertikal sakkadlar bozulur,
g6z kirpma artar, fasiyal distoni ve suprantkleer bakis felci ile ka-
rakterize olur (5).

Kortiko-bazal dejenerasyon: ilerleyici bir nérodejeneratif has-
talik olup Parkinson-plus sendromlarr icinde yer alir. PSF ve PH kli-
nik ozelliklerini gosterir. Ancak anormal vertikal goz hareketleri
tipik olarak semptom baslangicindan 3 yil sonra ortaya ¢ikar. Ayri-
ca spontan sakkadlar korunmustur, blefarospazm ve gézkapadi
acma apraksisi gordlebilir (6).

Cajal'in interstisiyel niikleusu (INC)

ING; ortabeyinde yer alir ve sakkadlar disindaki diger vertikal
hareketleri (noral integratér fonksiyon-eccentric gaze-holding,
yavas izleme ve vestibler) koordine eder. INC lifleri, posterior ko-
missirden karsi tarafa gecerek kontralateral 3 ve 4. kraniyal sinir
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nukleuslarina ve kontralateral INC'ye projekte olurlar. Ayrica vesti-
buler girdilerin bir bolimu MLF araciligi ile gelirken, bir bolimu
de -6zellikle anterior semisirkiler kanaldan gelen uyarilar- braki-
um konjuktivum ile buraya ulasirlar.

Unilateral INC lezyonunda, okiiler tilt reaksiyonu (ipsilate-
ral hipertropia, intorsion ve basta tilt olur), skew deviasyon
ve/veya vertikal izleme ve gaze holding bozulur.

Bilateral INC lezyonlarinda ise sakkadlar disindaki tim ver-
tikal g6z hareketleri (vertikal gaze-holding, torsional nistagmus,
hipometrik vertikal sakkadlar ve VOR) bozulur. Hayvan deneyle-
rinde riMLF ve INC lezyonlarinda torsiyonal nistagmus gordlmus-
tur. riMLF lezyonunda nistagmus kontralezyonel, INC lezyonunda
ise ipsilezyoneldir. Her iki yapinin lezyonunda ise kontralezyonel
tonik torsiyonel deviasyon olmaktadir.

Posterior komissiir (PK)

Posterior komissiir serebral akuadukt dorsalinde yer alr.
PK'da, capraz yapan INC liflerinin yanisira posterior komisstr nik-
leusundan gelen lifler de bulunur ve bdylece g6z kapadi ile goz
hareketinin koordinasyonunu saglar. Posterior komissur lezyo-
nunda yukarr bakis yapilamaz, tim goz hareketleri bozulur, 6zel-
likle vertikal gaze-holding bozuklugu (integrator yetmezligi) belir-
gin olur. PC lezyonunda INC'den gelen capraz liflerin de tutulusu
ile dorsal ortabeyin sendromu (Parinaud sendromu) gelisir

(1-3).

Dorsal ortabeyin sendromunun en tipik 6zelligi yukarr verti-
kal bakis kisithligr ve gozlerin asadiya deviasyonudur (batan gu-
nes manzarasi-cocuklarda belirgindir). Ayrica g6z kapadi retraksi-
yonu (Collier bulgusu), yukari bakis ile konverjans-retraksiyon nis-
tagmusu, skew deviasyon, mid-dilate pupiller (isik-yakin disosyas-
yonu) ve pseudoabdusens felci gordlur. Medial ve lateral rektusla-
rin kokontraksiyonu ile glob retraksiyonu olur, verjans tonusun
artigl ile bilateral abduksiyon kisitlanir ve pseudoabdusens felci
gelisir. En sik dorsal ortabeyin sendromu yapan nedenler; pineal
timorler, ortabeyin infarkti, hidrosefali ve sant disfonksiyonudur
(Resim 1) (7).

Resim 1. Paraneoplastik Parinaud sendromunda yukari bakis felci ve géz kapadi retraksiyonu yaninda asagi ve horizon-
tal hareketlerin korunmus oldugu gérultyor
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3. Fizik Muayene

1. Inspeksiyon: bas pozisyonu (tilt), bakis deviasyonu vs

2. Primer bakis pozisyonunda ve tim kardinal akslarda goz
hareketleri (dUksiyon, versiyon) ve nistagmus

3. Kapama/agma testi ve alternan kapama testi

4. Sakkadik g6z hareketleri
5. Yavas izleme hareketleri
6. Optokinetik nistagmus

7. Vestibulo-okdler refleks (bas cevirme testi)

4. Vertikal Bakis Bozuklugunda Lezyon Lokalizasyonu
ve Klinik Bulgular

Vertikal bakis bozuklugunda néroanatomik lezyon lokalizas-
yonuna gore klinik bulgular ve sik gértlen nedenler Tablo 1'de
Ozetlenmistir (2).

Tablo 1.Vertikal bakis bozuklugunda lezyon lokalizasyonuna gére klinik 6zellikler ve etiyolojik nedenler

LEZYON LOKALIZASYONU VE SIK

GORULEN NEDENLER

Rostral interstisiyel MLF

infarkt/kanama
Dejeneratif (PSP)
Metabolik (Niemann-Pick type C)

Cajal interstitial nukleusu (INC)

Infarkt/kanama
Dejeneratif (PSP)
Kompresif lezyonlar

Posterior komissiir (PK)

Pineal timorler
Hidrosefali
Vaskuler
Travma

Mezensefalik retikiiler formasyon

infarkt/kanama
Dejeneratif (PSP)

Medial longitudinal fasikulus
(MLF)

VaskuUler (siklikla tinilateral)
Demiyelinizasyon (siklikla bilateral)
Beyinsapi timorleri

Chiari malformasyonu ve hidrosefali
infeksiyonlar (bakteriyel, viral, AIDS)
llac intoksikasyonu (fenotiyazinler,
trisiklikler, narkotikler, barbittiratlar,
lityum)

Wernicke ensefalopatisi

Metabolik bozukluklar (hepatik
ensefalopati)

Kafa travmasi

Dejeneratif hastaliklar

KLINIK BULGULAR

Unilateral lezyon Asag bakista minér sakkadik defekt, Ipsitorsiyonel hizli faz kaybi, Lezyonun karsi tarafina
vuran torsiyonal nistagmus

Bilateral lezyon Tum vertikal sakkadlar kaybolur (lezyon inkomplet ise; yukari sakkadlar kismi korunabilir),
Vertikal gaze-holding, pursuit, vestibulo-okuler refleks korunur

Unilateral lezyon Vertikal ve torsional gaze-holding bozulur, Okdler tilt reaksiyonu (kontralateral head tilt),
Lezyon tarafina vuran torsional nistagmus

Bilateral lezyon Vertikal bakis kisithlgi, Sakkadlar yavaslamaz, Vertikal gaze-holding bozulur

Tum vertikal g6z hareketleri yapilamaz (6zellikle yukari bakis), Konverjans-retraksiyon nistagmusu, Gz
kapagi retraksiyonu (Collier bulgusu)

Unilatarel lezyon ipsilateral gaze shift, Kontralateral ve yukari sakadlarda hipermetri (santral lezyonlar),
Fiksasyonu bozan sakkadik kaymalar (intrusion), Vertikal sakkadlarda yavaslama ve hipometri (rostral
lezyonlar)

Unilateral interniikleer oftalmopleji (INO) Skew deviasyon (ipsilateral hipertropia), Asimetrik bozulmus
vertikal VOR, Disosiye vertikal nistagmus (ipsilateral gdzde asagl, kontralateral gézde torsiyonal)

Bilateral INO Gaze evoked vertikal nistagmus, Bozulmus vertikal pursuit, Bozulmus vertikal VOR

PSP: progresif suprantikleer palsy, VOR:vestibulookiler refleks

5. Etiyoloji

Vertikal bakis bozukluguna yol acan etiyolojik nedenler Tab-

lo 2'de 6zetlenmistir.
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Tablo 2.Vertikal bakis bozuklugu yapan nedenler (1,2,8)

Mehmet Karatas

Tliimorler: pineal germinoma veya teratoma (siklikla geng erkeklerde), pineositoma, pineoblastoma, tekal glioma veya metastazlar, paraneoplastik

strecler (anti-MA2 ensefaliti)

Hidrosefali: aquadukt stenozu (3. ventrikl dilatasyonu ile posterior komisstre basi yapar)

Vaskiler: ortabeyin ve/veya talamik kanama/infarkt, subdural kanama, anevrizma (posterior talamo-subtalamik paramedian arter riMLF'yi

kanlandiran tek perforan arterdir)

Metabolik: Niemann-Pick Type C, Gaucher hastalig, Tay-Sachs hastaligi, maple syrup urine disease, Wilson hastaligi, kernikterus

ilaglar: barbitiratlar, karbamazepine, néroleptikler

Dejeneratif: PSP (genellikle asadi bakis felci ile baslar), Huntington hastaligi, kortiko-bazal dejenerasyon, diffiz Lewy body hastalig, parkinsonizm,

herediter spastik ataksi, CADASIL
infeksiydz: Whipple hastaligi, ensefalit, sifiliz, tiiberkdiloz

Diger: MS, travma

VERTIKAL BAKIS BOZUKLUGU

l
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ASIMETRIK
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1. Girig

Nistagmus, en az bir yavas faza sahip istemsiz, ani, ritmik goz
hareketleridir (1). Bir yavas faz ve bir hizli faza sahip nistagmuslar
sigrayicl nistagmus olarak tanimlanir (1). Pendiler nistagmus ise
iki yavas fazdan olusur (1). Sakkadik intruzyonlar, yeni uyaran ol-
madan gozleri gorsel hedeften uzaklastiran hizli g6z hareketleri-
dir (1). Aralarindaki temel fark, nistagmus yavas kayma hareketi
(yavas faz) ile baslarken sakkadik intruzyonlarda gozler, gérsel he-
deften istemsiz bir sakkad sebebiyle uzaklasir (2). Sakkadik intruz-
yonlar yavas faz icermez (2).

Nistagmus her zaman bir hastaligin bulgusu degildir (3).
Saglikli kisilerde fizyolojik nistagmus gorulebilir (3). Patolojik nis-
tagmus ise periferik vestibiler bozukluktan hayati tehdit edebi-
lecek santral bir bozukluga kadar ¢esitli sebeplerden kaynaklana-
bilir (4). Tani ve tedavide dogru kararin verilmesi dikkatli bir yakla-
simla mdmkundur (4). Bu bolimde nistagmus ve diger okdler
osilasyonlar ile degerlendirilen hastalarda nérolojik yaklagimin
dzetlenmesi amaclanmistir.

2. Anamnez

Nistagmusu olan hastalarda dikkatli bir anamnez almadan
ve norolojik muayene yapmadan sadece istemsiz gz hareketleri-
nin degerlendirilmesi yeterli degildir (3). Anamnez almaya gorsel
sikayetlerin varligi sorgulanarak baslanmasi énerilir (3). Gorsel si-
kayetlerden osilopsi, diplopi ve bulanik gérme sorgulanmalidir
(3). Osilopsi; gorsel cevrenin horizontal, vertikal veya torsiyonel
olarak hareketi algisi anlamina gelmektedir (3). Osilopsi; edinilmis
nistagmusun bir semptomudur, infantil nistagmuslarda nadiren
gorulur (5).

Nistagmusun ortaya cikis yasi ve zaman icindeki seyri ayirici
tanida yardimaidir (1, 5, 6). infantil nistagmusun dogumdan he-
men sonra veya erken yaslarda ortaya ¢ikmasi beklenir (5). Za-
mansal seyirde nistagmusun epizodik veya strekli olmasi, zaman
icinde yon ve amplitid gibi ézelliklerinin degismesi dnemlidir (1).
Ornegin Meniere Hastaligi'na bagl periferik vestibiler nistagmus
epizodiktir (4). Periyodik alternan nistagmusta ise nistagmusun
yonu degisir (6).

Nistagmusu artiran ve azaltan etmenler anamnezde 6nemli
yere sahiptir (7). infantil nistagmusu olan hastalar, nistagmusun
belirli bir bas pozisyonu ile rahatladigini ifade edebilir (5). Bakis ile
uyarilan nistagmusu olan hastalar gorsel sikayetlerinin belirli bir
yone bakma ile ortaya ciktigini sdyleyebilir (7). Hastanin gorsel
sikayetlerinin ylrime veya basin ani hareketleri ile ortaya ¢ikmasi
ise vestibulookdler sistemde yetmezlik distndtrar (7).

Eslik eden sikayetler altta yatan sebep ve dogru tani icin ipu-
cu saglayabilir (7). Eslik eden vertigo vestibuler sistem etkilenimi-
ni dustndurar (7). Tinnitus ve isitme kaybr ataklari i¢ kulak hasta-
liklarinda goraldr (7). Hastanin yutma glgligi yasamasi beyin
sap! patolojileri agisindan uyaricidir (7). Ekstremite kaslarinda ko-
ordinasyon sorunlar ve beceriksizlik serebellar patolojileri akla
getirir (7).

Gecmis tibbi dykide ekstremitelerde glgsuzlik veya his
kaybr ataklari altta yatan demyelinizan hastalik stphesi olusturur
(8). Hastalarin kullandigi ilaglar incelenmelidir. Cesitli ilaglar (6rne-
gin karbamazepin ve fenitoin) yiksek dozlarda nistagmusa sebep
olur (9). Bariatrik cerrahi ¢ykust ve yogun alkol kullanimi tiamin
eksikligi agisindan dnemlidir (10). Aile dykUsinde nistagmus, reti-
nopati ve ataksi bulunmasi dikkat edilecek noktalardir (11).

3. Muayene

Muayeneye inspeksiyon ile baslamak uygundur (3). Hastanin
basinda ve vicudunda kompansatuar postur veya tilt varligr goz-
lenmelidir (7). Ptoz, g6z kapaginda retraksiyon varligi ve okuler
albinizm diger énemli inspeksiyon bulgulandir (3, 7, 12). Goz ha-
reketlerinin degerlendiriimesinden énce gérme keskinligi ve gor-
me alani degerlendirmesi uygun olacaktir (3). Goz dibi bakisinda
optik sinir atrofisine dikkat edilmelidir (3).

Okdler osilasyonlarin degerlendirilmesine santral bakis po-
zisyonunda baslanmasi énerilir (13). Santral pozisyon gdzler tam
karsiya bakarken basin dik oldugu pozisyondur (13). Santral pozis-
yonda fiksasyon stabilitesi ve spontan nistagmus degderlendirilir
(3). Nistagmus Ug¢ dizlemde tanimlanir (13). Klinik pratikte hasta-
nin gozinln referans alindig duzlemler sikca tercih edilir. Bu diiz-
lemler vertikal, horizontal ve torsiyonel dtzlemlerdir (13). Torsiyo-
nel hareket goézin en Gst ucunun rotasyonu ile olusur (13). Nis-
tagmus, geleneksel olarak hizli faza gore tarif edilir (13). Nistag-
musun yonl hekime gore degil hastaya gore ifade edilir (13).

Nistagmusun monookuler mi, binokuler mi olduguna dikkat
edilmelidir (13). Konjuge nistagmus iki goézin ayni anda ayni
yone ayni hizda hareket ettigi anlamina gelir (13). Diskonjuge nis-
tagmusta gdzlerin hizi, amplittidi veya yona farkli olur (13). ki
g6z arasinda nistagmusun amplitida farkli ise disosiye nistag-
mus, yonu farkli ise "disjunctive" nistagmus olarak tanimlanir (1).
Nistagmusun siddetine, amplitlid ve frekansin kalitatif olarak de-
gerlendirilmesi ile karar verilir (13). Okulografi ile nistagmusun
hizi, dalga formu ve frekansi 6lctlebilir (13). Nistagmusun frekansi
<3 Hzise dusuk frekanshdir (13).

Muayene esnasinda bakis pozisyonunun ve verjansin nistag-
musa etkisinin degerlendirilmesi blyik dneme sahiptir (13). Vizu-
el fiksasyonun elimine edilmesi periferik vestibdler nistagmusun
ortaya ¢ikmasini saglayabilir (13). Vizuel fiksasyonu elimine etmek
amaclyla Frenzel Gozlugu kullanilabilir (3). Vizuel fiksasyon, latent
nistagmusu ortaya ¢ikarmak icin monookuler kapama testi ile de
elimine edilmelidir (3). "Head shaking" ve Valsalva manevralari pe-
riferik vestibuler nistagmusun belirgin hale gelmesini saglayabilir
(3). Bazi osilasyonlar kiicUk oldugu icin direkt baki ile net saptana-
maz, bu hastalarda oftalmoskop ile optik diskin hareketlerinin ta-
kip edilmesi daha duyarli bir degerlendirme saglar (14). Periodik
alternan nistagmusta oldugu gibi nistagmus yon degistirebilece-
giicin en az birkag dakika gézlem yapilmalidir (3).

Norolojik muayene tam yapilmalidir (3). Yavas izleme, sakkad
ve verjans hareketlerin degerlendirmesi yapiimalidir (3). Okulo-
motor palsiler ve interntkleer oftalmoplejiye dikkat edilmelidir



(3). "Head impulse" test, periferik vestibuler etkilenimi gosterdigi
icin uygulanmalidir (15). Tablo 1, nistagmusu tanimlamak igin de-
Gerlendirilmesi gerekenleri 6zetlemektedir.

Tablo 1. Nistagmus degerlendirmesindeki 6zellikler
Ozellik Tanimlama

) - Horizontal, vertikal ve torsiyonel bilesenlerin
Nistagmusun yéni

belirlenmesi
Dalga formu Sigrayici veya penduler
Binokularite Binokuler veya monookdler
Konjugasyon Sic;?dtﬁtei\l/ee)ya konjuge degil (disosiye veya
Siddeti Amplitid ve hizina gore niteligi
Hizi Yavas fazin hizinin niceliksel olarak lgtlmesi
Frekansi (D;;g(;l;)frekansh (<3 Hz) veya yuksek frekansli
Bakisin etkisi Bakisin yonu ile artma veya azalma
Provakatif

- Head-shaking, Valsalva manevralari ile artma
manevralarin etkisi
Viztel fiksasyonun

- Fiksasyonun kaldiriimasi ile artma
etkisi

Konverjansin etkisi Konverjans ile artma veya azalma

Zaman icindeki seyri Yon veya hiz degistirme

4. Nistagmuslar

Barany Toplulugu, nistagmus ve diger okiler osilasyonlar
icin bir siniflama semasi énermistir (1). Bu semada U¢ ana baslik
"Fizyolojik nistagmus’, "Patolojik nistagmus" ve "Nistagmus ben-
zeri g6z hareketleri" olarak belirtilmistir (1). Nistagmuslar uluslara-
si siniflamaya uygun sekilde ele alinacaktir.

Fizyolojik nistagmus, normal bireylerde bir patoloji olmaksi-
zin dogal davranisin bir parcasi olarak veya fizyolojik bir uyaran
sonrasinda ortaya ¢ikan nistagmus olarak tanimlanmistir (1). Oku-
lomotor sistemdeki bozukluk sebebiyle olusan nistagmuslar pa-
tolojik nistagmus olarak tanimlanir (1). Patolojik nistagmus; spon-
tan ortaya cikabilir, bakis ile uyarilabilir veya bir manevra ile tetik-
lenebilir (1).

4.1 Fizyolojik Nistagmus
Yedi alt tipi bulunmaktadir (1).

Fizyolojik ug bakis nistagmusu: Tipik olarak laterale asiri ug
bakislarda ortaya ¢ikar (16). Daha nadiren yukari bakislarda da go-
rilebilir (16). Dustk amplittdld, dusuk frekansli, simetrik ve konju-
gedir (16). Birkac saniye icinde yatisir (16).

Per- rotasyonel nistagmus: Strekli viicut ve bas rotasyonu
esnasinda ortaya ¢ikan nistagmustur (1). Hizli fazi rotasyon yoni
ile uyumludur (1).

Post- rotasyonel nistagmus: Surekli viicut ve bas rotasyonu-
nun aniden kesilmesi sonrasi ortaya ¢ikan nistagmustur (1). Hizl
fazi rotasyon yonunun tersinedir (1).

Optokinetik nistagmus: Tum gérme alanini kaplayan gorsel
uyaran veya kisinin etrafinda dénen bir uyarani takip etmesi so-
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nucunda ortaya ¢ikan nistagmustur (1). Yavas fazi takip edilen
gorsel uyaranin hareketi ile uyumludur (1). Optokinetik uyaranin
kesilmesi sonrasi birkag saniye devam eden nistagmus ise optoki-
netik ard nistagmus olarak isimlendirilir (1).

Kalorik nistagmus: Timpanik membrana vicut sicakligindan
farkli sivi veya hava uygulanmasi ile indtklenen vestibiler nistag-
mustur (1). Uygulanan sivi vicut sicakligindan 7 santrigrad dere-
ce farkli olmalidir (30 C ve 44 C) (17). Saglikl kisilerde, soguk uy-
gulama sonrasinda uyaranin karsi tarafina, sicak uygulama sonra-
sinda uyaran tarafina vuran nistagmus ortaya ¢ikar (17). Manyetik
vestibuler stimulasyonla indUklenen nistagmus da bir fizyolojik
nistagmus formudur (1).

4.2 Periferik Vestibiiler Nistagmus

Periferik vestibuler sistem; semisirkuler kanallari, otolitik or-
ganlari, vestibuler siniri ve vestibdler sinir kdk giris bolgesini icerir
(18). Iki taraf vestibuler tonus arasindaki dengesizlik periferik vesti-
biler nistagmusa sebep olur (18). Etyolojide vestibiler norit, Me-
niere Hastalig, labirentit, travma, ilag toksisitesi saptanabilir (18).

Periferik vestibUler nistagmus, hasarli tarafa dogru bir yavas
faz ve ardindan saglam tarafa dogru duzeltici bir hizli fazdan olu-
sur (18). Periferik vestibiler nistagmus, horizontal ve torsiyonel
bilesenler icerir (18). Santral vestibuler nistagmus ise saf vertikal,
horizontal veya torsiyoneldir (18).

Periferik vestibuler nistagmusun tipik 6zelliklerinin bilinmesi
santral formlardan ayirt edilmesini saglar (1, 3, 18). Periferik vesti-
bidler nistagmus binokuler ve konjugedir (1, 3, 18). Nistagmusun
hizli fazi, bakis yontnden etkilenmez, hep ayni yéne dogrudur (1,
3, 18). Nistagmus, vizuel fiksasyon ile suprese olur (1, 3, 18). Nis-
tagmusun yavas fazinin hizi sabittir (1, 3, 18). Alexander Kurali'na
uygun sekilde, hizli fazin yontne bakis ile nistagmusun frekans ve
amplitidinde artis meydana gelir (19). Bag donmesi ve isitme
glclugu sikayetleri siklikla santral vestibuler nistagmusa gore
daha siddetlidir (3). Tablo 2'de periferik vestibiler nistagmus ve
santral nistagmusun ayriminda kullanilabilecek klinik bulgular
ozetlenmistir.

Vestibuler nistagmus, Alexander Kurali'na gore U¢ dereceye
ayrilir (19). Birinci derece vestibuler nistagmus sadece hizli faz yo-
nine bakis ile ortaya cikar (19). ikinci derece vestibiler nistagmus
primer pozisyonda da bulunur, hizli faz yonine bakis ile siddeti ile
artar (19). Uctincl derece vestibdler nistagmus tim bakis yonle-
rinde mevcuttur ancak hizli fazin yonine bakista en siddetlidir
(19). Nistagmusun derecesi ile vestibller tonus asimetrisinin sid-
deti koreledir (3). Vestibuler nistagmus derecelendirmesinin hori-
zontal nistagmus igin kullanimi tipiktir, vertikal nistagmus icin kul-
lanimi seyrektir (1, 20).

Bazl hastalarda periferik vestibiler nistagmus sadece gorsel
fiksasyonun ortadan kaldirnimasi ile ortaya cikabilir (3). Frenzel
g6zIigu kullanimi gorsel fiksasyonu ortadan kaldirir (3). Okluziv
oftalmoskopi kullanimi da fiksasyonu ortadan kaldirir (3). Okluziv
oftalmoskopi, bir fundus oftalmoskopi ile takip edilirken fiksasyo-
nu saglayan diger goz orttlerek uygulanir (21). "Head shaking"
manevrasl, periferik vestibller nistagmusun belirgin hale gelme-
sini saglar (22). Nadiren santral bir lezyon, periferik vestibuler nis-
tagmusu taklit eden horizontal-torsiyonel nistagmusa sebep ola-
bilir (23). Bu hastalarda "head impulse" test klinik ayrimi saglamak
icin kullanilir (15). Sag ve sol periferik vestibuler sistemin karsilasti-
rilmasinda kalorik test de bilgi verir (17).
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Nistagmus ve Diger Okuler Osilasyonlar

Tablo 2. Periferik vestibuler nistagmus ve nistagmusun santral formla-
rinin klinik farkliliklari

Periferik

Sikayet/Bulgu Vestibiiler Santral Nistagmus
Nistagmus
Osilopsi Daha hafif Daha siddetli
imbalans Daha hafif Daha siddetl
Vertigo Daha siddetli Daha hafif
I§|tn.1e kayby, Daha sik Daha seyrek
tinnitus
. Horizontal- Santral vestibuler nistagmus saf
Nistagmusun  torsiyonel, . )
4 5 vertikal, saf horizontal veya saf

ekseni Vertikal- : )

i torsiyoneldir

torsiyonel
Nistagmusun Deug@mez, Bakisi strdiirme nistagmusu bakis
onu saglam tarafa yonune vurur

4 dogrudur
Viziiel
fiksasyonun Artar Etkilenmez
kaldiriimasi
Head-
Shaking Artar Etkilenmez
manevrasi
$.|.kay'etler|n Daha kisa Daha uzun
stiresi

Periferik vestibuler nistagmusun iyilesme dénemi esnasinda
nistagmus yon degistirebilir (1). Bu nistagmus, iyilesme (recovery)
nistagmusu olarak adlandirilir (1). lyilesme olmasina ragmen ves-
tibUler kompansasyon mekanizmalarinin calismaya devam etme-
si vestibiler dengesizligin taraf degistirerek devam etmesine ve
zit yénde nistagmusa sebep olur (1). lyilesmenin hizl gercekles-
mesi ortaya ¢ikma olasihgini arttirir (1).

4.3 Santral Vestibiiler Nistagmus

Vestibulo-okiler sistemi olusturan santral yapilarin bozuk-
luklar nistagmusa sebep olur (3). Asagi vurumlu, yukari vurumlu
ve torsiyonel nistagmus bu gruptadir (3). Santral pozisyonda si¢-
rayicl nistagmus saptanir (3). Periyodik alternan nistagmus santral
vestibuler nistagmusun horizontal dizlemde goértlen formudur

(1).
4.3.1 Asagi Vurumlu Nistagmus

Asagr vurumlu nistagmus (AVN), vertikal sicrayici bir nistag-
mustur (3). Yavas fazda yukar dogru kayma hareketi gerceklesir,
ardindan duzeltici hizli fazda goézler asadi dogru hareket eder (3).
Yavas fazin hizi sabittir (3). Hastanin asadi disa bakmasi veya pro-
ne pozisyonda bulunmasi nistagmusun siddetini arttirir (3). Kon-
verjans, AVN'yi belirgin hale getirebilir (3). Amplittdd dusdk oldu-
Ju icin santral pozisyonda nistagmusu fark edilmeyen hastalar
asagl disa baktirilarak muayene edilebilir (3). Oftalmoskop ile op-
tik disk hareketlerinin takibi AVN'yi fark etmeyi kolaylastirir (3) Ale-
xander Kurali'na genelde uyar (3).

AVN, santral vestibuler nistagmuslardan en sik gordlenidir
(7). Servikomeduller bélge, AVN hastalarinda en sik etkilenen lo-
kalizasyondur (24). Etyolojide Arnold-Chiari malformasyonu, spi-
noserebellar ataksi, posterior fossa vaskuler, neoplastik ve infla-
matuar lezyonlar, lityum, antikonvulzan ilaclar bulunabilir (25).
Hipomagnezemi, Wernicke ensefalopatisi, Bati Nil virist ensefaliti
diger seyrek gorilen sebeplerdir (18). Etyolojide anti- glutamik
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asid dekarboksilaz ve anti- Yo antikorlari saptanan hastalar da bu-
lunmaktadir (25, 26). Calismalarda, hastalarin %30- 40'inda altta
yatan sebep saptanamamistir (18, 25).

AVN hastalari siddetli osilopsi ve dengesiz postirden yakinir
(25). Cift gdrme sikayeti de olan AVN hastalarina skew deviasyon
eslik eder (27). Siddetli osilopsi tedavi gerektirir. Plasebo kontrollt
calismalarda 3,4-diaminopiridin ve 4- aminopiridin ile hastalarda
anlamli diizelme elde edilmistir (28, 29). Klonazepam, gabapentin
ve baklofenin de fayda gosterdigine dair yayinlar bulunmaktadir
(30, 31).

4.3.2 Yukari Vurumlu Nistagmus

Yukarr vurumlu nistagmusun (YVN) yavas fazi asadi kayma
hareketinden, hizli fazi ise yukar dogru dizeltici sakkaddan olu-
sur (3). AVN'nin aksine laterale bakma ile siddeti artmaz (3). Kon-
verjans ile siddeti artabilir, azalabilir veya AVN'ye transforme olabi-
lir (32). Alexander Kurali'na genelde uyar (1, 3). YVN de AVN gibi
bas pozisyonundan etkilenir (33). YVN, yukari bakma ile ortaya
¢ikan bakis ile uyarilan nistagmustan ayirt edilmelidir (3). Bazi has-
talarda YVN, sag ve sol taraf arasinda yon degistiren kiicik ampli-
tudlU horizontal bilesene sahiptir. Bu 6zgln nistagmus, papyon
nistagmus olarak isimlendirilir (34).

YVN daha az lokalize edici degere sahiptir (1, 35). YVN hasta-
larinda en sik paramedian medulla lezyonlari bildirilmistir (1, 35).
inme, multipl skleroz, Wernicke ensefalopatisi, Chiari malformas-
yonu ve Creutzfeldt- Jacob hastaligi YVN etyolojisinde sik saptanir
(35).

Hastalarda osilopsi siklikla cok rahatsiz edicidir (7). Gozlemsel
calismalar baklofen ve 4- aminopridinin olumlu etkisinin oldugu-
nu gostermistir (36, 37). Memantinin YVN Uzerine baskilayici etkisi
bulunmaktadir (38). YVN spontan gerileyebilir (35).

4.3.3 Torsiyonel Nistagmus

Torsiyonel nistagmus periferik vestibdler, infantil ve tahtere-
valli nistagmusun bir bileseni olarak gorilebilse de saf torsiyonel
nistagmus, santral vestibiler nistagmusun nadir gorulen bir for-
mudur (3). Simetrik ve konjugedir (3). Saf torsiyonel nistagmusu
fark etmek zor olabilir (3). Konjuktivadaki damarlarin izlenmesi
tespit edilmesini kolaylastirir (39).

Saf torsiyonel nistagmus genellikle lateral medullayi etkile-
yen infarktlar ve siringomyeli ile birlikte gorlur (3). Okdler tilt re-
aksiyonu ve interntkleer oftalmopleji ile de gorulebilir (3). Parkin-
son Hastalar’'nda subtalamik nikleusun stimule edilmesi ile de
ortaya cikabilir (40). Torsiyonel nistagmus, gabapentine yanit ve-
rebilir (41).

4.3.4 Periyodik Alternan Nistagmus (PAN)

PAN, 90- 120 saniyede bir ydn degistiren konjuge, horizontal
ve sigrayicl bir nistagmustur (1). Sada ve sola vuran iki siklustan
olusur (3). Bir siklusun ilk yarisinda yavas fazin hizi artarken ikinci
yarisinda azalir (3). Horiziontal nistagmusun farkli yonlere vurdu-
Ju iki siklus arasinda 5- 20 saniye stre bulunur (18). Bu strede nis-
tagmus yatisabilir veya kiictk amplittdli asagr vuran nistagmusa
donusebilir (3). Bazi hastalarda Alexander Kural'ndan faydalanip
nistagmusu minimize etmek icin periyodik bas hareketleri de go-
rUlebilir (42). Bir siklusun 20- 40 saniye strdigd PAN hastalarl da
bildirilmistir (43).

Edinilmis PAN, serebellar nodulus ve uvula hasari sonucu or-
taya cikar (44). Chiari malformasyonu, multiple skleroz, vertebro-
baziler infarkt, kitle ve abse gibi serebellar lezyonlar etyolojide bu-
lunabilir (3). Bilateral gérme kaybi gelisen hastalarda da saptana-
bilir, gérmenin duzeltiimesi ile kaybolur (3). Serebellumun ilgili
bolgelerindeki konjenital hasarlar da PAN'a sebep olur (3).



Tedavide baklofenin faydali olduguna dair ¢alismalar bulun-
maktadir (45). Edinilmis PAN'a etkisi infantil formundan cok daha
fazladir (46). Amantadin ile dtizelen bir olgu bildirilmistir (47).

4.3.5 Latent Nistagmus

iki gtz acikken bulunmayan bir géz értildiginde ortaya
¢tkan nistagmustur (1). Konjuge, horizontal ve si¢rayicidir (1). Nis-
tagmusun hizli fazi her zaman acik olan goze dogrudur (3). Ger-
cek latent nistagmus, manifest latent nistagmustan daha seyrek
gorullr (3). Manifest latent nistagmus hastalarinda binokuler ba-
kis ile dustk amplittdld nistagmus saptanir, bir gézin ortdlmesi
ile nistagmusun amplittdy artar (3).

Latent nistagmus, flizyonel maldevelopment nistagmus
sendromunun bir parcasidir (48). Latent nistagmus, konjenital
ezotropya ile iliskilidir (48). Ortilen gdzde yukar deviasyon (diso-
siye vertikal sapma) gorilebilir, bu hastalarda nistagmus torsiyo-
nel komponent de icerir (3, 48). Ambliyopi ve yavas izleme hare-
keti anomalileri fizyonel maldevelopment nistagmus sendro-
munda siktir (48).

4.4 Spontan Santral Nistagmusun Diger Formlan
4.4.1 Tahterevalli (Seesaw) Nistagmus

Birinci yarim siklusta bir gézde elevasyon ve intorsiyon, diger
godzde depresyon ve ekstorsiyon gérlir (1). Ikinci yanm siklusta
ise gozler birinci yarim siklustaki hareketlerinin zit yontnde hare-
ket eder (1). Diskonjuge ve spontan bir nistagmustur (3). Infantil
veya edinilmis olabilir (3). Penduler formunda yukarida tanimla-
nan iki yavas faz ile nistagmus tamamlanir (1). Sigrayici tahtereval-
li nistagmusta (TN) ise birinci yarim siklusun ardindan duzeltici bir
hizli faz gorlur (49). Sigrayict TN icin "hemi-seesaw" terimi kulla-
nilmig olsa da Barany Dernegi artik bu terimin kullaniimasini dner-
memektedir (1).

Penduler TN; optik kiazma anomalileri, buytik sellar timorler
veya travmaya bagl bitemporal hemianopisi olan hastalarda go-
raldr (50, 51, 52). Anti- Ri antikoru pozitif paraneoplastik bir olgu
da bildirilmistir (53). Sigrayici TN ise lateral medulla oblongata ve
Cajal'in interstisiyel ntkleusunu etkileyen rostral mezensefalon
lezyonlarinda bildirilmistir (49, 54). Etil alkol, klonazepam, me-
mantin ve gabapentin TN'yi azaltici etkiye sahiptir (41).

4.4.2 infantil Nistagmus

Dogumda bulunan veya infant dénemde gelisen nistag-
mustur (1). Neredeyse her hastada konjuge ve horizontaldir (3).
Yukari ve asagi bakista da horizontal nistagmus devam eder (1, 3,
5). Penduler veya sicrayici olabilir (5). Torsiyonel komponent bulu-
nabilir ancak buytk amplitidlt horizontal hareketler sebebiyle
fark edilmesi guctdr (3). Nadiren tahterevalli nistagmus formunda
da olabilir (3). infantil nistagmusta yavas fazin hizinin giderek art-
tig1 dalga formu tipiktir (55).

Infantil nistagmusun genellikle vizuel fiksasyon cabasi ve
anksiyete ile siddeti artar, gozleri kapama ve konverjans ile siddeti
azalir (5). Hastalar siklikla baslarinin ve gozlerinin spesifik bir pozis-
yonda durmasi ile nistagmusun siddetinin azaldigini ifade ederler
(5). Bu pozisyon sifir pozisyonu olarak tanimlanir (5). Hastalarda
ozellikle hizli fazdan sonra géziin hedeflenen noktaya getirilebil-
digi foveasyon periodlari olur (3). Foveasyon periodlari bulunan
hastalarda gérme keskinligi genellikle etkilenmemistir (5). infantil
nistagmusu olan hastalarda optokinetik izleme hareketleri normal
kisilerin tersi yontnde ortaya ¢ikar (5).

4.4.3 Edinilmis Pendiiler Nistagmus

infant dénemden sonra baslayan duzeltici hizh fazin bulun-
madigi nistagmustur (1, 3). Horizontal, vertikal, torsiyonel kompo-
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nentleri bulunabilir (1). icerdigi komponentlere gére capraz, elip-
tik ve sirkiler bir yoringe takip edebilir (1). Iki goz arasinda gor-
me keskinligi agisindan belirgin fark oldugunda disosiye penduler
nistagmus goralar (17).

Edinilmis pendiler nistagmusun en sik sebebi multipl skle-
rozdur (MS) (56). Edinilmis penduler nistagmus, MS hastalarinda
optik atrofi ve serebellar fonksiyon bozuklugu ile birlikte goralur
(17). Dorsal pontin bolge lezyonlari siktir (17). MS hastalarinda go-
rilen edinilmis penduler nistagmus, yiksek frekansa (>3 Hz) ve

distik amplitiide sahiptir (<4°) (57). Gabapentin ve memantinin,
edinilmis penddler nistagmusu olan MS hastalarinda nistagmu-
sun amplittdund dustrddgu gosterilmistir (56).

Okulopalatal tremorda, edinilmis penduler nistagmusa yu-
musak damakta ritmik kasilmalar eslik eder (17). Ytz kaslari, larinks
ve boyun kaslari da etkilenebilir (56). Kasilmalar uykuda da devam
eder (17). Nistagmus dusuk frekansli (1- 3 Hz) ve buytk amplittd-
ladur (57). Vertikal goz hareketleri baskindir, torsiyonel kompo-
nent de eslik eder (3). Nistagmus, gozleri kapatma ile siddetlenir
(3). Okulopalatal tremoru olan hastalarda Guillain-Mollaret Ucge-
n'inde (dentato-rubro-olivar trakt) islev bozuklugu bulunmaktadir
(17). Temel radyolojik bulgu olivar ntkleusta hipertrofidir (3). Oku-
lopalatal tremor, inme sonrasinda aylar icinde gelisebilir (3).

Okulomastikatér myoritmide ise penddler verjans nistagmus
ile cene ve ylzde ritmik kasilmalar gordltr (58). Cene ve yizdeki
kasiimalar nistagmus ile senkronizedir (58). Nistagmusun frekansi
dusuktdr (1 Hz) (1). Nistagmus suprantikleer bakis paralizisi ile bir-
liktedir, uyku ve yurtyus bozukluklar goralebilir (17).

4.4.4 Epileptik Nistagmus

Epileptik nébet aktivitesi ile iliskili nistagmus, epileptik nis-
tagmus olarak adlandirilir (1). Genellikle sigrayici, horizontal ve
konjugedir ancak vertikal ve monookdler nistagmus goértlen has-
talar da bildirilmistir (59). Epileptik nistagmusun lokalize edici de-
Geri yuksek degildir (59). Farkli mekanizmalarla da olsa beynin
hem frontal hem de temporo-parieto-oksipital loblardan kaynak-
lanan nobetlerde nistagmusun hizl fazi epileptik odagin karsi yo-
ntine dogrudur (59, 60). Epileptik nistagmusu olan hastalarda hi-
perglisemi tetkik edilmelidir (60).

4.4.5 Bakis Paretik Nistagmus

Horizontal yavas izleme hareketlerindeki asimetriden kay-
naklanan yavas kayma ve duzeltici hizli fazdan olusan nistagmus-
tur (1). Dastuk amplitadltddr (1). Serebral genis lezyonlar bakis
paretik nistagmusa sebep olur (1). Yavas fazi saglam tarafa, hizli
fazi hasarli serebral hemisfere dogrudur (1).

4.5 Bakis ile Uyarilan Nistagmus

Gozler uglara bakar pozisyona getirildiginde ortaya ¢ikan si¢-
rayici nistagmustur (1, 3). Hizl fazi bakis yonine vurur (1). Fizyolo-
jik uc bakis nistagmusundan ayirt edilmelidir (1). Fizyolojik ug ba-
kis nistagmusu; bakisin en ug noktasinda ortaya ¢ikar, simetrik ve
kuctk amplittdltdur, birkag saniye icinde kaybolur ve genelde
lateral bakista gorulur, vertikal bakislarda seyrektir (7, 16). Nistag-
mus, bakisin en ug noktasindan dnce ortaya ¢ikiyor, asimetrik, bU-
yUk amplittdIt, uzun sureli ise patolojiktir (7).

4.5.1 Bakisi Suirdiirme Nistagmusu

Bakisi u¢ noktadaki hedefte strdirme mekanizmalarindaki
bozukluk sebebiyle olusan patolojik bakis ile uyarilan nistagmus-
tur (1). Hizl fazi bakis yontne vurur (1, 3). Yavas fazda gozler ug
bakistan santral pozisyona dogru kayar ardindan duzeltici hizli faz
gerceklesir (1, 3). Bakis sirdUrme nistagmusu vertikal, horizontal
veya her iki diizlemde birden gorilebilir (1). Genelde horizontal
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bakislarda ve yukari bakista goriilur, asagr bakista nadirdir (3). Ale-
xander Kurali'na uyar (3).

Bakisin ucta surddrdlebilmesi icin ekstraokuler kaslarin su-
rekli tonik innervasyonu gereklidir (7). Tonik kasilma ekstraokuler
kaslara giden "step" sinyali ile saglanir (3). Bu "step" sinyalini tre-
ten ndron agi noral integratdrdir (7). Noral integratorde hasarlan-
ma bakisi strdirme fonksiyonunda bozulmaya sebep olur (7).
Horizontal diizlemde bu islev nukleus prepositus hipoglossi, me-
dial vestibUler ntkleus ve serebellar flokkulus/paraflokkulus tara-
findan strdardlur (7). Vertikal dizlemde gorev alan néral integra-
tor ise Cajal'in interstisyal ntkleusudur (7).

Simetrik bakis ile uyarilan nistagmus gortlmesi durumunda
toksik nedenler (6rnegin; sedatifler, fenitoin, karbamazepin kulla-
nimi) akla gelmelidir (7). Asimetrik ise veya sadece bir gézde bu-
lunuyor ise yapisal lezyonlar olasidir (7). Spinoserebellar ataksi tip
6 ve epizodik ataksi tip 2 de bakisi sirdirme nistagmusu gorilen
hastaliklardir (7).

4.5.2 Vestibiiler Nistagmusla Birlikte Bakis Sirdiirme
Nistagmusu

Vestibuler tonustaki imbalans ve bakis strdirme mekaniz-
malarindaki bozukluklardan kaynaklanan bilateral nistagmustur
(1). Bruns Nistagmusu olarak da bilinen bu nistagmus akustik sch-
wannom gibi serebellopontin kdse timaorleri icin tipiktir (1, 62).
Serebellopontin kose tumortnin ipsilateraline bakis ile buytk
amplittdlt, dusdk frekansli bakis strdirme nistagmusu goralir
(62). Kontralateraline bakis ile kiictik amplitidIa yuksek frekansl
periferik vestibuler nistagmus gordlur (62). Serebellopontin kdse
tumorleri icin tipik olsa da, ayni anda hem vestibler sistemi hem
de bakis sirdiirme mekanizmalarini etkileyen inme ve demyelini-
zan hastaliklar gibi diger hastaliklarda da gorulebilir (1).

4.5.3 Rebound Nistagmus ve Sentripetal Nistagmus

Uzun stre disa bakigin ardindan gézlerin santral pozisyona
getirilmesi ile disa bakisin karsi yonine dogru olusan kisa sureli
nistagmustur (1). Rebound nistagmus tipik olarak bakis strdirme
nistagmusu olan hastalarda goraldr (1, 63). Serebellar disfonksi-
yon ve buna bagh néral integratér islevlerinde bozulma sonucu
ortaya ¢ikar (63).

Sentripetal nistagmus: Bakisi sdrdirme nistagmusu olan
hastalarda uzun sureli lateral bakisin ardindan nistagmus zayifla-
yIp yon degistirebilir ve hizli fazi merkeze dogru vurmaya baslaya-
bilir (1). Sentripetal nistagmus, siklikla belirgin rebound nistagmu-
su olan hastalarda gorulur (64).

4.6 Tetiklenmis Nistagmus

Bakis disinda bir tetkileyici ile indUklenen nistagmustur (1).
Tetiklenmis nistagmus tanisi koyabilmek icin tetikleyici net olarak
tanimlanmalidir (1).

4.6.1 Pozisyonel Nistagmus

Pozisyonel nistagmus, basin pozisyonundaki degisme sonu-
cu ortaya ¢ikan nistagmustur (1). Benign paroksismal pozisyonel
vertigo (BPPV) pozisyonel nistagmusun sik bir sebebidir (1, 65).
Etkilenen kanalin uyariimasi ile nistagmus ortaya ¢ikar (65).

Posterior kanal BPPV' yi uyarmak icin Dix-Hallpike Manevrasi
yapilir (65). Nistagmus birkag saniyelik latent periyodun ardindan
ortaya ¢ikar, bir dakikadan kisa strer (65). Asagidaki kulaga dogru
vuran horizontal ve torsiyonel nistagmus gorlur (65). Tekrarlayan
testler ile nistagmus yorulur (65).

Horizontal kanal BPPV'yi uyarmak icin supine roll testi yapilir
(65). Nistagmus, latent periyod olmaksizin veya cok kisa bir latent
periyodun ardindan ortaya ¢ikar (65). Kanalolitiazise bagli hori-
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zontal kanal BPPV hastalarinda asagidaki kulaga vuran (jeotropik)
yon degistiren nistagmus bir dakikadan kisa sire ile goralir (65).
Kupulolitiazise bagli horizontal kanal BPPV hastalarinda ise yukari-
daki kulaga vuran (apojeotropik) nistagmus bir dakikadan uzun
stre ile gordlur (65). Repozisyon manevralari ile posterior kanal
BPPV ve horizontal kanal BPPV duzelir (1).

4.6.2 Diger Tetiklenmis Nistagmuslar

Tetiklenmis nistagmusun diger tipleri Tablo 3'te listelenmis-
tir (1).

Tablo 3. Tetiklenmis nistagmus sebepleri
Pozisyonel Nistagmus

Headshaking Manevrasi ile Uyarilan Nistagmus
Ses ile Uyarilan Nistagmus

Valsalva ile Uyarilan Nistagmus

Basing ile Uyarilan Nistagmus

Titresim ile Uyarilan Nistagmus
Hiperventilasyon ile Uyarilan Nistagmus

Yavas Izleme ile Uyarilan Nistagmus

5. Nistagmus Benzeri Goz Hareketleri
5.1 Sakkadik intriizyonlar ve Osilasyonlar

Sakkadik intruzyonlar, yeni uyaran olmadan gézleri gorsel
hedeften uzaklastiran hizli géz hareketleridir (1). Saghkl kisilerde
gorsel fiksasyon esnasinda sakkadlar baskilanir (3). Sakkadik int-
rizyonlar gorsel fiksasyona mudahil olan uygunsuz sakkadlardir
(3). Birbirinden farkli 6zellikleri olan sakkadik intriizyonlar ve osi-
lasyonlar asagida 6zetlenmistir.

5.1.1 Kare Dalga Sicramalar

GozU fiksasyon pozisyonundan ayiran horizontal ve konjuge
sakkadlardir (1). K¢tk amplitidlitdir (<2 derece) (1). Goz 200-
400 milisaniye (msn) gibi kisa bir strenin ardindan fiksasyon po-
zisyonuna geri doner (3). Saglikl cocuklarda ve yetiskinlerde go-
rilebilir (66). Ileri yasl kisilerde daha yiksek amplitidli ve daha
yuksek frekanshdir (67). Ileri yash bireylerde dakikada 20, gencler-
de dakikada 10 frekansina kadar normaldir (67). Kare dalga sicra-
malar, Friedrich Ataksisi, Parkinson Hastalidi, progresif suprantkle-
er palsi ve multisistem atrofi hastalarinda hastaligin herhangi bir
déneminde gorulebilir (67). Bu hastalarda gérdlen kare dalga si¢-
ramalarin saglikli bireylerdekinden temel farki frekansinin ¢ok
yUksek olmasidir, bazi hastalarda streklidir (67).

Makro kare dalga sigramalar, btytk amplittdld (>5 derece),
2-3 Hz frekansinda sakkadik osilasyonlardir (1). Makro kare dalga
sicramalar olan hastalarda gozler hedeften ayrildiktan 80- 150
msn sonra sonra geri donerler (1). Borstler halinde ortaya ¢ikar,
amplitidu degiskendir (3). Makro kare dalga sicramalar patolojik-
tir (67). Serebellar lezyonlar, MS ve multisistem atrofi hastalarinda
gorallr (67).

5.1.2 Makrosakkadik Osilasyonlar

Gorsel fiksasyon noktasi etrafinda ortaya ¢ikan amplittdleri
hizlica artan ve azalan konjuge horizontal osilasyonlardir (1). Yak-
lasik 200 msn intersakkadik interval bulunur (3). Tipik olarak baki-
sin yon degistirmesi ile ortaya ¢ikar (3). Sakkadik hipermetriden
kaynaklanir (68). Hipermetri sebebiyle baslangictaki sakkad ve
duzeltici sakkadlar hedefi asar, fiksasyon hedefi cevresinde osilas—



yon meydana gelir (68). Serebellar fastigial nikleus ve pons lez-
yonlarinda goruldr (69).

5.1.3 Sakkadik Atimlar

GozU fiksasyon noktasindan uzaklastiran istemsiz, kisa sureli
sakadlardir (1). Tekli veya ikili atimlar seklinde olabilir (69). Ikili sak-
kadik atimlarda g6zU fiksasyon noktasina geri gotiren ikinci bir
sakkad izlenir (69). Paramedian ponstaki omnipause néronlarin ve
noral integratorin uyumsuz ¢alismasi sonucu gordltr (70). MS,
travma, beyin sapi ensefalitinde bildirilmistir (69, 70).

5.1.4 Okiler Flutter ve Opsoklonus

intersakkadik interval olmaksizin gériilen tekrarlayici, hori-
zontal, konjuge sakkad bosalimlaridir (1). Genellikle istemli bir
sakkaddan sonra baslar (1). Amplitidd hastalar arsinda farklilik
gosterir (1). Buyuk amplitidIU olabilecedi gibi sadece oftalmos-
kop ile fark edilen mikroflutter da gordlebilir (1). Frekansi, 10-25
Hz'dir (1, 69).

Opsoklonusta da okuler flutter ile benzer sekilde intersakka-
dik intervali olmayan tekrarlayici konjuge sakkadlar gortlur (69).
Farkli olarak opsoklonusta sakkadlar sadece horizontal degil g
dizlemde de gorulur (horizontal, vertikal ve torsiyonel) (69). Op-
soklonusta sakkadlar tipik olarak buyuk amplittdladur (69). Bosa-
limlar seklinde ortaya cikan okiler flutterin aksine opsoklonus
araliksiz olarak bulunabilir (69). Uzun stredir bulunan, ¢cok yonlu
ve araliksiz ortaya ¢ikan opsoklonus, sakkadomani olarak adlandi-
rilir (3). Diger sakkadik intrizyonlarin aksine hem okdler flutter
hem de opsoklonus hastalarinda osilopsi ve bulanik gérme sap-
tanabilir (69).

Paramedyan pons lezyonlarinda ve serebellar lezyonlarda
opsoklonus ve okiler flutter bildirilmistir (67). Yeni tanimlanan bir
modelde opsoklonus patofizyolojisi olivar-serebellar-beyin sapi
aginda gama aminobiitirik asit (GABA) aktivitesindeki bozulma ile
aciklanmustir (71).

Myoklonus, ensefalopati, ataksi opsoklonusu olan hastalara
eslik edebilir (72). Bu durum opsoklonus-myoklonus sendromu
olarak tanimlanir (72). Opsoklonus-myoklonus sendromunda pa-
raneoplastik etyoloji akla gelmelidir (72). Eriskin hastalarda en sik
anti- Ri antikorlari saptanmakla birlikte anti- Yo, anti- Hu, anti- N-
metil D-aspartat (NMDA) ve anti- amfifizin antikorlari bildirilmistir
(72). Anti- Ri antikorlart meme kanseri ve kugutk hicreli akciger
kanseri hastalarinda saptanir (72). Cocuk hastalar icin néroblas-
tom tipiktir (72). Opsoklonus-myoklonus sendromunu HIV, Bati
Nil Virtsl, Lyme Hastalidi gibi enfeksiyoz sebeplerle ve bunlara
postinfeksiydz olaylar sonrasinda da gorulebilir (72). Lityum, feni-
toin, kokain de opsoklonusa sebep olabilir (72).

5.2 Nistagmus Benzeri Diger Goz Hareketleri

Nistagmus veya sakkadik intrizyon tanimlarina tam uyma-
yan okdler osilasyonlar bu gruptadir (1).
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5.2.1 Konverjans Retraksiyon Nistagmusu

Yukari bakis cabasinda yukari yonli sakkadin yerine hizli faz
olarak konverjans ve/veya retraksiyon ortaya ¢ikan durumdur (1).
Retraksiyon, g6z kiresinin orbita icine ¢ekilmesidir (1). Parinaud
Sendromu'nun bilesenleri olarak vertikal bakis paralizisi, skew de-
viasyon, pupil 1sik yakin disosiasyonu, géz kapadi retraksiyonu es-
lik edebilir (73). Mezensefalonun pretektal bolgesinin lezyonlarin-
da gordlur (73). Tumor basisi ozellikle pinealoma, hidrosefali,
inme sik gorilen sebeplerdir (3).

5.2.2 Spasmus Nutans

Spasmus nutans; okdler osilasyonlar, tortikollis ve titubasyon
triadindan olusan bir klinik tablodur (74). Dastk amplitidIu, yuk-
sek frekansh (3-11 Hz), penddler okuler osilasyonlar goralur (1, 3).
Ambliyopi ve strabismus eslik edebilir, bunlardan baska nérolojik
bulgu yoktur (3). Genellikle hayatin ilk yilinda baslar (74). Hastala-
rn cogunda 1- 2 yil icerisinde kaybolur, 8 yila kadar uzayan hasta-
lar bildirilmistir (3, 74).

5.2.3 Okiiler Bobbing ve Varyantlari

Okuler bobbing, gozlerin santral pozisyondan asagr dogru
hizli hareketini takip eden yavas duzeltici hareketten olusur (1).
Aralikli ve konjugedir (18). Sigrayici nistagmuslarda gozlerin yavas
kayma hareketini takip eden duzeltici hizli faz goriltrken okdler
bobbing icin tersi gecerlidir (18). Pons lezyonlarinin belirtisidir;
hemoraji, iskemi veya eksternal basi sonucu gorilebilir (18). Re-
verse okuler bobbing, gézlerin hizla yukari hareket ettigi ardindan
yavasca santral pozisyona dondidgi durumu tanimlar (18). Okdler
dipping, g&zlerin yavasca asagi hareket edip ardindan hizla sant-
ral pozisyona dondugu okuler bobbing varyantidir (18). Reverse
okuler dipping ise gozlerin yavasca yukari hareket edip hizla sant-
ral pozisyona dondigu durumdur (18).

5.2.4 Suiperior Oblik Miyokimi

Stperior oblik miyokimi, osilopsi ve diplopiya sebep olan
monookuler, yiiksek frekansli, distk amplitidld, istemsiz torsiyo-
nel kasilmalardir (75). Troklear sinir lifleri arasi efaptik gegisten
kaynaklandigr dastndlir (75). Gun igerisinde ¢ok sayida, saniyler
veya dakikalar stren ataklar seklinde gorulur (75). Geng, saglikli
eriskinlerde siktir (75). Iki cinsiyette esit olarak gérilir (75). Sag
gozde daha siktir (75). Karbamazepin, beta bloker ilaglar, botoli-
num toksin uygulamasi ve dérdinct kranial sinir cerrahisi tedavi
secenekleridir (75).

5.2.5 Pin- Pon Bakis

Gozlerin birkag saniyede bir yon degistiren horizontal, kon-
juge hareketleridir (1). Frekansi 0.25 Hz'dir, disuk frekansi sebe-
biyle pendiler nistagmus olarak degerlendiriimez (1). Bilateral
yaygin serebral hasari olan hastalarda gordldr (76). Yavas goz ha-
reketleri yerine sakkadik pin pon bakisi olan hastalarin biling du-
zeyinin daha iyi oldugu distnulur (76).
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Estetik oldugu kadar fonksiyonel 6zdrliluge de yol acan goz
kapag bozukluklari sik karsilasilan noéro-oftalmolojik problemler-
dendir. Oftalmolojik ve gercek norolojik nedenlerin ayirimi, kari-
san durumlarin iyi taninmasi ile mdmkundur. Aksi halde, gereksiz
tetkik ve tedavi yukd ve acil bir durumun atlanmasi gibi sorunlar
ortaya ¢lkar.

G6z kapaklari primer bakis pozisyonunda degerlendirilir. Her
iki g6z kapaginin simetrik olmasi beklenir. Kapaklar arasinda 1-2
mm kadar bir asimetri olmasi normal olarak kabul edilirken; daha
fazla asimetri gozleniyorsa iki olasilik vardir; daha dustk seviyede
olan g6z anormaldir -blefaropitozis ya da diger gozkapagi ret-
raktedir (1).

Pitozis Ust gz kapagdinin normalden daha dusuk seviyede olmasidir.
Normalde géz kapagi korneal limbusu 1-2 mm érter. irisin Gzerindeki
sklera gozikmez (1).

Goz kapaginin iki elevatori Levator palpebralis superior ve Muller (sup.
Tarsal) kasidir. Levator palpebralis superior asil elevatordur ve |Il.
kraniyal sinirin superior divizyonundan inerve olur ve Ust g6z kapadi
elevasyonunun yaklasik %80'inden sorumludur (2).

Muller kasi buna yardim eden diiz bir kastir ve superior servikal
gangliondan orjin alan sempatik zincirden inerve olur. Levatorun
altinda seyreder ve kapagin 1-2 mm ek kaldirlmasinda levatora
yardimci bir rol oynar (2).

PITOZiS SORGULAMA

Pitozisle gelen bir hastada degerlendirme &ncesinde detayli
bir sorgulama etyoloji hakkinda ipuglari verir (3,4).

« Ne zamandan beri var? (Konjenital veya edinsel ayirimi)

« Tek veya cift tarafli mi? Hep ayni gozde mi?

« Pitozis diizeyi giin icerisinde dalgalaniyor mu? (Fluk-
tuasyon - dinlenmekle azalip yorgunlukla artmasi —
Myastenia Gravis)

« Eslik eden baska bulgu var mi? (Agri, gozlerde kizarik-
lik, cift goérme, bulanik gérme, gézlerde kayma vs. pupil
capi ve isik reaksiyonu, bakis parezisi, ekstraokdler kasla-
rn tutulumu gibi)

e Mevcut durum degerlendirmesi sonrasi eski fotografla-
rin goézden gecirilmesi de etyolojiye dair faydal bilgiler
verir (Konjenital/edinsel).

PiTOZiS MUAYENE YONTEMLERI (3,5)

Pitozisi degerlendirmede kullanilan dort pratik dlcim, pitozi-
sin siddeti, etyolojisi hakkinda fikir verir; ayni zamanda tedavi ya-
nitini izlemede kantitatif birer él¢uttar.

» Palpebral fissiir yiiksekligi: Her iki g6z kapagi arasinda-
ki mesafenin dlctimdyle saptanir. Normalde Ust goz ka-
padi limbustan 2 mm asadida yer alirken, alt g6z kapadi

limbusun 1 mm Uzerinde yer alir. Normali 8-12 mm ola-
rak kabul edilir.

« Marginal refleks mesafesi: Pupil Uzerine tutulan isik
kaynaginin yansimasi ile st goz kapagi arasindaki mesa-
fenin 6lcimuadur. Normalde 3-4.5 mm arasinda 6lculir.

« Ust g6z kapaginin katlanma izi: Ust goz kapagi kenari
ile katlanti izi arasinda 1-1.5 mm.lik mesafedir.

» Levator fonksiyon testi: Frontal kas, kasin Uzerinden
tespit edilip devre digi birakilir ve st géz kapaginin ka-
tettigi asagl en u¢ ve yukar en ug noktalar arasindaki
mesafe olculir. Genel olarak mesafenin 10 mm Ustinde
olmasi normal kabul edilirken, 12 ve Ustl ¢ok iyi, 8-10
mm iyi, 5-7 mm orta ve 4 mm ve alti kot olarak
degerlendirilir.

Sekil 1. a. Palpebral fisstr yuksekligi o6lcimU;b.Marginal refleks
mesafesi

Sekil 2. a. Levator fonksiyon testi; b.Ust g6z kapaginin katlanma cizgisi

PITOZISE YAKLASIM - SINIFLAMA

Pitozisin siniflamasi baslangig yasina, etyolojiye, pitozis
siddetine ve levator fonksiyonuna gore yapilabilir.

Etyolojiye yonelik olan ayirici tani agisindan oldukga pratik
bir yaklasim ortaya koyar.
Buna gore;

» Psodo-pitozis

< Konjenital pitozis

» Edinsel pitozis olmak Uzere (¢ ana kategoride deger-
lendirilen pitozisin en agirlikli kismini edinsel grup olus-
turur (3,6).

« Edinsel pitozis;

o Mekanik veya travmatik

Apondrotik

Miyojenik

Noromuskiiler

Norojenik

Serebral orijinli olarak siniflandirimaktadir (3,6).

o o o o

o
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Pitozisle basvuran bir hastada nérolog olarak bize disen esasen

miyojenik, nérojenik, n6romuskuler veya serebral nedenli pitozis

ayinmini yapmak olmalidir! Pitozisle karisan durumlarin ve diger
edinsel pitozis nedenlerinin yeterince taninmasiyla bu ayirm net
olabilmektedir.

Pitozis siddetine ve levator fonksiyonuna gére yapilan sinif-
lamalar da hem tani hem de klinik izlem agisindan degerlidir.

» Pitozis siddeti — hafif (1-2mm), orta (3-4mm) ve adir

(>4mm) (Kapadin korneal limbusu 6rtme seviyesi) (3).

» Levator fonksiyonu — zayif (0-4mm), orta (5-7mm), iyi

(>8-10mm) (5).
Genel pratikte 10 mm Ustl normal, 6 mm'nin alti patolo-
jik olarak degerlendirilebilir (3).

Bu grup hastalari degerlendirirken anamnez ve muaye-
nede baz ipuclarinin varligi ayiric taniyi daraltmada
onemlidir.

« Apondrotik pitozis eriskinlerdeki en yaygin edinsel pito-

zisdir ve tipik olarak yaslanma ile iliskilidir. Ust géz kapagi
katlanti izi daha yukardadir (3,6).

Ani baslangicli, unilateral ve agrisiz bir pitozis, pupil tutu-
lumu da varsa, Horner sendromu ve Ill. kraniyal sinir felci
gibi norolojik bir nedene isaret eder (2,5,7).

Norojenik pitozisler icinde en yaygin sebep Ill. kraniyal
sinir felcidir. Bunu Myastenia gravis (MG) ve Horner send-

Tablo 1. Pitozis ayirici tanisi (6)

KONJENITAL

izole

Her iki gozde yukar bakis felci

Kapak veya orbita timorleri

Dogum travmasi (Ill. kraniyal sinir felci, Horner)
Norofibromatozis

Neonatal miyasteni

romu izler (3).

ll. kraniyal sinir lezyonlarinda motor dalin etkilenmesine
bagl olarak pitozis pupil asimetrisiyle beraber veya izole
olarak gorulebilir. Anatomik olarak parasempatik lifler di-
sarda, motor lifler daha icerde seyreder. Disardan bir basi
varsa midriazis pitozise eslik eder, ancak diyabet ve hiper-
tansiyon gibi mikrovaskdler bir tutulum varsa daha ¢ok
izole pitozis ve bakis parezileri ortaya ¢ikar (3,6). Ancak
istisnalar olabilecedi unutulmamalidr.

Pitozis siddetli ise daha cok Ill. kraniyal sinir felci veya
Myastenia gravis arastinimalidir. Horner sendromunda
pitozis iimlidir (3,8).

Tedrici olarak artan bilateral pitozis daha cok néromusku-
ler kavsak veya miyopatik nedenlidir (6).

Levator fonksiyonunun 6lcima ayirici tani agisindan ¢ok
degerlidir. Levator dehissens- apondrotik pitozis ve Hor-
ner sendromunda levator fonksiyonu normaldir (6).
Tersi olarak Myastenia gravis, konjenital pitozis, Ill. krani-
yal sinir felci ve miyopatilerde levator fonksiyonu azal-
mistir (6).

Myastenia gravis, LEMS, botulizm gibi néromuskdler kav-
sak hastaliklarinda tablo ani gelistiginden pitozise bakis
parezileri de eklenmisse hasta diplopiden yakinir (9).
Miyotonik distrofi, kronik progresif eksternal oftalmopleji
ve okllofaringeal distrofi gibi miyojenik pitozisde tablo
tedrici gelistiginden bakis parezisi olsa bile kompansatu-
ar mekanizmalar devreye girdiginden diplopi yakinmasi
genellikle yoktur (3).

EDINSEL
Mekanik Levator Dehissens-Disinsersiyon Sendromu
inflamatuar (6demalerjisalazyon,blefarit) vaglanma
I N ! ' Cerrahi (okuler,orbital katarakt)
Tumor (kapak, orbita)
Travma

Blefarosalazis

Miyojenik

Kronik Progresif Ekternal Oftalmopleji (KPEO)
Kearns-Sayre Send. (KPEO+)

Miyotonik Distrofi

Okulofaringeal Muskuler Distrofi

Norojenik

Horner Sendromu
Okulomotor Sinir Felci
"Kortikal" Pitozis

Noro-Oftalmoloji

Kontak lens kullanimi

Noéromuskuler Kavsak
Myastenia Gravis

Lambert-Eaton Sendromu (LEMS)
Botulizm

Psédopitoz

Dermatolosalazis

Duane retraksiyon sendromu

Mikroftalmus

Enoftalmus

Diger gozde patolojik kapak retraksiyonu (Graves)
istemli pitozis (Konversiyon/similasyon)
Blefarospazm

Hemifasiyal spazm

GOz kapagi agma apraksisi



NOROJENIK PIiTOZIS

Levator veya Muller kasinin innervasyon bozuklugu nede-
niyle ortaya ¢ikar.

Okdlomotor veya okulosempatik sinir hasari (Horner sendro-
mu) ile birlikte gorulur (9).

A. Okiilomotor sinir hasari iliskili pitozis
Lezyon lokalizasyonuna gore suprantikleer, ntikleer ve infrantikle-
er olarak siniflandirilir.

Supraniikleer Pitozis

1. Hemisferik bozukluklarda pitozis nadirdir.

2. Pitozis olusum mekanizmasi — Istemli géz acma merke-
zinin inhibisyonu, diasizis ve blyuk lezyonlarda ise herni-
yasyona bagli beyinsapi basisidir.

Genis akut lezyonu olan hastalarda bilateral pitozis, yaklagmakta olan
bir herniasyonun habercisi olabilecegi icin dikkatli olunmalidir (10).

Serebral (Kortikal) Pitozis (4,6)

o Tek tarafli serebral hemisferik lezyonlar nadiren, lll. kraniyal
sinir felci, sempatik tutulum veya apraksi olmaksizin, tek veya
iki tarafli pitozise neden olabilir.

o Genellikle sag hemisfer orta serebral arter lezyonlarinda olur

« Ipsilateral veya kontralateral olabilir

o Pitozis genellikle birkag gtinde duzelir

Niikleer ve infraniikleer Pitozis

e Okilomotor sinir ntkleus hasarina bagl izole tutulum,
beyin sapindaki yakin komsuluklari nedeniyle oldukca
nadirdir.

e Okulomotor sinir tutulumunun etyolojide en sik nedeni
kiguk damar hastaligina baglh vaskiler nedenler olmakla
birlikte, hemorajik inme, infiltrasyon, demiyelinizasyon,
vaskiler malformasyon, anevrizma saptanabilir. Bu ne-
denle okllomotor sinir hasari bulgular olan hastalarda
oyki ve ek norolojik muayene bulgularina gore tetkikler
kontrastl kraniyal MRG, gereginde kraniyal MR anjio ya
da BT anjio seklinde genisletilmedir (11).

» Okulomotor sinirin subaraknoid boslukta, posterior ko-
muUnikan arter anevrizmasina bagli basisinda, pupillomo-
tor liflerin sinirin periferinde seyrine bagl siklikla agr ve
pupil tutulumu eslik eder (12).

e Nukleer tglnct kraniyal sinir paralizisinde kontralateral
pitozis ve Ust rektus paralizisi ile birlikte ipsilateral okulo-
motor sinir felci gordlur.

e Okulomotor sinirin beyin sapindan ekstraokuler kaslara
kadar seyri boyunca herhangi bir yerde total veya parsi-
yel hasari gorulebilir.

Okulomotor sinir, orbita icinde Ust ve alt olmak tzere iki dala aynilir. Ust
divizyon, ipsilateral Ust rektus ve levator palpebra stperioru; alt
divizyon ise ipsilateral inferior rektus, medial rektus, inferior oblik kasi
ve pupili inerve eder.

» Total okiilomotor sinir hasarinda — Pitozis, oftalmopleji
ve pupil tutulumu birlikte goraldr. Etkilenen goz asagi ve
disari pozisyonda olur ve pupil mid-dilate durumda olup
stk refleksi alinamaz.
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« Parsiyel oktilomotor sinir tutulumunda — Tek okilomo-
tor sinir dalinda ya da bazi liflerde etkilenme olabilir, pu-
pil etkilenmeyebilir ya da 15tk yanitinda azalma olabilir.
Pitozis hafif olabilir ve/veya ekstraokuler kas hareketleri
kismi olarak etkilenebilir (13).

izole ekstraokdler kas etkilenmesi nadiren okiilomotor sinir tutulumu
ile birlikte gorulur. Ayirici tanida distiroid oftalmopati, travmaya bagli
lokal kas restriksiyonu veya Myastenia gravis distunulmelidir.

izole pupil tutulumu da, nadiren 3. kraniyal sinir tutulumu ile
iliskilendirilir, etiyolojide siklikla tonik pupil, farmakolojik midriyazis ve
fizyolojik anizokori vardir (14).

B. Okiilosempatik hasara
Sendromu)

bagh pitozis (Horner

Horner sendromu, goézin sempatik inervasyonunun etkilen-
mesi sonucu ortaya ¢ikar.

Klasik triadi — Pitozis, miyozis ve anhidrozis.

e Pitozis — Muller kasinin sempatik denervasyonu sonucu
ortaya ¢ikar. Miller kasinin goz kapagini kaldirmada 2
mm kadar etkisi bulunmasi nedeniyle Ust kapakta yakla-
stk 2 mm disme meydana gelir. Ayrica, alt g6z kapaginin
retraktorlerinin sempatik inervasyonla uyariimasinin bo-
zulmasi, alt g6z kapaginda hafif bir yikselmeye neden
olur ve bu duruma "ters pitozis" denir. Ust kapagin pitozi-
si ve alt kapagin yltkselmesi, palpebral araligin daralmasi-
na neden olarak yalanci enoftalmusa yol acar (15).

Horner sendromunun 6nemli bir bulgusu olmasina ragmen, olgularin
%12'sinde pitozis bulunmayabilir (16).

Miyozis — Etkilenen tarafta sempatik inervasyonun bozul-
masl ve parasempatik sistemin baskinligi nedeniyle karanlikta be-
lirginlesir. Ancak, uzun sureli karanlikta, sempatik sistemin hasarli
olmasina ragmen parasempatik etkinin azalmasina bagl olarak,
pupilde geg dilatasyon (10-15 saniye icinde) meydana gelir. Dila-
tasyondaki gecikme Horner sendromu icin karakteristiktir ancak
her zaman saptanmayabilir (15).

Anhidrozis — Sempatik liflerin hasari, vazomotor ve sudo-
motor degisikliklere neden olur. Akut dénemde vazomotor kont-
roltin sempatik denervasyona bagl bozulmasi ile ytzde flushing,
konjunktival hiperemi, géz yasarmasi, vazodilatasyona bagl bu-
run tikanikhgr gérilebilir. llerleyen dénemde ise denervasyon si-
persensitivitesine bagli vazokonstriksiyon ile etkilenen tarafta cilt-
te solukluk ve 1si azalmasi gozlemlenir. Yizin sudomotor lifleri
ana karotis arter ve eksternal karotid arter, alin ve burnun yan kis-
mina giden kigUk bir bolimU de internal karotid arter ile seyre-
der. SUperior servikal ganglion ve daha proksimaldeki lezyonlarda
ipsilateral ytz yanisinda anhidrozis olusur. U¢incti néron hasarin-
da ise, kasin Uzerindeki kiictk bir alin bolgesinde anhidrozis mey-
dana gelir (17).

Horner sendromunun konjenital oldugu olgularda hipokromik
heterokromi izlenir.

Harlequin isareti — YUz{n sadece bir yarisinda terleme artisi ile birlikte
eritemin goruldugu nadir bir otonom bozukluktur (18).
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Okulosempatik yol, i¢ nérondan olusur ve uzun bir seyri vardir. Birinci
noron hipotalamustan baslar ve aksonlari alt servikal ve Ust torakal
spinal kordda sinaps yapar. Ikinci néron, spinal niikleuslardan baslar ve
Ust go6gus boslugundaki seyrinden sonra superior servikal ganglionda
sinapsini yapar. Uclincii néron ise stiperior servikal gangliondan baslar
ve internal karotis arter ile orbitaya seyrini gerceklestirir (15).

Horner sendromu lezyonun yerlesimine goére santral, pre-
gangliyonik ve post-gangliyonik olarak siniflandirilabilir.

Eriskin olgularin yaklasik 2/3'Unde etiyolojik neden tespit
edilebilir. Altta yatan nedenin tespit edildigi olgularin yaklasik
%713'Unde santral, %44'inde preganglionik, ve %43'linde post-
ganglionik lezyon gdsterilmistir (16).

Pediatrik olgularda ise ilk bir yasta saptanan Horner sendro-
munun %70'inin idiyopatik oldugu gosterilmistir. Etiyolojiye yo-

Tablo 2. Horner sendromu nedenleri

nelik calismalarda olgularin yaklasik %40'inin konjenital, %42'sinin
boyun, toraks ve santral sinir sistemi cerrahisi sonrasi, ve %15'inin
ise noroblastom, spinal kord timord, rabdomyosarkom, embriyo-
nal hiicreli karsinom, vaskiler malformasyonlar, intratorasik anev-
rizma ve travma ile iliskili oldugu bildirilmistir (19).

Tani — Oyki, fizik muayene ve farmakolojik testlerden
yararlanilmaktadir.

Tani sonrasi uygun goruntileme istenerek etiyolojiye yone-
lik arastirma yapilmalidir.

iki yildan uzun stredir izole Horner sendromu bulunan veya etiyoloji
icin spesifik bir nedene sahip olgularda ileri inceleme gerekli degildir
(15).

SANTRAL (1.NORON)

Hipotalamus/Beyin sapi

PREGANGLIONIK (2.NORON)

Gogus boslugu

POSTGANGLIONIK (3.NORON)

Superior servikal ganglion

Travma

Tamor
: ) Mediastinal kitle
Iskemi o L
" Gogus cerrahisi
Hemoraji .
- Aort anevrizmasi
TUmor

o Travma
Demiyelinizasyon

Arter diseksiyonu Servikal perinéral kist

Epidural spinal anestezi

Spinal kord Servikal sempatik zincir
Travma (zor dogum)
Tumaor/kitle basisi
Boyun

Tamor

Travma

Vaskuler Malformasyon

Sirinks

iskemi

Demyelinizasyon

Enfeksiydz ve inflamatuar miyelit Travma

Apse/timor/lenfadenopati

Horner Sendromu Tanisinda Kullanilan Farmakolojik Testler

e Kokain Testi — Kokain presinaptik noradrenalin reuptake
inhibisyonu ile sinaptik araliktaki noradrenalin konsant-
rasyonunu artirarak pupilde dilatasyon saglar. Okulosem-
patik parezi durumunda sinaptik aralikta noradrenalin
olmamasi nedeniyle pupile etkisi olmaz. Test her iki géze
%710'Iuk kokain damlatildiktan sonra 45. dakikada deger-
lendirilir, 0.8 mm kadar dilatasyon farki Horner sendromu
tanisi igin koydurur (15). Akut dénemde dahi pozitif sap-
tanmasi avantajl iken, raf mrinan kisa olmasi ve meta-
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Servikal disk herniasyonu

Juguler ven6z ektazi
Cerrahi (boyun diseksiyonu)
Servikal lenfadenopati

Karotis arter

Diseksiyon (travma/spontan)
Anevrizma

Cerrahi (endarterektomi)
Tromboz

Tumor (nazofarenks)

Kavernoz siniis

Karotis anevrizmasi

Tamaor (hipofiz/menenjiyom)
Tromboz

Karotikokavernoz fistul
Enfeksiyon/inflamasyon
Tiroidektomi/radikal boyun cerrahisi

Orbita/superior orbital fissiir

Herpes zoster
Nazofarenks karsinomu

Diger

Kime basagrisi
Otonomik néropati

bolitlerinin 2 gline kadar idrar tarama testlerinde sapta-
nabilmesi dezavantajlaridir (21).

e Apraklonidin Testi — Apraklonidin, alfa-2 adrenerjik ago-
nist, ayni zamanda zayif alfa-1 adrenerjik etkiye sahiptir.
Normal pupilde minimum konstriktor etkiye sahiptir, an-
cak Horner sendromunda alfa-1 reseptérlerde denervas-
yon stpersensivitesine bagl dilatator etki gostererek ters
anizokoriye neden olur (22). Birinci saatte pupilde ortala-
ma 2.04 mm dilatasyon Horner Sendromu tanisi koydu-
rur. Normal pupilde ortalama 0.14 mm'lik bir konstriksi—



yon yapar. Ayrica pitotik kapakta 0.61 mm elevasyon sag-
lar, ancak bu Horner sendromuna ¢zgi degildir (23).

Apraklonidin testinde pozitif yanit alinabilmesi icin okilosempatik
pareziden sonra reseptdr denervasyon stipersensivitesinin gelismesi
icin yeterli stire gecmesi gerekir. Apraklonidinin sensivitesi
okulosempatik pareziden 36 saat sonra uygulandiginda %90 olarak
bildirilmistir (24).

Apraklonidinin cocuklarda, 6zellikle 6 ayliktan kicUk infantlarda
solunum depresyonu, letarji ve bradikardi yan etkisi nedeniyle
kullanilmamasi veya damla sonrasi en az 2 saatlik hastanede yatirilarak
g6zlem onerilmektedir (25).

Sekil 3. Konjenital Horner tanili hastanin apraklonidin yaniti ve sol goz-
de hipokromisi
Ustteki resim: Apraklonidin éncesi, Alttaki resim: Apraklonidin sonrasi

Topikal Hidroksiamfetamin Testi — Hidroksiamfetamin, kas-
sinir kavsaginda U¢Uncl ndrondan noradrenalin salinimini arttirir.
Hidroksiamfetaminin pupilleri genisletmesi icin Gglncd ndronun
saglikli olmasi gerekmektedir. Hidroksiamfetamin testi, lezyonun
pre-/post-gangliyonik ayriminda yardimci olur. Eger damla kulla-
nimindan 30-60 dakika sonra pupil capinda 1 mm'den daha fazla
bir genisleme olusursa, test pozitif olarak kabul edilir ve lezyonun
pregangliyonik oldugunu gosterir (15). Topikal hidroksiamfetamin
testi kokain veya apraklonidin testinden en az 24 saat, tercihen 48
saat sonra yapilmalidir (26).

Tedavi — Horner sendromu icin spesifik bir tedavi bulunma-
maktadir, gérmede fonksiyonel bir kayba neden olmaz. Ancak pi-
toz i¢in apraklonidin damla veya pitozis cerrahisi uygulanabilir
(15).

Kokain ve Hidroksiamfetamine ulasimdaki zorluklar nedeniyle klinik
pratikte kullanilamamaktadir.

MIYOJENIK PiTOZIS

Levator palpebra kasinin yeterli kasilip gevseyememesi so-
nucu gelisir.

Siklikla ekstraokdler ve fasiyal kaslarda etkilenme eslik eder.

En sik miyojenik pitozis nedeni — Myastenia Gravisdir.
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Kronik Progresif Eksternal Oftalmopleji (KPEO), okllofarenge-
al muskdler distrofi ve miyotonik distrofi miyojenik pitozisin diger
nedenleri arasindadir (9).

Miyojenik pitozisin daha nadir nedenleri arasinda blefarofi-
mozis sendromu ve baz ilaglar (kortikosteroid, tenofovir, vb.) yer
almaktadir (27).

A. Kronik Progresif Eksternal Oftalmopleji (KPEO)

Pitozis ve ekstraokuler kaslari bilateral ve simetrik olarak etki-
leyen progresif bir mitokondriyal miyopatidir.

Kalitim paterni — Siklikla sporadik olmakla birlikte, otozomal
resesif, otozomal dominant ve maternal kalitim gérdlebilmektedir
(28).

Semptomlar — Siklikla addlesan dénemde baslar, eriskin
donemde yavas ilerler. Pitozis siklikla ilk bulgu olup, bilateral an-
cak asimetriktir, bilateral simetrik oftalmopleji ilerleyen dénemde
gelisir. Ekstraokuler kaslar simetrik olarak etkilendigi icin genellikle
diplopi gortlmez (9). Hastalarda pupil reaksiyonunun korundugu,
yavas progresif, goz hareketlerinde belirgin kisitlanma ve ileri pi-
tozis gelisir (27). Bas geriye ve ¢ene yukariya olacak sekilde bas
pozisyonu gelisebilir. Hastalarda pigmenter retinopati, optik atro-
fi, miyopati, sensorindral isitme kaybi, spastisite, ataksi, periferik
noéropati gibi ek nérolojik bulgular gorilebilmektedir (29).

Tani — Klinik ve kas biyopsisi ile konulur.

Tedavi — KPEO'nun kanitlanmis bir tedavisi yoktur. Pitozis
gormeyi etkiliyorsa cerrahi tedavi yapilabilir, ancak cerrahi sonrasi
bu hastalarda kapakta acik kalmaya bagl keratopati riski mevcut-
tur. Mitokondriyal aktiviteyi artirmak icin medikal tedaviler (koen-
zim Q10, riboflavin, ketojenik diyet, vb.) denenmis, ancak yarar
kanitlanamamistir (30).

Not: Kearns-Sayre sendromu — Geng eriskinlerde, pigmenter
retinopati, kardiyak iletim defektleri, ataksi, néropati, beyin omurilik
sivisinda protein diizeyinin 100 mg/d| tizerinde olmasi, ensefalopati,
bazal ganglionlarin kalsifikasyonu, gastrointestinal dismotilite ve
endokrin bozukluklarla seyreden bir KPEO varyantidir (9).

B. Konjenital miyojenik pitozis (Basit konjenital pitozis)
Cocukluk caginda pitozis'in en sik nedenidir.

Levator palpebra kasinda normal kas liflerinin fibroadiptz
doku yer degistirmesi ile gelisir. Miller kasi etkilenmemistir.

Etiyoloji — Siklikla idiyopatik olmakla birlikte, ailesel ve oto-
zomal dominant kalitim da bildirilmistir (13).

Semptomlar — Pitozis %75 oraninda tek taraflidir, pitozis de-
recesi ve levator fonksiyonu, levator kas fibrillerinin miktariyla
orantili olarak degisiklik gosterir. Levator palpebra kasilamaz ve
asadi bakista gevseyemez, bu nedenle kapak araligi agik kalir (Lid-
lag). Levator fonksiyonunun kétt oldugu olgularda Ust kapak kiv-
rmi izlenmez (31,32). Siddetli pitozis hastalarinda "cenenin yuka-
rn" ve kasin yukarida oldugu bir bas pozisyonu ortaya ¢ikabilir (13).
Hastalarin %30 kadarinda strabismus gorilebilmektedir. Levator
kasl ve superior rektus kasinin embriyolojik orijininin ayni olmasi
nedeniyle superior rektus kasinda zayiflik eslik edebilmektedir
(33).

Basit konjenital pitozis vakalarinin %20'sinde pupilin pitozis nedeniyle
kapanmasi ya da etkilenen gézde ambliyojenik astigmatizma
nedeniyle ambliyopi gelisir (13).
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Konjenital pitozis ndrojenik nedenlere bagli olarak da gelisebilir.
Nedenler arasinda; konjenital Horner sendromunu ve konjenital
okulomotor sinir paralizisi ve Marcus Gunn jaw-winking sendromu yer
alir (34).

e Tani — Klinik bulgular ve muayene ile konulur.

e Tedavi — Konjenital pitozis tedavisi cerrahidir. Pitozise
bagl ambliyopi riski yoksa cerrahi 4-5 yasa kadar ertele-
nebilir, ancak ciddi pitozise bagli ambliyopi riski varsa
cerrahi erken planlanmalidir (13).

Sekil 4. Konjenital pitozisli hastada Ust kapakta katlanma izi yok, kasla-
rini kaldirarak pitozisi kompanze etme cabasi gorilmekte

C. Okiilofarengeal miiskiiler distrofi

Yasamin 4-5. dekadinda baslayan, bilateral pitozis, progresif
disfaji, ses degisiklikleri, kol ve bacak proksimal kaslarinda gii¢siz-
Itk ile seyreden bir miyopatidir.

PABNT1 gen defekti ile iliskili otozomal dominant veya otozo-
mal resesif kalitim paterni gosterir (9).

Prevelensi bolgesel ve irksal farklilik géstermektedir; yaklasik
prevelans — 1:100,000-1,000,000

Semptom ve klinik bulgular — Hastalarin 2/3'inde pitozis ilk
bulgudur. Ek olarak hastalarda, solunum fonksiyonlarinda bozul-
ma, kardiyak iletim anormallikleri, katarakt, hipogonadizm ve
frontal kellik, demans, periferik néropati, yorgunluk gérilebilmek-
tedir (35). Ekstraokuler kaslar siklikla etkilenmezken, hafif yukari
bakis kisitlihgr gordlebilir (27).

Tani — Klinik bulgular ve genetik inceleme ile konulur, EMG
ve histolojik inceleme ayirici tanilart dislamak icin yapilir. Serum
kreatin kinaz seviyeleri hafif vakalarda ilimli ytkselirken, siddetli
vakalarda ciddi artis olur, bununla birlikte, hastalik ilerledik¢e ya-
vas yavas azalir ve normallesir.

Tedavi — Hastaligin spesifik tedavisi yoktur, klinik semptom-
lara gore destek tedavi verilmektedir (35).

D. Konjenital Ekstraokiiler Kas Fibrozisi (KEOKF)

Ekstraokuler kaslarda fibrozise bagl géz hareketlerinde kisit-
lilikla seyreden progresif olmayan bir hastaliktir

Otozomal dominant ya da otozomal resesif kalitim paterni
gosterir.

Kas fibrozisine ekstraokuler kaslarin anormal inervasyonu-
nun neden oldugu gosterilmistir.

Klinik bulgular — Etkilenen kaslarin sayisina ve fibrozis dere-
cesine baglidir. Optik sinir hipoplazisi, mikroftalmi, enoftalmus,
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Marcus Gunn's jaw-winking fenomeni, kortikal gelisim bozuklugu
gibi ek oftalmik ya da sistemik bulgular nadiren eslik edebilir. Has-
talarda siklikla cene yukarida bas pozisyonu vardir (36).

Tani — Klinik bulgular ve genetik inceleme ile konulur.

Tedavi — Ambliyopi gelisimini ve bas pozisyonunu duzelt-
mek icin pitozise ve strabismusa yonelik cerrahi tedavi yapilabilir
(37).

E. Miyotonik Distrofi

Otozomal dominant kalitilan ve eriskinlerde en sik gorilen
muskdler distrofidir.

Tip 1 ve 2 olmak Uzere 2 tipi vardir.

Miyotonik distrofi tip1 (DM1) (Steinert Hastaligi) — Prevelan-
si 1/3000-8000 olarak bildirilmistir. DM1, 19. kromozomda trintk-
leotid tekrar hastaligidir (38). Klinik bebeklik donemindeki 6lim-
cll etkilerden, ge¢ baslangica kadar heterojenite gosterir. Konje-
nital olgularda; neonatal hipotoni, solunum ve beslenme yetersiz-
ligi ve %18 oraninda neonatal 6lum bildirilmistir. Cocukluk déne-
minde zihinsel ve davranigsal bozukluklar n plandayken, 2-4. de-
kadda baslayan klasik tipinde ise; miyotoni, distal kaslarda zayiflik,
dizartri, disfaji, pitoz, g6z kapamada zorluk, ekstraokuler kas hare-
ketlerinde kisitlilik olur. Temporal, masseter, boyun fleksor kasla-
rinda ve diyaframda zayiflik, katarakt, kardiyak iletim bozukluklari,
solunum  yetmezligi, kognitif etkilenme (mental retardasyon),
uyku  bozukluklar, hipogonadizm ve frontal kellik de
gorulebilmektedir.

Miyotonik distrofi tip 2 (DM2) — DM1'e gore nadir gordl-
mekle birlikte prevelansi net bilinmemektedir. Uclincii kromo-
zomdaki trintkleotid tekrarina bagl olusur. Klinik erken baslan-
gicli siddetli form ve ¢cok geg baslangich hafif formlara kadar degi-
sebilir. Literatlrde, 2 olguda neonatal DM2 tanisi bildirilmistir.
DM2, DM1'e gére daha iyi seyirli ve gec¢ baslangichdir. ilk semp-
tom kavrama miyotonisi, kas sertligi, kas agrisi, proksimal kaslarda
zayiflik, erken baslangich katarakt, kardiyak aritmi ve endokrin bo-
zukluklar (diabetes mellitus ve testikuler atrofi ) gordldr. Solunum-
sal ve kraniyal (mental retardasyon) etkilenme daha nadirdir (39) .

Tani — Klinik ve genetik inceleme ile konulur, EMG' de mi-
yotonik bosalim gorulur.

Tedavi — GUnUumuzde spesifik bir tedavisi yoktur, bununla
birlikte semptomatik tedavi verilir. Genetik nedeni hedef alan te-
daviler arastirma asamasindadir. Tani konuldugunda aileye gene-
tik danismanlik verilmelidir (40).

F. Blefarofimozis Sendromu

Blefarofimozis-pitozis-epikantus inversus sendromu olarak
da bilinir.

Kaliim paterni — Otozomal dominant veya sporadik
insidansi — 1/50000

Klinik bulgular — Horizontal orbital fissurde daralma (Blefa-
rofimozis), konjenital pitozis ve epikantus inversus

Kadin hastalarda erken overyen yetmezlige bagl infertilite
gorilur. Mental retardasyon eslik edebilir.

Tedavi — Nedene yoneliktir (41).



NOROMUSKULER PIiTOZIiS

Okiiler Myastenia Gravis

Sekil 5. Okuler Myastenia Gravis

Okiiler MG'de pitozis "yorulabilir"” 6zelliktedir ve muayene sirasinda
bile taraf degistirebilir; "fluktuasyon"” gosterir.

Okuler MG her tir g6z hareketi bozuklugunu taklit edebilir
(6,42,43).

En sik goriilen bozukluklar:
Pitozis (levator palpebra sup.)
Diplopi (ekstraokiiler kaslar)

Go6z kapamada zaafiyet: Eslik eden "g6z kapama zaafiye-
ti" diagnostiktir. Orbikularis okdlide glgsuzluk "gdzetleme bul-
gusu" olarak isimlendirilir.

Diger goriilebilecek bozukluklar:

Okuler hizalanma bozukluklar (psédo-INO)
Horizontal-vertikal bakis felci

Total eksternal oftalmopleji

Sakkadik anormallikler (hipermetrik-hipometrik sakkadlar)

Duslk kapak elle kaldirilirsa saglam goértnen kapak duser
"perdeleme" (6)

Pitotik g6zl agmak icin cabalarken, her iki levatoru kaldirma-
ya yonelik eforla saglam goriinen kapak retrakte olur "Hering ku-
rali" (6)

Hasta 3-5 sn asagi bakip, primer pozisyona déndtginde ka-
pak bir an yukari kalkar sonrasinda hizla duser "Cogan'in kapak
sicrama belirtisi" (6)

Okiiler Myastenia Graviste Tani Testleri (6,42,43)

¢ Yorma testi

« istirahat veya uyku testi: Yarim saatlik dinlenme veya
uyku ile pitoziste diizelme olmasi

» Buz testi: Sensitivitesi %80, spesifitesi >%90 kadardir.
Tensilon testine alternatif olarak kullanilabilir, non-invazif-
tir, tensilon testi negatif olanlarda bile buz testi pozitif
olabilir. Sogukla artmis transmitter salinimi, azalmis asetil-
kolinesteraz aktivitesi ve artmis reseptor duyarliidi olasi
mekanizmalardir.

* Edrophonium (tensilon) testi: Hizli ve kisa etkili asetil-
kolinesteraz inhibitoéridur. Dizelmeyi kolayca gozlemle-
yebilmek icin asikar pitozisi veya oftalmoparezisi olanlara
yapiimasi anlamlidir. Kan basinci ve kalp atimi takibi
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onemlidir. Semptomatik bradikardi agisindan atropin ha-
zir bulundurulmalidirl Yalanci pozitif veya negatiflik
olabilir.

e Prostigmin testi: 1.5 mg neostigmin (3 ampul) +1 am-
pul atropin intramUskuler uygulanir. Etki 15 dk. da basla-
yip 30 dk. da maksimuma ulasir.

« Elektrofizyolojik testler: Repetetif stimilasyon ve tek lif
EMG yontemleridir. Repetetif stimulasyonla, bilesik kas
aksiyon potansiyelinde dekrement yanit gézlenmesi MG-
'yi telkin eder. PUr okuler MG'de repetetif stimtlasyonun
katkisi dusuktur, tek lif EMG ise; repetetif stimlasyon,
tensilon testi ve antikor ¢alismalariyla tani konulamayan
hastalarda yararlidir.

e Antikor Diizeyleri: Anti-asetilkolin reseptér antikor-
lar1 (Ach R.Ab) okiler MG'lerin %35-75'inde ve generali-
ze MG'lerin %80-90'Inda saptanmaktadir. Bu antikorlar
MG icin tamamiyle spesifiktir, fakat duzeyleri hastaligin
varligi yahut siddetiyle korele degildir. Ach RAb negatif
olan bazi hastalarda Anti MusK antikorlari (MuSK) bu-
lunabilir. Bu grupta bulber semptomlar, fasiyal ve dil kas-
larinda glgsizlik ve atrofi daha siktir ve tedaviye de
daha direnclidirler. Okdler bulgular oldukga seyrektir, pir
okiler MG'de MusK ¢ok nadirdir

« Timus incelemeleri: Mediasten tomografisi ile timiis be-
zinde hiperplazi veya daha nadiren timoma saptanmasi
tedavi secimini belirlemede, tedavi yanitini ve prognozu
tahmin etmede 6nemli katkilar saglar.

LEMS ve Botulizmden Ayirim (6)

« |EMS'de pitozis daha az oranda ve hafif siddette olur, pi-
tozis veya diplopiyle baslangi¢ tipik degildir, hastalarin
9%30-50 kadarinda ilerleyen dénemde pitozis ortaya ¢ika-
bilir. Elektrofizyolojik bulgular MG'den farklidir!

« Botulizmde pitozis ve diplopiye ciddi bulber ve ekstremi-
te gl¢stzItigu ve midriazis, bradikardi ve hipotansiyon
gibi kolinerjik semptomlar eslik eder.

e Botulinum toksininin lokal uygulanmasiyla da pitozis
olusabilir.

e Konjenital miyastenik sendromda da pitozis veya diplopi
gorilebilir.

Sekil 6. Yorma testinde hasta 1 dk. kadar yukar baktiginda yorgunlukla
pitozisin ortaya ¢ikmasi

Buz testinde pitotik kapak tzerine 1-2 dk tutulan buz akisu
sonras! kapakta dizelme olmasi néromuskdiler kavsak patolojisi-
ne isaret eder!

Erken dénemde olgularin %50-70; ileri evrede ise %90'Inda
okuler kaslar tutulmustur (44). (Yaksek okller motor néron aktivi-
tesine bagh)

Olgularin %50-80'inde iki-Ug yil icinde jeneralize MG gelisir
(43).

Sadece %15-20 oraninda hasta piir okiler MG olarak kalir.
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Okdler Myastenia Graviste Tedavi Secenekleri (6,42,43)

«  Semptomatik-farmakolojik: Pridostigmin
e Semptomatik-konservatif: Gozlige implante edilen g6z
kapad kaldiraclari
e Hastalik supresyonuna yonelik
o Kortikosteroidler
o Azatioprin
o Siklosporin
o Mikofenolat mofetil
o Rituximab

Aponorotik Pitozis (3,6)

Apondrotik pitozis yaglanma, okuler cerrahi veya kontakt lens
kullanimina bagl olarak ortaya ¢ikar. Levator kasin aponérozu Ust géz
kapaginin tarsal plakasindan ayrilir. Levator aponérozundaki yasa bagh
dejenerasyon "senil pitoz" olarak da isimlendirilir.

e Tek veya cift tarafli tutulus olabilir

« Kasin kompansatuar elevasyonu

o Ust goz kapagi kiviiminin 12 mm ve (izerinde olmasi
« lyi levator fonksiyonu

« Tedavide levator rezeksiyonu

Sekil 7. a. Apondrotik pitozisde gézkapad katlanti izinin yukarida olu-
su ayird ettiricidir; b. Bilateral senil pitozisde hastanin kaslarini kaldirarak
pitozisi kompanse etme ¢abasi olur

Mekanik Pitozis

Goz kapagini herhangi bir nedene bagl olarak agirliginin
artmasl, normal hareketin engellenmesi sonucu ortaya cikar (32).

Noro-Oftalmoloji
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Sekil 8. Mekanik Pitozis-Goz kapaginda nérofibromatozise bagli kitle
Prof.Dr. Tulay Kansu arsivinden

Psodopitozis

Miyojenik, néromuskuler ya da nérojenik herhangi bir bo-
zukluk olmaksizin pitoz gorinimu veren durumlardir.

Sekil 9. Psodopitozis (Dermatosalazis; yaslanmayla birlikte géz kapagdi
dokusundaki gevsemeye bagli olarak kapakta sarkma ve yalanci pitozis
gorinimuy)

Psodopitoz istemli pitoza bagliysa (Konversiyon, similasyon
gibi); goz kapaginda pitozis ve orbikilaris okdlide kasiima eslik
eder, kas elevatorlerinde gevsemeyle kas dustklugu olur.

P

Sekil 10. Psédopitoz (Sol yiiz yarisinda hemifasiyal spazm)
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Duranin genis bir kisminin innervasyonu trigeminal sinir, du-
ral afferentlerin  sensivitesi ‘calcitonin gene-related peptide”
(CGRP) ve diger peptidler tarafindan saglanmaktadir. Trigeminal
sinirin birinci dali zellikle géz ve orbitaya dallar verir, korneada
u¢ yogunlugu en yuksektir ve aktivasyonu goéz agrisina neden
olur. Otonom disfonksiyona bagl pupil degisiklikleri, 1siga duyarli-
lik, lakrimasyon, kizariklik ve bulanik gérme gibi semptomlar orta-
ya cikar. Bas agrilarinin bir kismi tipik yerlesimleri nedeniyle g6z
ve cevresine lokalize olmaktadir. Gz ve ¢evresinde ortaya ¢ikan
bas agrilari bu konuda yeterince deneyimi olmayan bir ndroloji
uzmant igin tani karmasasi yaratmaktadir. Bu baslik altinda géze
ve cevresine lokalize agrilarin ayirici tanisinda 6nemli klinik, labo-
ratuvar ve radyolojik bulgular gézden gecirilecek, tedaviden bah-
sedilmeyecektir (1).

Bu hastalarin tanisinda yol haritasi ayrintili dykd, muayene,
tani odakli ileri inceleme ve mutlaka gerekli durumlarda multidi-
sipliner yaklasim olmalidir. Bu nedenle basvuran hastanin yasi,
cinsiyeti, agri ve eslikcilerinin 6ykusu ve dikkatli norolojik dzellikle
noéro-oftalmolojik muayene buytk 6nem tasimaktadir. Hastanin
oykistinde demografik dzelliklerinin yanisira asagidaki ¢zellikler
yer almalidir (2) (Tablo 1).

Tablo 1. Goze lokalize agrinin dykia 6zellikleri

. Akut, subakut veya kronik, atakli ya da

Baslangici ve seyri . L
ilerleyici.

Gozici, retrobulber, periokdler basin diger

Lokalizasyonu/yayilimi bolgelerine yayilim.

Saniyeler, dakikalar, saatler, gunler veya da

Siiresi Lo
strekli

Sikhgi Gunluk, haftalik, aylik ya da mevsimsel

Agri karakteri Zonklayicl, keskin, kint vs

giddeti VAS” lizerinden ya da hafif, orta, siddetli.
Stres, aclik, uykusuzluk, bazi gidalar, basing
degisikligi, sigara, alkol, yorgunluk, g6z
hareketleri, 1sik.

Agdriyi arttiran veya
tetikleyen faktorler

Lokal/sistemik analjezikler, uyumak,
dinlenmek, soguk/sicak kompresyon, dus
V.

Azaltan faktorler

Gorme kayb, cift gérme, yasarma, kizariklik,

iliskili semptomlar o
$ P bulanti, kusma, FFB

Var/yok (migren ya da trigeminal otonomik

Basagrisi atak varhg bas agrilarinin varlig)

Bilinen oftalmolojik
hastalik ya da girisim

Var/yok (korneal enfeksiyon, Gveit, glokom
oykusu, topikal)

*VAS.\Vizlel analog skala, **FFB:Fonofotofobi

Agrininayrintili 6zellikleri sorgulandiktan sonra mutlaka,
daha 6nceden benzer ataklarin varlidi, bilinen g6z hastaliklari
(6rn. korneal enfeksiyon, Gveit, glokom), gérme kaybi 6ykusd, sis-
temik veya topikal okdler ilag kullanimi, kontakt lens kullanimi,
yakin zamanda veya gecmiste okuler cerrahi, okuler travma, du-
zeltici gozltk kullanimi, fiziksel ya da kimyasal etmenlere maruzi-
yet ve sistemik hastaliklar sorgulanmalidir (2,3). Yakin zamanda
intraokuler cerrahi gecirmis hastalar; ytksek g6z ici basinc, intra-
okuler inflamasyon (¢r.tveit) veya postoperatif enfeksiyon (6r.en-
doftalmi) sonucu agr ile basvurabilirler. Oykiide 6zellikle yakin
zamanda gegirilmis intraokller cerrahi ve travma bulunmasi acil
oftalmolojik degerlendirme gerektirdigi icin dnemlidir. llag dyku-
stinun dikkatli alinmasi, agl kapanmasi glokomuna neden olabi-
len ilaglarin akilda tutulmasi dnemlidir. Cok sayida ilacin kuru g6z
semptomlarini arttirabilecedi unutulmamalidir (1-4).

Ayrintili bir néro-oftalmolojik muayene, yarik lamba biyo-
mikroskopisi, kantitatif goz ici basing 6lcimu ve Hertel egzoftal-
mometrisi gibi norologlar icin her zaman mevcut olmayan 6zel
ekipmanlari gerektirse de, goz agrisi icin temel géz muayenesi
¢ogu norolog tarafindan minimum ekipmanla da (gérme eselleri,
1stk kaynagr ve direkt oftalmoskop) yapilabilir. GozUn inspeksiyo-
nu, glob ve periokuler yapilarin palpasyonu, gérme keskinligi, ré-
latif afferent pupil defekti (RAPD), gérme alani, renkli gérme, pupil
degerlendirmesi, fundus, géz hareketlerinin, g6z kapaginin ve tri-
geminal sinirin (kornea refleksi dahil) muayenesi yapilmalidir. Bir
1sik kaynagr veya direkt oftalmoskop, konjuntivayi (6r. kemozis,
injeksiyon ve yabanci cisim icin), korneayi (¢r. keratit, korneal ya-
banci cisim ve laserasyon icin) ve 6n segmenti (6r. iris anormallik-
leri ve sklerit i¢cin) kolaylikla degerlendirebilir (1,2).

Bas agrilari ICHD-3'e gore (¢ gruba, pratik uygulamada pri-
mer ve sekonder nedenler olarak iki gruba ayrilmaktadir. Géz agri-
larinda benzer sekilde primer ve sekonder ayrimi yapmak pratik
ve yol gosterici olacaktir. Hatirlatici olarak ve konu batdnlagund
saglamak icin bas agrilarinin genel siniflamasi (ICHD-3) ana baslik-
lari Tablo 2'de yer almaktadir. Sunum sirasinda temel referansi-
miz olacaktir (5,6,7).

GOZE LOKALIZE PRIMER AGRILI DURUMLAR
Migren

Primer bas adrilari icerisinde ciddi fonksiyonel kayiplara ne-
den olan, 2. siklikta gordlen, kronik bir hastaliktir. Baslangi¢ yasi
genelde 15-25 arasidir. Daha erken ve daha geg yaslarda da orta-
ya ¢ikabilir. Yillik prevalansi Glkemizde %16,4 olarak belirlenmistir.
Kadinlarda daha sik gérilmektedir. Oykiide benzer ézellikte tek-
rarlayici ataklarin varligi tani agisindan énemli bir ipucudur. Goz
cevresine lokalize agrili durumlar icerisinde en sik goérilmektedir.
Ancak ¢cogu kez hastalar 6zellikle goz ve beyin cerrahisinde yapi-
lan degerlendirmelerden sonra bu agrilari icin néroloji uzmanina
basvurmaktadir (8).

Kadin cinsiyet, aile dykusd, tipik tetikleyicilerin varliginda (ag-
lik, stres, menstriiel dongu, hava degisimi, bazi gidalar gibi) geli-
sen, etkin atak tedavisi almaksizin cocuklarda daha kisa, yetiskin—
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lerde 4-72 saat sdren benzer basagrisi ataklar, atak sonrasinda
tamamen normale donus, eslik eden foto-fonofobi, bulant
ve/veya kusma, osmofobi ve zonklayici 6zellikte siddetli bas agri-
lari diger nedenler dislandiktan sonra migren tanisini dtsinddr-
melidir.Yer degistirebilir. Agrilarin %20'si hep ayni tarafa lokalize
olabilir. Hep ayni tarafa lokalizasyon, atipik ¢zelliklerin varligi, yeni
baslayan tim bas agrilari sekonder nedenler agindan arastiriimayi
gerektirir (7,8,9).

Tablo 2. ICHD-3'e gore Bas agrilari Siniflamasi (5)
a. Primer Bas agrilar

1. Migren

2. Gerilim tipi basagrisi

3. Trigeminal otonomik bas agrilari

4. Diger primer bas agrilari

b. Sekonder Bas agrilari

5. Kafa travmast iliskili

6. Vaskuler bozukluklarla iliskili

7. Nonvaskdler intrakraniyal bozukluklarla iliskili
8. Madde bagimliligr ile iliskili

9. Enfeksiyon iliskili

10. Homeostaz bozukluklari ile iliskili

11.Bas, boyun, goz, kulak, sints, dis agiz ve diger kraniyal bozukluklarla
iliskili

12. Psikiyatrik bozukluklarla iligkili

c. Kraniyal nevraljiler, santral ve primer yiiz agrisi ve diger bas
agrilarn

13. Agrili kraniyal néropatiler ve diger yUz agrilari

14. Diger bas agrilari

Migren ciddi fonksiyonel kayba yol acan en belirgin sempto-
mu agri olan basagrisi hastaligidir. Pratik olarak aurasiz ve aurali
olmak Uzere iki alt grubu mevcuttur. Ayni hastada bir ya da bir-
den fazla alt tipi gdérmek mumkindur. Hastalarin 2/3'G aurasiz
ataklar yasarlar. Aura cogunlukla atak éncesinde yasananan fokal
norolojik bulgulardir. 5-60 dk strer, en sik gorsel ve ikinci siklikta
duyusal aura tanimlanmistir. Cogu kez sorgulanmadigi, gézden
kacinldigi geriye donik dykulerde dikkati cekmektedir. Hastalar
genellikle agrilarinin siklasmasi Uzerine ya da ilk defa aura yasa-
diktan sonra saglik merkezlerine basvururlar. Gorsel auranin diger
okuler bulgulardan ayirt edilmesi ve basagrisinin gorsel auraya
eslik ediyor olmasi tani icin énemlidir. Oyki ve muayene disinda
spesifik bir tani yontemi yoktur. Tetikleyicilerden uzaklasma 6neri-
leri yani sira atak ve gerekli durumda koruyucu tedavi planlanir
(5,89).

Gorsel Aura; migrende %99 ilk akla gelen klasik néro-oftal-
molojik bulgu “gorsel aura’dir. Migrenli populasyonun 1/3'U tipik
aurali migren ataklari yasarlar. Aurayi %93 basadrisi takip eder. Ag-
rinin eslik etmedigi aura ataklari “agrisiz aura” olarak adlandirilir.
Agr daima migren ¢zelligi tasimaz. Aura %70 unilateral, %30 bila-
teraldir. Agrinin lokalizasyonu ile aura tarafi arasinda iliski yoktur.
Kortikal yayilan depolarizasyon (KYD), iyonik gradyanlarin bozul-
masl, membran direng kaybi, néronal ve glial membranlarin yo-
gun depolarizasyonu sonucu ortaya ¢ikar. Pozitif ve negatif feno-
menler seklindedir. Pozitif fenomenler sitriat kortekste baslar, pari-

Noro-Oftalmoloji

yetooksipital heteromodal alanlar, stperior temporal sulkus ve
preoksipital ¢entik ile iliskilidir. Unimodal olanlara diger gorsel as-
sosiyasyon ve diger ekstrasitriat alanlar katilabilir. Frontal lob ile
iliskili atipik semptomlar ortaya ¢ikabilir. Fonksiyonel manyetik re-
zonans gorintileme (MRG) calismalari fotik stimdlasyan sirasinda
aura fenomeni ile noral konnektivite arasinda yakin bir iliski g&s-
termistir. Gorsel uyarilmis potansiyel (VEP) bulgusu yoktur. Optik
koherens tomografi (OCT) tartismalidir (5,7,8,9).

Pozitif fenomen olarak tanimlanan bulgular gérme alani
lUzerine eklenen C ya da hilal seklinde sintilasyon, renkli ya da
renksiz flaslar, fosfenler, beyaz ya da renkli noktalar, fastlye seklin-
de parlak 1sik cubuklar, parlayan isiklar, genisleyen balik sirti ben-
zeri goruntudur. Negatif fenomen ise gorsel algida kaybolma an-
lamina gelmektedir. Santrogekal/lateral skotom, gérme algisinda
bozulma, parlak nokta ya da kiictk skotom, hemi ya da kadranop-
si, tinel gorme ya da tam gorme kaybidir. Skotom, sisli gérme et-
rafinda genisleyerek zigzag cizgiler, geometrik sekiller, takiopsi
olabilir. Bulgular atak bittiginde tamamen normale déner. Ayrica
mikropsi, makropsi, palinopsi, sintilasyon, metamorfopsi seklinde
daha karmasik aural fenomenler olabilir (5,7,8) (Tablo 3).

Tablo 3. Aural fenomenler

Metamorfopsi; diz cizgilerin kavisli gorinima, gorsel carpitma
Mikropsi; gercek boyutundan daha kiglk gérme

Makropsi; gercek boyutundan daha buytk gérme

Fotopsi; g6z dninde 15tk cakmalari

Fosfen; goz kapaliyken fiziksel ya da elektriksel baskiya maruz
kalindiktan kisa bir stre sonra gorulen renkler, 1siklar gérme

Beyin Sapi Aurali Migren; ilk atakta tanimak ¢ok kolay de-
gildir. Her iki gérme alanini kapsayan goérsel fenomenler (tempo-
ral ya da nazal alan defektleri, kortikal korltk gibi), dizartri, vertigo,
tinnitus, hiperakuzi, diplopi, duyusal olmayan ataksi, dikkat dagi-
nikhig ya da uykulu hal seklinde azalmis biling duizeyine eslik
eden, daha cok oksipital bolgede yerlesen agri varliginda, beyin
sapina ait en az iki 6zellik ve iki atak tani dlcutlerini olusturur. Me-
kanizmasi tam olarak agiklanamamistir (5,8,11,12).

Hemiplejik Migren; nadir gorilmektedir. Atak sirasinda
glcsuzluk, gdrme kaybi, konusma bozuklugu, bilissel etkilenme
olabilir. Ailesel ve sporadik olmak Uzere iki gruba ayrilir. Ailesel
olanlarda otozomal dominant bir bozukluktur. lyon kanallar ve
transport proteinleri kodlayan gen mutasyonlarina gére 3 alt tipi
tanimlanmistir. Migren aurasi genellikle yaklasik bir saat icerisinde
tamamen duzelirken, motor bulgular bir hafta kadar devam ede-
bilir. Aura, migren basagrisindan daha uzun strebilir. Gegici gorsel
bulgular, parildayan skotom, cift gérme, yanip sonen isiklar, fo-
topsi ve plrtzlU gizgilere neden olan parlak isik, sisli gérme ya da
alan defekti seklinde olabilir. Kiiglk bir grupta serebellar bulgular,
ataksi, nistagmus ve osilopsi tanimlanmistir (5,10,11).

Retinal Migren; gecici monokdler skotom ve eslik eden ba-
sagrisinin goraldugd nadir bir migren alt grubudur. Erkek/kadin
gérilme orani 1/3'tir. Ozellikle kirkli yaslarda gordlr. Olgulann
%50'sinde total kayip, %20'sinde bulanik gérme seklinde seyre-
der. Monokuler gelisimi ve atak sirasinda gérme alani defektinin
cizilebilir olmasi tani agisindan ayirt edicidir. Kalicr bulgular olabi-
lir. Retinal migren ataginin neden oldugu gérme bozukluklarinin
tedavi olmaksizin bir saat veya daha kisa stirede (5-60 dk) ortadan
kalktigi iyi belgelenmistir. Tetikleyiciler tim migren tiplerinde
benzer &zellik tasir. Bu hastalardaki gticli aile 6ykusd, genetik bir



yatkinliga sahip oldugunu dustndurar. Net bir kalitim modeli
yoktur. Tani icin ayrintili 6ykt alinmali ve gegici gérme kaybi ya-
pan diger nedenler dislanmalidir. Patofizyolojik mekanizmalar net
degildir. Hem arter hem de venlerde diffiiz veya segmental vazo-
konstriksiyon varligi ve fundoskopide okuler hipoperfiizyon sap-
tanabilir. Floresan anjiyografi (FFA) taniyr dogrulama agisindan
onemlidir. FFA normal bir siliyer dolasim, yamali koroid defektler,
santral retinal arter ve dallarinin gecikmis dolumu veya oklizyo-
nunu gosterir. Ataklar nadir ise tedavi gerekli degildir. Ataklar
daha sik ise tetikleyicilerinden kaginma, stres faktorlerinin kontro-
[G ve yasam tarzi degisiklikleri dnemlidir (5,11,12).

GUnlUk pratigimizde aurali migren olgularinin bazen yeterin-
ce sorgulanmadigini, her basvurdugu merkezde defalarca goriin-
tleme yontemlerinin tekrarina gidildigi dikkati cekmektedir. He-
kim daha 6nce sadece aurasiz migren ataklari olan bir hastanin
bir sonraki ataginin aurali migren ya da agrisiz aura olabilecegini
unutmamalidir. Migren'de ICHD-3 yol gostericidir (Tablo 1). Aura-
sizmigrende tipik 6zellikte 5 atak, aurali migren igin ise 2 atak tani
icin yeterlidir. Primer bags agrilarinin tani kriterlerinde son madde
yasanan agrili durumun baska bir patoloji ile aciklanamamasidir.
Bu madde klinisyen icin bir uyandir. Migreni taklit eden yeni bir
durumun ya da migren tanili hastada géze lokalize agriya neden
olabilen yeni bir strecin baslamis olabilecedi unutulmamalidir.
Oykuide yeni baslayan veya degisen dzellikler ve ayrintili nérolojik
muayene buytk énem tasir. Daha 6ncekilerden farkli, yeni basla-
yan ve streklilik gosteren agri nedeniile basvuran, 6zellikle 50 yas

Tablo 4. TOBA alt gruplari

Turgay Demir, Seden Demirci, Sebnem Bigcakcl

Uzerindeki hasta yeniden gozden gecirilmelidir. Tani kesin ise kila-
vuzlar dogrultusunda tedavi planlanmalidir (5,13).

Trigeminal Otonomik Bas agrilari (TOBA)

G06z yasarmasi, kizariklik, goz kapaginda 6dem, miyozis, pito-
zis, burun tikanikhidr ve akintisi gibi otonomik bulgularin bir ya da
birkaci gz cevresinde agriya eslik ediyorsa ayirici tanida TOBA'lar
dastndlmelidir. Primer bas agrilan icerinde 3. grupta yer alir.
TOBA bashginda agri 6zelligi, stresi, siklidi, indometazine verdigi
yanit farkli alt gruplari olusturur. Migren bas agrilarina gére nadir
gorilir. Oykiide otonomik bulgular géz ardi edildigi zaman tan
glclugl yasanmaktadir. Sigara aliskanligr olan cogunlukla erkek
(30-50 yaslarinda daha sik) hastada mevsimsel 6zellikte, 4-12 haf-
talik kime periyotlari halinde, 15-180 dk stiren, ¢ok siddetli oyucu
karekterde g6z cevresine lokalize agri ve beraberinde otonomik
bulgular kiime bas agrilari icin tipiktir. Daha kisa, daha sik ve indo-
metazine yanit veren agrli otonomik bulgularin varliginda tani
paroksismal hemikraniyadir. Kadinlarda daha sik gortlmektedir.
Tani gu¢ligu yasanilan olgularda mutlaka indometazin denen-
melidir. Nevraljik form, daha kisa streli agrilara eslik eden otono-
mik bulgularin varligi SUNCT (Short-lasting Unilateral Neuralgi-
form headache attacks with Conjunctival injection and Tearing)
veya SUNA (Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache at-
tacks with cranial Autonomic symptoms) tanilarini akla getirmeli-
dir. TOBA ayirici tanisi Tablo 4'de ¢zetlenmistir. Atipik 6zellikler
g6z 6ntinde bulundurulmalidir (5,14).

TOBA Yas Cins Agri lokalizasyonu l}g" . Agrj Indometazine
suresi sikhgi cevap
Kiime BA* 20-40 E>K Periorbital 15-180 dk 1-8 Yok
PH 30-40 K>E Periorbita 2-30 dk 10-15 Var
E>K S 5-240sn*
SUNCT/ SUNA 40-50 KSE Periorbital 5 5110 dk 2-200 Yok

*BA: basadrisi

Bas agrilarinda nadir durumlar, drnegdin gerilim tipi bas agri-
larinin tek tarafli olmasi, iki tip farkli basagrisinin birlikte gérilme
ihtimali daima akilda tutulmalidir.

Goze Lokalize Sekonder Agrili Durumlar
OKULER PATOLOJILERLE iLISKIiLi GOZ AGRILARI

ICHD-3'de 11. ve 13. alt basliklarda yer alan orbital ve perior-
bital yerlesimli agril durumlar, 6ncelikle siniflama dikkate alinarak,
anatomik sistematik yaklagim temelinde bu baslikta gézden geci-
rilecektir (5,7) (Tablo 5).

Akut Glokom
Akut A¢ci Kapanmasi Glokomu

Periferik irisin ©én kamara agisini kapamasi akéz himaorin
drenajinin bloke olmasina ve géz i¢i basincinin hizla yikselmesi-
ne yol acar. Nadir ancak dramatik bir durumdur. Akut acr kapan-
mas! glokomu gercek bir oftalmolojik acil olup, hizli bir sekilde
taninmaz ve tedavi edilmezse 72 saat icinde kalici gérme kaybi ile
sonuglanabilir. ileri yas, kadin cinsiyet, aile ve okuler travma dyku-
sl, Asya koken ve hipermetropi varliginda daha sik gordlr (5,6).
Ayni anda tek ya da iki gozde gorulebilir. Olgularin 990" tek ta-
raflidir. Yaygin olarak recete edilen pek ¢ok topikal ve sistemik ilag
(topiramat, dilretikler ve antikolinerjikler gibi) tetikleyebilir. Pri-

mer glokomun en yaygin tipi olan kronik agik acili glokomun aksi-
ne ¢ok agrilidir. Hastalar akut baslangich siddetli, gdze lokalize
agn, bulanti, kusma, kirmizi goz, bulanik ve isiklar etrafinda halolar
gorme nedeni ile bagvururlar (15). Agri, aralikli veya devamli ola-
bilir ve retrobulber bolgeye, periokiler alanlara (kas, bas, parana-
zal sinUsler, maksiller ve aurikuler alanlar) yayilabilir. Karin agrisi,
kardiyak ritm bozukluklar gorulebilir (15,16). Gece, los 151k, emos-
yonel stres, irisin one dogru hareket etmesine neden olan pupil-
ler genisleme tetikleyebilir (17). Gorme keskinligi azalmistir. Pupil
middilatedir ve 1s13a karsi cevapsizdir. Agri ve dilate pupil varligi 3.
kraniyal sinir felci ile karismasina neden olur. Ancak pitoz ve oftal-
mopleji olmamasi ile ayirt edilir (10). Konjuntivada hiperemi, dar
6n kamara, korneal 6dem gozlenir.

Akut atak sirasinda intraokuler basincin ve iridokorneal agl-
nin olctlmesi gerekir. Aginin degerlendiriimesi icin biyomikros-
kop ve gonyoskopi kullanilir. Basing genellikle 40-60 mmHg ara-
sinda olmakla birlikte, normal degerlerin Ug¢ katina 70 mmHg'nin
Uzerine ¢ikabilir (5,6). Kesin tani icin yarik lamba gerekir. Ancak
6zel ekipman olmadan da 6n kamara derinligi, 1sik kaynagi gozin
temporal tarafindan iris seviyesinde parlatilarak tahmin edilebilir.
Derin 6n kamaraya sahip goézlerde iris dizdir ve tim ylzey ay-
dinlanir. On kamarasi sig olan gézlerde iris 1sigin gecisini engeller.
Korneanin bulanik olup olmadigini incelemek icin de parlak bir
1stk kaynadi kullanilabilir. Kornea, buharli bir pencereden bakiyor-
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mus gibi bulanik goérintimdedir. Gz ici basinci ideal olarak tono-
metre ile 6l¢tlimesi ragmen kaba palpasyon bile farki manuel ola-
rak gosterebilir. Goz kiresi palpe edildiginde tas gibi sert ele gelir
(16).

Agnli kirmizi goz, basadrisi, bulanti, kusma ile basvuran ve
pupil dilatasyonu olan tim hastalarda akut aci kapanmasi gloko-
mu dislanmalidir. Bazen basagrisi, bulanti, kusma okiler semp-
tomlarin g6z ardi edilmesine ve hastalarin gereksiz yere zaman
kaybetmesine yol acabilir. Migren, KIBAS, kiime basagrisi, intrakra-
niyal anevrizma ayirici tanida diglanmali, 6yki ve muayenedeki
ipuclari iyi degerlendirilmelidir (15,16). Tedavi edilirse prognoz
iyidir.

Tablo 5. Sekonder gdze lokalize agrili durumlar

11. Kafatasi, boyun, gozler, kulaklar, burun, sintsler, disler, agiz veya
diger yuz veya servikal yapi bozukluklarina bagli bas veya yiz agrisi

11.3 Goz bozuklugu iliskili BA
11.3.1 Akut kapali acili glokom iliskili BA
11.3.2 Kirma kusuru iliskili BA
11.3.3 Okuler inflamatuvar bozuklugu iliskili BA
11.3.4 Troklear BA
13. Kraniyal sinirlerin agrili lezyonlari ve diger yiz agrilari
13.6 Agril optik norit
13.7 iskemik okuler motor sinir felcine bagl basagrisi
13.8 Tolosa Hunt sendromu
13.9 Paratrigeminal okulosempatik (Raeder's) sendromu

13.10 Tekrarlayan agrili oftalmoplejik néropati

Okiiler inflamasyonlar

Temel olarak altta yatan bir enfeksiyon veya bagisiklik siste-
minin bozukluklarindan kaynaklanabilir. Bittn alt basliklarda stp-
he duyuldugu zaman acil oftalmolojik degerlendirme ve tedavi
planlanmalidir. Bu grup icerisinde yer alan Gveit, vicudun diger
bolimlerinin de etkilendigi sistemik bir hastalik stirecinin pargasi
olabilir (6r. Behget hastaligr). Konjuntivit, episklerit/sklerit ve Gveit
bu baslik altinda yer alir. Agri inflamatuar strecin bir parcasidir ve
arttikca agri siddetlenir. Tek tarafli veya iki tarafli olabilir. Tipik kli-
nik ozellikleri agriya eslik eden kirmizi goz, ugusan cisimler ve gor-
me bulanikhgidir. Agrinin topikal uygulama ile azalmasi ve pal-
pasyon ile artisi degerlendiren hekim acisindan uyarici olmalidir.

Uveit

Uveit; iris, siliyer cisim ve koroidden olusan Gveal dokunun
inflamasyonudur. iris ve siliyer cismin tutulumu ile karakterize
olan 6n Uveit en sik gorllen tipidir (17). Akut 6n Gveitin tipik
semptomlari, ani baslayan tek tarafli g6z agrisi, fotofobi, sulanma,
kizariklik ve bulanik gérmedir. Siliyer kas hareketi/konstriksiyonu
ile tetiklendigi icin parlak 151k siddetli agriya neden olur. Palpas-
yonla g6z kiresi agrlidir. Agri orbitofrontal bolgeye yayilabilir
(18). Limbus periferinde ¢zellikle yogun kizariklikla birlikte belirgin
siliyer enjeksiyon vardir. inspeksiyonla hipopiyon gérdlebilir (19).
Hipopiyon, ©n kamarada hticrelerin genellikle alt yarida yatay se-
viye yapmalari ile beliren pdrtlan materyaldir. Pupil kiguk, du-
zensiz goranimli ve isik reaksiyonu azalmistir (20). Oykd ile birlik-
te ozellikle iris cevresinde belirgin konjuntival damarlarin diffiz
injeksiyonu anterior Uveiti isaret etse de, tant icin yarik lamba mu-
ayenesi esastir (19). Biyomikroskop ile én kamarada inflamatuar
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hucreler ve protein sizintisi (flare), kornea endotelinde inflamatu-
ar birikintiler (keratik presipitat) tani koydurucudur. Siddetli atak-
larda posterior sinesi, periferik anterior sinesi, kornea édemi, ma-
kula 6demi gérlebilir. On Uveitte goz ici basinci genellikle hafif
dustk olmakla birlikte bazen de artmis olabilir (20).

Altta yatan bircok hastalik Gveite neden olabileceginden
hastanin ayrintili sistemik degerlendirmesi &nemlidir. Lyme, anki-
lozan spondilit, romatoid artrit, juvenil romatoid artrit, psoriatik
artrit, Behcet hastalig, sistemik lupus eritematozus, sarkoidoz, tu-
berkdloz, sifiliz, AIDS, toksoplazma ve varicella zoster virls enfek-
siyonu 6n Gveite neden olabilir. Uveit ile HLA-B27 arasinda giicli
bir iliski bilinmektedir. Uveit kalici gérme kaybina neden olabilir
(21).

Sklerit ve Episklerit

Sklerit, skleranin inflamasyonudur ve nadir goruldr. Korneayi,
episklerayr ve Gveay tutabilir. Genellikle orta yash kadinlarda go-
ralar. Siddetli, sikici, delici g6z ve orbita agrisi ile karakterizedir.
Agr, frontal bolgeye, sacli deriye, ylze, ceneye ve kulaga yayilabi-
lir (16). Agri subakut baslar, siddeti haftalar icinde artabilir, aralikli
veya sUreklidir. Hastayr uykudan uyandirabilir, gtinltk aktiviteleri
onemli dlctde etkileyebilir. Goz hareketleriyle siddetlenir. Gozde
yasarma, bulanik gérme, fotofobi ve kirmizi g6z skleritin diger sik
gorilen semptomlaridir (17,21). Basagrisi en belirgin semptom
olabilir ve bazen taniy zorlastirabilir. Analjeziklere direnglidir. Tek-
rarlayici olabilir. Episkleritte ise hastalar, etkilenen gézde akut kiza-
riklik ve cok rahatsiz etmeyen hassasiyet ile bagvururlar (18). Mu-
ayenede skleral hiperemi ve dilate derin episkleral damarlar goru-
[Ur (16). Sklera mavimsi-mor bir renk alir. Skleranin mavimsi renk
degisikligi, skleriti episkleritten ayirmaya yardimcidir. Gérme kes-
kinligi bozulabilir ve episkleritin aksine, goz kiresi genellikle pal-
pasyona hassastir. Episkleritten farkli olarak fenilefrin uygulama-
siyla damarlarda solma olmaz (3,18,22).

Anterior sklerit, belirgin skleral injeksiyon, dilate derin da-
marlar, fokal hassasiyet, skleral nodl veya incelme gibi bariz eks-
ternal bulgular ile gézlendiginden ayirdedilmesi kolaydir. En yay-
gin sekli olan diffiz anterior skleritte yaygin skleral 6dem vardir.
Anterior nekrotizan sklerit, skleritin en siddetli sekli olup, gérme
ve gozdn bitdnlugud icin ciddi tehdit olusturur. Genellikle siddetli
agr ve asirt skleral hassasiyet vardir. Posterior skleritte kizariklik
daha nadirdir, gérme kaybi siktir, %50 bilateral gorulir. Tanida
arka segment muayenesi énemlidir. Fundus bakisinda, koroidal
katlantilar, ser6z retina dekolmani, makula ¢demi, optik disk he-
morajileri ve disk 6demi izlenebilir. Orbital ve okiler ultrason, go-
rnur okdler patolojisi olmayan ancak anlamli bir ¢yki veya mu-
ayenesi olan vakalarda posterior skleriti dislamak icin yardimci
olabilir (23).

Sklerit genellikle altta yatan bir hastalikla iliskilidir. Romatoid
artrit en sik sebep olan sistemik hastaliktir. Wegener grantloma-
tozu, tekrarlayan polikondrit, sistemik lupus eritematozus, infla-
matuar barsak hastaligi, poliarteritis nodoza, herpes zoster oftal-
mikus, tiberkiloz, Lyme ve sarkoidoz sklerite neden olabilir. nfla-
masyon kontrol altina alinmadigi takdirde gérme kaybedilebilir
(18,21).

Keratit

Keratit, korneanin inflamasyonudur. Enfeksiyéz veya nonen-
feksiyoz etiyolojiye bagdli olabilir. Kontakt lens kullanimi, travma ve
immunsupresyon risk faktorleridir. Semptomlari, siddetli okuler
agr, fotofobi, yabanci cisim hissi, sulanma, akinti, kizariklik ve gor-
me kaybidir. Gz kapagi ¢demi olabilir. Herpes simplex keratiti,
cilt lezyonlarindan 1-2 hafta sonra ortaya ¢ikabilir, muayenede
kornea duyusu azalabilir. Varicella zoster virus keratitinin cilt bul-

gulari trigeminal sinirin oftalmik boélimdinde agrili vezikiler lez-



yonlardir ve tipik olarak orta hatti gecmez. Keratitlerde, korneal
infiltratlar, konjuntival hiperemi mevcuttur. Yarik lamba muayene-
sinde 6n kamarada hticre ve flare gorulebilir. Hipopiyon saptana-
bilir. infiltrat Gzerinde floresein ile boyanan kornea epitel defekti
goruldr. Siddetli vakalarda posterior sinesi, hifema ve glokom olu-
sabilir (24). Zamaninda ve etkin sekilde tedavi edilmedigi takdirde
korneal Ulser, perforasyon ve gorme kaybina neden olabilir.

Konjuntivit

Konjuntiva enfeksiyonu, géz agrisinin yaygin bir nedenidir.
Adenoviruslere baglh viral konjuntivit oldukca bulasicidir. Genel-
likle bir gozde baslar ve digerine yayilir; hasta kisi ile temas veya
yakin zamanda viral enfeksiyon ¢ykisu vardir. Hastalar genellikle
kirmizi, irrite, agnli bir goz ile basvururlar. Agri tipik olarak siddetli
degildir. Asin lakrimasyon ve fotofobi vardir. Akinti siddetli ise,
hasta g6z kapaklari birbirine yapisik olarak uyanabilir (18,21).

Muayenede, konjuntival injeksiyon, kemozis, g6z kapaginda
sislik, akinti palpasyonla g6z agrisi sik goriilen bulgulardir. Bakteri-
yel nedenlerde, siklikla pardlan akinti mevcuttur, gérmede azal-
ma olabilir. Viral konjuntivitte, subkonjuntival kanama da gérile-
bilir ve hasta icin oldukca endise vericidir. Muayenede saptanan
preaurikiler lenfadenopati viral konjuntiviti ayirt etmeye yardim-
adir. Yarik lamba altinda, palpebral konjuntivada folikuller gorule-
bilir. Purdlan akinti varsa, hastada kiltir ve antibiogram ile antibi-
yotik tedavisi planlanmalidir (18,21).

Endoftalmi

Endoftalmi, gézun icyapilarinin enfeksiyonu olup, nadir go-
raltr. Okuler cerrahi sonrasi (katarakt, glokom veya vitreoretinal
cerrahi sonrasi), travma sonrasi (delici gz yaralanmalarindan son-
ra) veya endojen olarak (en sik bakteriyel endokarditli hastalarda)
gelisebilir. Oykude genellikle yakin zamanda bir okiler cerrahi
mevcut olsa da glokom cerrahisinden aylar sonra da ortaya ¢ika-
bilecegi unutulmamalidir. Ciddi gérme kaybi ve enlkleasyona
neden olabilecedi icin hizli taninmasi ve tedavisi cok dnemlidir.
Genellikle gézde ani siddetli agri, kizariklik ve gérme kaybi vardir.
Bazen oncesinde birkag gin stiren mindr irritasyon olabilir. Kirmi-
71 9oz, kemozis, azalmis gdrme keskinligi, kirmizi refle kaybi, kor-
neada 6dem, membran olusumu, kapakta sislik, 6n kamarada
inflamasyon, hipopiyon ¢nemli bulgularidir. Endojen endoftalmi-
lerde orbital inflamasyon propitozise ve g6z hareketlerinde kisitli-
liga neden olabilir (16,18,25).

Hordeolum

Hordeolum (arpacik), goz kapagindaki yag bezinin akut ilti-
habidir ve sik karsilasilan bir g6z agrisi nedenidir. Goz kapaginda
sislik, kizariklik, agri veya hassasiyet mevcuttur. Dokunmakla agri
olabilir. Asiri yasarma, g6z kapaginda kabuklanma olabilir. Horde-
olumun boyutu korneaya baski yapiyorsa gorme keskinligi etkile-
nebilir. Tani klinik olarak konur. Gz kapagi kenarlarinin, kirpik dip-
lerinin ve yag bezi agikliklarinin parlak 1sik ve buyttme ile deger-
lendirilmesi gerekir. Goz kapaklari ters cevrilerek muayene edil-
melidir. Periorbital sislik ve eritem ile birlikte okuler hareketlerde
agrn orbital selllitin gostergesidir (26).

iZOLE OPTIK SiNiR TUTULUMU
Optik Nevrit (inflamatuvar )

Optik norit, optik sinirin inflamasyonunu ifade etmek igin
kullanilan bir terimdir. En sik nedeni demiyelinizan optik ndropati-
dir. Multipl skleroz (MS) hastalarinin yaklasik %70'inde yasam
boyu en az bir kez optik norit atagi izlenmektedir; yaklasik
%25'sinde ise optik norit ilk bulgu olarak ortaya ¢ikmaktadir
(4,21,27). Optik norit, sarkoidoz, sistemik lupus eritematozus, sifi-
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liz, Lyme gibi bircok sistemik veya enfeksiydz hastalikla da iliskili
olabilir (26).

Kadinlarda daha sik ve genellikle 20-40 yas arasinda goraldr.
Optik norit karakteristik olarak akut ya da subakut, tek tarafli, agrili
gorme kaybi ile ortaya ¢ikar. Agr enflamasyona ait dnemli bir isa-
rettir ve hafif-orta siddettedir. Hastalarin yaklasik %92 kadarinda
periokuler, %87'sinde g6z hareketleriyle kétilesen agri mevcut-
tur. Goze dokunmakla hassasiyet ve fotopsi olabilir. Bununla bir-
likte, bazi inflamatuar ve enfeksiyoz nedenler degisken seviyeler-
de g6z agrisi ile kendini gosterebilir. Agri tipik olarak 3-5 giin son-
ra gérme kaybinin baslamasiyla dtizelir, bu durum oldukga karak-
teristiktir. Gorme birka¢ gun ile bir hafta icinde gittikce azalir, iki
hafta icinde tepe noktasina ulasir. Gérme kaybi 6zellikle santral
gormeyi etkiler. Hastalik ayni veya karsi gdzde tekrarlayabilir
(4,24,27).

Muayenede gorme keskinligi, renkli gorme, RAPD, gérme
alani ve fundus degerlendirilmesi dnemlidir. Gérme kaybinin de-
recesi degiskendir. Gormenin ilimli kaybindan, isik persepsiyonu-
nun olmamasina kadar degisen siddette olabilir. idiyopatik ve MS
ile iliskili optik noritte gérme kaybi orta dizeydedir ve hastalarin
cogunda gorme keskinligi 20/200'den daha iyidir. RAPD sik gorii-
len bulgudur. Renkli gérmede (6zellikle kirmizi rengin soluklas-
masl) ve kontrast duyarliiginda bozulma karakteristiktir. Hastalar,
Ishihara kartlarini her iki gozle okusalar bile, etkilenen gozde satu-
rasyon azalmasi tespit edilebilir. Muayenede gérme alani defekt-
leri, siklikla santral skotom saptanabilir. Fundus muayenesinde
bazi hastalarda imli optik disk 6demi gorulebilir, ancak hastalarin
2/3'Unde optik disk normaldir (24,27).

Optik norit tanisi klinik olarak konulsa bile MRG rutin olarak
yapiimalidir. MRG, optik néritin tespiti icin son derece hassas bir
tetkiktir. Yag baskili ve gadolinyumlu orbita MRG ile etkilenen bi-
reylerin %95'inde gérme kaybindan sonraki 20 giin icinde optik
sinir lezyonlari saptanabilir. Beyin MRG'de demiyelinizan lezyonlar
gorilebilir.

Gorsel uyarilmis potansiyeller (VEP) de, en sik ve en 6nemli
bulgu P100 yanitinda latans uzamasidir. Optik nérite bagli gérme
alani kusurlari degiskendir. Tipik optik noritte diffiz veya santral,
ceko-santral gérme alani kaybi en sik goértlen paterndir. OCT,
akut optik noritte peripapiller retinal sinir lifi tabakasinda kalinlas-
mayi gosterebilir. Gorme kayb, intravendz kortikosteroidlerle hiz-
la dizelmeye baslar, ancak tedavi olmaksizin da haftalar icinde
duzelir (25,28).

iskemik Optik Néropati

Optik siniri besleyen arterlerde herhangi bir seviyede ortaya
¢ikan perfuzyon bozuklugu iskemik optik sinir hastaliklarinin ge-
lismesine neden olur. Gormeyi tehdit eden ciddi bir hastalik gru-
budur. Arteritik ve nonarteritik olarak iki gruba ayrilir. Goz bélgesi-
ne lokalize basagrisi gordlebilir. Arteritik formunda sacl derede
hassasiyet, cenede c¢igneme sirasinda yorulma, kilo kaybi, ates,
kas agrisi, halsizlik eslik edebilir. Nonarteritik formunda optik dis-
kin yapisal kalabalig riskli disk olarak kabul edilmektedir. Buna es-
lik eden vaskdler risk faktorlerinin varligl, otoregulasyonun bozu-
larak tablonun gelistigini distndtrmektedir. Nadiren agr eslik
etmektedir (28).

intraokiiler Tiimorler

Primer intraokdler timarler tipik olarak agriya neden olmaz-
ken, metastatik timorler nadiren géz adrisi sebebi olabilir. Koro-
idal metastatik hastalik agri ile prezente olabilir. TUmorlerin orbital
uzantisi trigeminal tutuluma (néropatik agr) neden olabilir. intra-
okuler timorler, sekonder inflamatuar reaksiyon (Uveit) veya tu-
morin neden oldugu yuksek goz ici basincr ile agri olusturabilir.

Noro-Oftalmoloji
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GOz Agnisi

Bu vakalari tanimak genellikle zor degildir, ancak oftalmolojik
konsultasyon ve dilate fundus muayenesi gerektirir (1).

DIGER NEDENLER
Korneal Abrazyon

Korneal abrazyon, sik karsilasilan g6z agrisi nedenidir ve tipik
olarak kornea epitelinde ylzeyel ciziklere ve mikrotravmaya yol
acan mekanik yaralanmalardan kaynaklanir. Kontakt lens kullani-
mi, tirnaklar, makyaj fircalari, yabanci cisim nedeni ile olusabilir.
Tek tarafli siddetli agrili kirmizi goz, fotofobi, yanma, batma ve su-
lanma ile karakterizedir. Goz kirpma ve géz hareketleri ile agri ola-
bilir. Semptomlar genellikle topikal anestezik damla ile hafifler.
Kornea santraline yakin yaralanmalarda gérme bulanikligr olabilir
(25,26).

Kornea Ulserlerine ve gdrmeyi tehdit eden enfeksiyonlara
donusebildigi icin tanisi dnemlidir. Isik kaynad ile etkilenen go-
zUn adneksiyal yapilar dahil olmak tzere inflamasyon veya travma
belirtisi acisindan taranmasi gerekir (26). Goz kapaklari ters cevri-
lerek yabanci cisim arastirilmalidir. Kornea defektinin oldugu ta-
rafta siklikla konjuntival enjeksiyon mevcuttur. Hastanin monoku-
ler gorme keskinligi her g6z icin not edilmelidir. Etkilenen gozde
baslangictaki gortsten onemli bir degisiklik tespit edilirse hasta
acilen g6z hekimine sevk edilmelidir. Goz hareketleri kontrol edil-
melidir. Kisithlik tespit edilirse orbita kingini ekarte etmek icin acil
gorintileme gerekli olabilir. Oykide yiiksek hizli darbe varsa pu-
pil genislemis, tepkisiz veya dizensiz olabilir. Bununla birlikte, kor-
neal abrazyonlarin cogunda pupil yuvarlak ve reaktiftir. Yarik lam-
ba ile abrazyonun saptanmasi ve etkilenen bolgenin kobalt mavi-
si1sik altinda floresan ile boyanmasi tani koydurucudur (21,26).

Kuru G6z Sendromu

Gozyasl hacminin veya fonksiyonunun yetersiz olmasi duru-
mudur ve goz agrsinin ¢ok yaygin bir nedenidir. Yetiskinlerin
%10-15'ini etkiler. Primer bas agrilarini 6zellikle gerilim tipi bas
agrilarini taklit edebilir. Gz hareketleri ile agr olabilir. Diger okU-
ler semptomlar; yanma, batma, kuruluk, kasinti, gézde yabanci
cisim hissi, bulanik gérme, fotofobi ve géz kapaklarinda agirliktir.
Semptomlar glnun ilerleyen saatlerinde daha belirgindir. Tipik
olarak kronik ve bilateraldir. ileri yas, katarakt cerrahisi, bazi otoim-
min ve sistemik hastaliklar, uzun sureli ekran maruziyeti, kontakt
lens kullanimi, antikolinerjik yan etkileri olan ilaglarin kullanimi
gibi bircok durum kuru géz sendromuna neden olabilir. Siddetli
kuru goz hastalarinda gozyasi filmi anormallikleri, kornea epitel
erozyonlari, topikal boyalarla epitelyal boyanma (¢r. floresein
veya rose bengal) veya anormal Schirmer testi mevcuttur. Kronik
migrende kuru g6z semptomlari eslik edebilir. Gozyasi sekresyo-
nu, korneal sensivite ve schirmer testi normal bulunabilir. Buna
ragmen migrenli hastalarda kuru g6z belirtilerinin olmasi santral
sensitizasyonun bir bulgusu olarak kabul edilmektedir. Mikrosko-
pide korneal sinir lif dansitesinde azalma s6z konusu olabilir. Bula-
nik goérme ve agriya noropatik bir komponent eklenmektedir
(22,23,24,29).

Hifema

On kamarada gorilen kirmizi kan hiicreleridir. Tipik olarak
travma sonucu olusur, ancak antikoagulasyon alan hastalarda da
ortaya cikabilir. Agri ve bulanik gérmeye neden olur. Pupilde sekil
bozukluklari olabilir. Tani 6n kamaranin yarik lamba muayenesi ile
konur. Blyuk hifema 1sik kaynadiyla bile gorulebilir. Hasta en az 10
dakika dik oturtuldugunda kirmizi kan hicreleri ¢coker ve géruntr
bir sivi seviyesi olusur (5,22).

Noro-Oftalmoloji

Go6z Yorgunlugu (astenopi)

Uzun stire okuma veya dijital ekran kullanimi ile ortaya ¢ikan
hafif g6z agrisi ve basagrisinin yaygin nedenidir. Agri frontal bol-
gede lokalizedir, gozlere ve orbitaya yayilir. Gz kapaklarinda agir-
lasma, yanma, sulanma, bulanik gérme ve isiga duyarlilik mevcut-
tur. Sikayetler gorsel islerden uzaklasinca dizelir. Goz yorgunlugu
tablosunda noro-oftalmolojik muayene normaldir (22,29).

Kirma Kusuru

Eder gozlerde kirma kusuru, ozellikle de asimetrik kirma ku-
suru var ise odaklanma cabasi sirasinda goz etrafinda, arkasinda
ya da sakaklara yayilan agriya neden olabilir. GozlUk kullanimi ve
dinleme sonrasinda azalmasi tipiktir. Dislama tanisidir.

ORBITAL VE RETRORBITAL PATOLOJILERE BAGLI GOZ
AGRILARI

Orbital veya retroorbital bolgede farkli nedenlere bagl infla-
masyonu baslatan tim nedenler bu bolgede agirlikli unilateral
agriya neden olmaktadir. Baslica nedenler enfeksiyon, inflamas-
yon, endokrinopatiler ve yer kaplayan olusumlardir.

ORBITAL NEDENLER
inflamatuvar Nedenler
Orbital Psodotiimor

idiopatik orbital inflamatuvar hastalik ya da orbital psédotu-
mar olarak bilinir. Iyi huylu, non-infeksiyéz, tanimlanmis lokal veya
sistemik inflamasyon nedenlerinin olmadi§i orbitada inflamatu-
var durumun varhgiyla karakterize bir hastaliktir. Graves orbitopati
ve lenfoproliferatif hastaliklardan sonra orbitanin en sik t¢tincl
hastaligidir. Uctincti ve altinci dekadlarda, ¢zellikle kadinlarda bi-
raz daha sik gortlmektedir. Nedeni tam olarak bilinmemektedir,
baska bir yerde ortaya ¢ikan enfeksiy6z streclerin, otoimmun bo-
zukluk veya anormal yara iyilesmesinin patogenezde rol alabile-
cegi dustndlmektedir. Grantlomatdz polianjit (wegener granilo-
matozu), dev hiicreli arterit, SLE, romatoid artrit, IgG4 iliskili hasta-
lik, Crohn hastalidi, Ankilozan spondilit ve psoériazis gibi otoim-
min hastaliklarin %710 hastada es zamanli bulunmasi immuinolo-
jik bozuklugun altta yatan nedenlerden biri oldugunu distndur-
mektedir. Ekstraokdler kaslar, lakrimal bezler ve yag dokunun td-
mUnU tutabilecedi gibi lokal tutulum da olabilir. En sik lakrimal
bezler tutulmaktadir. Klinikte akut subakut agri, propitozis, perior-
bital ddem ve eritem gibi siddeti tutulum bolgesi ile iliskili infla-
matuvar bulgular s6z konusudur. G6z hareketlerinde kisithlik ve
optik noropati bulgular da gordlebilir. Tipik olarak unilateral, na-
diren bilateraldir. Tanida orbital BT veya MRG'de orbital kitle go-
rintlsU karakteristiktir. Bazen uveoskleral kalinlasma eslik eder.
Tedavide ilk secenek sistemik kortikosteroidlerdir, hastalarin %75'i
tedaviye yanit verir. Yanit alinamayan, kortikosteroid tedavisine
ragmen ilerleme veya niks gozlenen vakalarda orbital biyopsi
planlanmalidir (28,29,30,31).

Orbital Miyozit

Ekstraokuler kasin idyopatik inflamasyonudur. Akut veya su-
bakut baslangicli orbital agri ve diplopi temel yakinmadir. Agri
olmaz ise olmaz bir bulgudur. Ozellikle okiilomotor sinir tutulu-
mu varliginda dusdnilmelidir. Agri yoksa diger nedenler arastiril-
malidir. Muayenede kemozis, pitozis ve propitozis, eslik eden bir
veya daha fazla ekstraokiler kasin homojen, fusiform genisleme-
sinin radyolojik olarak saptanmasi karakteristiktir. Genellikle korti-
kosteroid tedavisine iyi yanit verir (32).



Enfeksiy6z Nedenler
Orbital Seliilit

Orbital septumun arka kismini etkileyen, orbita icerisindeki
yag dokunun, ekstraokiler kaslarin enfeksiyonudur. Bakteriyel ri-
nosindzitin nadir bir komplikasyonudur. En sik etmoidal sintzit ve
pansinizit olmak Uzere, orbital selllit olgularinin %86-98'ine rino-
sintzit eslik eder. Diger nedenler ise; oftalmolojik cerrahi (strabis-
mus cerrahisi, blefaroplasti, radial keratotomi, retinal cerrahi), pe-
ribulbar anestezi, orbital fraktiir veya orbitada yabanci cisim, den-
tal, fasiyal ve i¢ kulak enfeksiyonlari, enfekte mukosel, dakriyosistit,
kandan bakteriyel yayilim olarak bildirilmistir. Klinik tipik 6zelik ta-
sir. Ates ve diger enfeksiyon parametreleri, g6z kapaginda 6dem,
eritem, orbital yag dokusunda, ekstraokuler kaslarda inflamasyon,
odem, gozde hareketle ortaya ¢ikan agri, oftalmopleji, diplopi,
propitozis, kemozis, nadiren optik sinir inflamasyonu veya iskemi-
sine bagli gorme kaybi gelisebilir. Subperiostal veya orbital abse
eslik edebilir.

infeksiyon orbital apekse yayilarak gérme kaybina bazen de
intrakraniyal alana yayilarak epidural veya subdural ampiyem, be-
yin absesi, menenjit, kaverndz sints trombozu veya dural sinls
trombozuna yol agabilir. Kaverndz sintis trombozu kraniyal sinir
tutulumlarina, intrakranyal yayilima bagl, siddetli basagrisi, kus-
ma ve mental durum degisikliklerine neden olur. incelemelerin-
de, notrofil hakimiyetinin oldugu I6kositoz, akut faz reaktanlarin-
da artis tespit edilebilir. Orbital BT, orbita ve sinUslerin degerlendi-
rilmesini saglar ve kolay ulasilabilen bir inceleme yontemidir. Yu-
musak doku tutulumu icin MRG, kaverndz sinls trombozu stiphe-
si varsa, MR veya BT venografi planlanmalidir. Ayrintili degerlen-
dirme sirasinda akla gelmeli ve rinosinUzit varliginda ise mutlaka
acilen kulak burun bogaz konsultasyonu istenmelidir. Ozellikle
immunsiprese hastalarda prognoz zaman ile yakin iliskilidir. Te-
davi etkene yonelik hizla planlanmalidir (33).

Preseptal Seliilit

Preseptal (periorbital) selllit orbital septumun, g6z kapagi-
nin anterior kisminin enfeksiyonudur. Orbital selilite gére daha
hafif bir klinik gdsterir ve glob etkilenmez. Bocek veya hayvan isi-
ndi, yaralanma, salazyon, konjuntivite bagli gelismektedir. Benzer
sekilde agri, g6z kapaginda sislik ve eritem mevcuttur. Nadiren
kemozis gorilebilir. Inceleme tani ve tedavi orbital seliilite benzer
sekilde ydrataldr (33).

Endokrinopatik Nedenler
Graves Oftalmopati

Tiroid g6z hastaligi olarak da adlandirilir. Graves hastaligi ve
nadiren Hashimoto tiroiditi olan hastalarda ortaya ¢ikan orbita ve
retro-okller dokularin otoimmn hastaligidir. Hastaligin karakte-
ristik ozellikleri propitozis, konjuntival inflamasyon, periorbital
odem ve agridir. Gozlerde yabanci cisim, soguk hava, riizgar veya
parlak 1siga maruz kalindiginda genellikle artan asiri goézyasi, gor-
me bulanikhidl, diplopi, renkli géris desattrasyonu, agir vakalarda
gorme kaybi ve g6z kuresi arkasinda basing hissi tanimlanir. Pro-
pitozis genellikle unilateraldir, nadiren bilateral olabilir. Siklikla hi-
pertiroidi saptanir, ancak hastalarin %10'unun &tiroid veya hipoti-
roidik olabilecedi akilda tutulmalidir (30).

RETRO-ORBITAL NEDENLER
inflamatuvar Nedenler
Tolosa-Hunt Sendromu (Agrili Oftalmopleji)

Kavernoz siniis veya slperior orbital fisstr lokalizasyonunda
periorbital agri ve oftalmoplejiye neden olan nospesifik inflamas-
yondur. Agri siddetli, siklikla unilateral, nadiren de bilateral perior-
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bital, retroorbital, bazen frontal ya da temporal bolgeye yayilim
g6sterir. Kirk yas altinda nadirdir ve her iki cinste esit siklikta goru-
[Ur. Kavernoz sinls veya sUperior orbital fissirdeki nonspesifik
inflamasyon (non-kazeifiye grantlomatéz veya non-graniloma-
toz) surekli agrinin nedenidir. Genellikle agridan sonra ortaya ¢i-
kan oftalmoparezi (3., 4., veya 6. kranyal sinirin tek basina ya da
birlikte tutulumu) diplopiye neden olmaktadir. En sik 3. kranyal
sinir (%90) tutulur. D6rdincU ve 6. kranyal sinirler daha nadir etki-
lenir (%40). internal karotis arter kavernéz segmentindeki sempa-
tik liflerin veya okilomotor sinirin etrafindaki parasempatik liflerin
hasarlanmasi ile pupil disfonksiyonuna, trigeminal sinirin birinci
dalinin (V4) tutulumu alinda hipoesteziye neden olur. Kavernéz

sinUstn sinirlarini asarsa optik sinir ve trigeminal sinirin V5 dalinin

tutulumu séz konusu olabilir. Onemli bir ipucudur. Tanr icin, beyin
ve orbitanin kontrastl ve kontrastsiz BT/MRG'si, MR anjiyografi
veya DSA vyararli olabilir. Kontrastli ve kontrastsiz koronal kesitler
ve orbital bélgelerin yag baskilanmis MRG'si tercih edilen yon-
temdir. Steroid tedavisi sonrasinda 72 saat igerisinde agrinin ra-
hatlamasi ayirici tanida onem tagsir. Oftalmoparezi haftalar aylar
icerisinde duizelmektedir. Olgularin %40'inda tekrarlayabilir (7,34).

Enfeksiy6z Nedenler
Rino-Orbito-Serebral Mukormikoz

Ozellikle immunstprese hastalarda periorbital dem, propi-
tozis, gdrme kaybi ve ylzde uyusmaya eslik eden periorbital agri
oldugunda, normal populasyonda nadir gérilmesine karsin, ayiri-
i tanida birinci sirada yer almalidir. Sfenoid sintslerden komsu
kavern®z sintse yayilim kraniyal sinir paralizilerine, sinis trombo-
zuna ve karotid arter tutuluma yol acgabilir. Mortal seyredebilir.
Hastada notropeni ile birlikte altta yatan bir hematolojik maligni-
te olmadigi sirece diger organlara hematojen yayilim nadirdir.
Kolay erisim ve kemik erozyonlarinin tespitinde MRG'ye gore
daha Ustln oldugu icin 6ncelikle BT tarama olarak kullaniimalidir.
BT'de tespit edilecek en ufak anormallik siphesinde intraorbital
ve kavernoz sinls tutulumunu daha net olarak ortaya koymak
amaciyla mutlaka MRG yapilmalidir.

Mukormikoz stphesinde en kisa strede mutlaka eksploratif
biyopsi yapilmalidir. Nazofarinks aspirasyonu ve sinis mukozasin-
dan biyopsi yapilarak kesin tani konulabilir. O sirada hasta steroid
veya sitostatik ila¢ kullaniyorsa kesilmelidir. En kisa strede agresif
tedavi (amfoterisin B) baslanmalidir. Hiperbarik oksijen tedavisi de
uygulanabilir. Agresif olarak tim nekrotik dokularin cerrahi deb-
ridmani ya da orbital ekzentrasyon cerrahisi gerekebilir (33).

Vaskiiler Nedenler

Orbitada vaskuler patoloji olarak en sik kavernéz hemanji-
yom gorllmektedir. Karotiko-kavernoz fistil (KKF) nadir degildir.
Karotid arter veya dallarinin kaverndz sinUs igine riptire olmasi
ile ortaya ¢ikan tablodur. Kaverndz sinUs ve sinlse drene olan
venlerde genisleme olur. Genelde travmaya sekonder olmakla
birlikte hipofiz, karotid arter veya sinls cerrahisine bagh olarak,
bazen de spontan olarak gelisebilir. Stperior oftalmik venin ge-
nislemesiyle orbitanin vendz konjesyonu artar, konjoktivadaki da-
marlarda genisleme olur. Klinik olarak pulsatil egzoftalmus, orbita-
da agr, okiler Gftirim, kemozis, oftalmopleji, diplopi, gérme kes-
kinliginde azalma, papil 6dem, retinal hemoraji ve gz ici basing
artisi goralebilir. KKF tanisinda serebral anjiyografi, orbital BT veya
MRG planlanmalidir (36).

Kavernoz Siniis Trombozu

Kavernoz sinis igerisinde tromboz olusumudur. Septik veya
aseptik olabilir. Septik formda etmoid, sfenoid veya maksiller sint-
zit, disler, kulak, burun veya goz cevresi enfeksiyonlari kavernoz
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tum ve postoperatif donem, polisitemi, trombositoz, hiperfibrino-
jenemi, orak hticreli anemi gibi nedenler aseptik forma yatkinliga
neden olur. Ani gelisen ates, basagrisi ve eslik eden kemozis, pro-
pitozis ve unilateral periorbital 6dem, 3,4,5 ve/veya 6. kranyal si-
nirlerin tutulumu, papilédem ve retinal hemorajiler, retinal ven6z
konjesyon nedeniyle gérme kaybi gelisebilir. Enfeksiyon 24-48
saat icerisinde karsi kaverndz sintse yayilim gosterebilir.

Kaverndz sints trombozunun en sik komplikasyonu menen-
jittir. Ayrica subdural, intraserebral ya da orbital abse, osteomiye-
lit, karotid arteritis ve buna sekonder iskemik inme gelisebilir. Ta-
nida tipik klinik ve enfeksiyon bulgulari (hemogram, CRP, kan ve
sinds kalttra) serebral MRG ve MR venografide internal karotid
arterde deformite, tromboze sinlste intensite degisikliginin varli-
g1 6nemlidir. Tani icin orbital venografi en iyi tercihtir. Kavernéz
sinUs trombozu morbidite ve mortalite riski yUksek, hizli progresif
bir hastaliktir. Tedavi olarak ilk asamada yapilmasi gereken primer
enfeksiyonun odagini tespit etmek ve hizlica gerekirse etken be-
lirlenene kadar ampirik antibiyoterapiye baslamaktir (36).

iskemik Okiiler Motor Sinir Felci iliskili Basagrisi

Ipsilateral 3.4. ve/veya 6. kraniyal sinirlerin iskemik parezisi
ile iliskili tek tarafli frontal ve/veya periorbital agri gelisebilir. Agri
diplopi baslangicindan énce veya onunla es zamanli olarak orta-
ya ¢ikabilir. Okuler motor sinir felclerinin codu, diyabetin varlig
veya yoklugundan bagimsiz olarak agrilidir. Agri sirasiyla en sik 3.,
6. ve 4. sinir parezisine eslik eder (5).

Diger Nedenler
Rekiirren Agril Oftalmoplejik Noropati

Tekrarlayan agri ve oftalmopleji ile seyreden nadir gorilen
bir tablodur. Onceleri oftalmoplejik migren olarak adlandirimistir.

Tekrarlayan bir veya daha fazla kranyal sinirde [siklikla okilomotor
(%77), daha az siklikta abdusens (%15) ve troklear sinir (%1) parali-
zisi] gdzlenmektedir. Tek ya da ¢oklu tutulum olabilir. Benzer iki
atak gecirmis olmasi tani icin gereklidir. Patofizyolojisi hala net
degildir. Cogunlukla cocukluk caginda ve geng yetiskinlik done-
minde ve kadinlarda daha sik goraldr. Basagrisi oftalmopleji gelis-
meden ortalama 1,6-14 gln &ncesinde baslar. Genellikle migre-
noz karakterdeki basagrisi birkag gin ile bir hafta icerisinde sonla-
nirken, oftalmopleji 2-3 haftadan 2-3 aya kadar devam edebilir.
MRG'de %75 olguda okilomotor sinirde kontrastlanma artisi ve
kalinlasma varligr dnemlidir. Mutlaka gorinttleme ile orbital, pa-
rasellar veya posterior fossada lezyon olmadigi kanitlanmalidir.
Spontan duzelmeler aylar strebilir, kortikosteroid tedavisi iyiles-
meyi hizlandirr ancak bazen hasta bu tedaviden fayda gérme-
mektedir (34,38).

Paratrigeminal (Reader

Sendromu)

Okiilosempatik Sendrom

Trigeminal sinirin oftalmik dagilimina lokalize tek tarafli su-
rekli agri ve Horner sendromu ile karekterizedir. G6z hareketine
bagl agr kotulesir, maksiller bolgeye yayilabilir. Uyarici bir agrili
durum olarak degerlendirilmeli ve ikincil nedenler ayrintili olarak
arastirmalidir (39).

Troklear Basagrisi

Troklear ve temporoparietal bolgelerde, gézin supradiksi-
yonu ile kétilesen agriile karekterize bir durumdur. Palpasyon da
bu boélgede agriya neden olur. Lokal uygulamalara yanit verir.
Troklear disfonksiyonla iliskili ve inflamatuar olmayan durumlarda
da gorilebilir. Muayene sirasinda dederlendirilip akla gelmelidir.
Diplopi gortlmez (7).
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Fundus anormalliklerinin gézlenmedigi santral veya periferik
gorme kayiplarinda elektrofizyolojik testler optik sinir veya retina
fonksiyonunu bozan baz tablolar dislama ya da dogrulamada
yardimcr olabilir (1). Gorme kaybina sebep olan santral sinir siste-
mine ait hastaliklarda; retinanin molekuler ve mikrovaskuler yapi-
sint inceleyen optik koherens tomografi (OKT) ve optik koeherens
tomografi anjiografiden (OKTA) faydalanabiliriz (2).

I. Gorsel Uyarilmis Potansiyeller (VEP)

Gorsel uyarilmis potansiyeller (VEP) retinadan primer gdrme
korteksine kadar olan gorsel yolagin fonksiyonel butinlugind
degerlendiren hassas bir tani aracidir. Aferent yolagin uyarimina
yanit olarak meydana gelen kortikal néronlarin aktivasyonunun
oksipital bolgeye yerlestirilen elektrod araciligiyla kaydedilmesiile
elde edilir. Gorsel uyarici olarak flash (aralikli parlayan isik) ya da
patern (siyah ve beyaz karelerin yer degistirdigi dama tahtasi)
uyaricilar kullanilir.

Tipik VEP yanit trifazik ézellik gosterir. ik pozitif pik 100ms
civarinda gorulir ve P100 olarak isimlendirilir. Bunun 6ncesinde
75 ms civarinda N75, sonrasinda 135 ms civarinda N135 yer alir.
Amplittd ve latans, 6zel laboratuvar ortaminda toplanan ve dog-
rulanan referans degerler ile karsilastinimalidir. Pik latansi amplitd-
de gore daha tutarli ve kesin sonuclar vermektedir. Optik sinirde
demiyelinizasyonla seyreden tablolar amplitiidde belirgin bir de-
Gisiklik yapmaksizin P100 latans slresinde uzamaya sebep olur-
ken; iskemik, kompresif ve toksik hasarlar ise aksonal lifleri azalt-
tiklarindan latans Uzerinde daha az etkiye, amplitidde ise belirgin
disuse yol agarlar.

Duzeltilmemis kirma kusurlarinda, kornea ¢demi gibi say-
damligin azaldigi durumlarda, ambliyopide, aclikta ve teste yeterli
dikkatin verilmedigi durumlarda yanlis veriler elde edilebilir (1).

VEP, gorsel yolagin butinlugind bozan patolojiyi saptama-
da kullanilirken altta yatan hastaligi belirlemede basarili degildir.
Ornegin; multipl skleroz (MS) ile iliskili optik nérit (ON) ataginda
degisiklikler gdzlenebilecedi gibi infeksiyoz (Lyme Hastaligi, Her-
pes Zoster, toksoplazma), vaskiler (iskemik optik néropati), toksik
ya da nutrisyonel (B12 eksikligi, etambutol, sigara-alkol toksisitesi),
kompresif (intrakranyal timorler), yaygin nérolojik hastaliklar (Ad-
renoldkodistrofi, NMOSD, MOGAD), herediter optik noropatiler
(Leber'in Herediter Optik Noéropatisi-LHON ve otozomal domi-
nant atrofi) veya sistemik hastaliklarda da (Sistemik lupus eritema-
tozus, Sjogren hastaligi, sarkoidoz) benzer degisiklikler gorulebilir.
Ayirici tanida basarili olmazken, 6zellikle fundus anormalliklerinin
izlenmedigi durumlarda gérme yollarindaki hasar tespit etmede
yardimcr olabilir (3).

MS hastalarinda akut dénemde optik sinir lifinin miyelin kili-
findaki demiyelinizasyona bagl olarak olusan yanitin hizinda azal-
ma gordldr. Dalganin daha geg gelmesinin gostergesi olarak la-
tansta uzama izlenir. Akson kaybinin bir géstergesi olarak ampli-
tldde azalma buna eslik edebilir. Akut dénem sonrasinda ampli-
tidde yutkselme sikken latansta uzama ¢ogunlukla devam eder.
Amplitiddeki dizelme, gdrme keskinligindeki iyilesme ile orantili
olarak daha hizlidir. Remiyelinizasyon, sodyum kanallarinda reor-
ganizasyon, kortikal plastisite gibi faktorlerle latanstaki uzama ya-
vasca azalir, ancak vakalarin cogunda hala normal sinirlarda degil-
dir (3). MS hastalarinda OKT'de oldugu gibi, subklinik demiyelini-
zasyonla iliskili olarak, asemptomatik gézde VEP anormallikleri
gorilebilir (4). Bununla birlikte tani asamasinda VEP'deki anormal-
likler taniyr demiyelinizan spektruma yaklastirirken, normal VEP
parametreleri demiyelinizasyon strecinin mevcut olmadidina isa-
ret edebilir (5).

tuar arsivine aittir.)

LHON hastalarinda belirgin optik atrofisi olan olgularda P100
amplitidinde azalma ve latansta gecikme gorildr. Klinik olarak
optik diskte temporal solukluk yerlesmeden 6nce VEP anormallik-
leri gorulebilir.

Otozomal dominant optik atrofi tablosunda hafiften orta
dereceye kadar degisen oranlarda amplitiidde azalma ve latansta
gecikme gordlur. Bunun yaninda; bifazik dalga ya da pozitif-nega-
tif-pozitif morfoloji gibi dalga yapisinda degisiklikler gézlenebilir.

Toksik optik noéropatide VEP amplitidinde azalma dnemli
bir isarettir. Klinik dizelme oldugunda VEP yanitlarindaki anor-
malligin devam etmesi subklinik degisikliklerin varligini gostere-
bilir. Ayrica; bu durumlarda VEP fonksiyonel kaybin oldugu yeri
lokalize edemez.



Travmatik optik néropatide de benzer sekilde amplitid ve
latans degisiklikleri gorultrken, ayni zamanda, yaralanmanin he-
men sonrasinda yapilan VEP 6lcimleri prognoz hakkinda da fikir
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verebilir. Bu da, subjektif testlerin yapilamadigi durumlarda yar-
dimci olabilir.

B 1

1 P100

Resim 2 ve 3. Resim 2'de normal latans ve amplitiidde yanit gorultriken Resim 3'te latansta gecikme izlenmektedir. (Sultan Abddlhamid Han EAH

Norofizyoloji Laboratuar arsivine aittir.)

Hiperglisemiye bagli metabolik ve vaskiler anormalliklerin
sebep oldugu diyabetik retinopati tablosunda VEP degisklikleri
gorulebilir.

Non-arteritik anterior iskemik optik néropati (NAION), VEP
amplitidinde belirgin bir degisiklige sebep olurken, latansta her
zaman gecikmeye sebep olmaz. Latansta bir uzama gorilirse de
bu, optik ndritte gortlenden daha az belirgindir. Arteritik anterior
iskemik optik néropati (AAION) tablosunda genellikle ciddi gor-
me kaybi ile birlikte VEP'de buytk anormallikler goralur (6).

Il. Elektroretinogram (ERG)

Isik uyarisina karsi retinanin elektriksel aktivitesinde meyda-
na gelen degisiklikler ERG'yi olusturur. Kornea ylzeyinden, korne-
al kontakt lens seklindeki elektrodlar sayesinde dlctim yapilir.

ERG yanit suresi yenidogan déneminde 4-6 aydan énce ol-
gunlasmaz. 1 yasina kadar amplitid dusebilir. Kadinlarda erkekler-
den daha yuksek amplitidIu olabilir. 6 diyoptriden yuksek refrak-
siyon kusuru olanlarda amplittd azalmis olabilir. Amplitidde sa-
bahlari azalma olabilir. Sistemik ilaglar ve anestezikler degisime
sebep olabilir. ERG nistagmusu olanlarda ya da agiklanamayan
gorme kaybi olan ¢cocuklarda tanida yardimci olabilir.

ERG bir negatif ve iki pozitif dalgadan olusmaktadir. Erken
donemde ilk olarak kornea-negatif a dalgasi, sonrasinda kornea-
pozitif b dalgasi, son olarak daha yavas kornea-pozitif ¢ dalgasi
izlenir (7).

Fotoreseptorler a dalgasinin olusumundan, Mdller ve bipo-
lar hiicreler b dalgasinin olusumundan sorumludurlar. ¢ dalgasi-
nin olusumu icin retina pigment epiteli gerekli olup fotoreseptor-
ler gorev alir. Bu dalgalarin gegici 6zellikleri ve amplittdleri deger-
lendirmede énemlidir. Dalgalarin gecici ¢zellikleri gecikme zama-
ni ve yanit zamanidir. Uyaran ile yanitin ortaya cikisi arasinda ge-
cen sire gecikmeyi gosterirken, uyarana verilen cevabin en yk-
sek amplitide ulasmasi icin gecen sire ise yanit zamanidir. Dalga
boyunun hesaplanmasi ile amplitid elde edilir. a dalgasi icin ge-
nellikle zeminden 6l¢im yapilirken b dalgast icin genellikle tavan-
taban karsilastiriimasi yapilir (3).

Korneada tam alan uyarisina yanit olarak elde edilen ERG
(Full field ERG, FF ERG), retinadaki tim hdcrelerin kitle cevabi ile
olusur. Retinitis pigmentosa, kon-rod distrofisi, toksik retinopati,

retinal paraneoplastik sendromlar gibi retinayi diffiz olarak etkile-
yen hastaliklarin tespitinde kullanilir. Retinadaki fotoreseptorlerin
yarisinin kaybi ERG amplitidiinde %50 azalmaya sebep olur. in-
san retinasindaki konlarin %7'si makulada yer alir. Makulayi ilgilen-
diren hastaliklarda makulada olusan cevap sinyalinin, tim retina-
daki sinyale katkisi %7 olacaktir. FF ERG tUm retinanin kitlesel ce-
vabini 6lcerken makula gibi minér ya da lokalize bir retina proble-
minde, ciddi bir gérme kaybina sebep olsa bile anormal bir yanit
olusturamayabilir. Bu durumlarda; el tipi direkt oftalmoskop sek-
linde stimulator kullanilarak Uretilen lokalize anlik uyarilar ile ma-
kuladan kayitla elde edilen fokal/makuler ERG tanida kullanilir. Fo-
kal ERG fundusun normal oldugu ancak santral gérme kaybinin
oldugu gizli makuler disfonksiyonu bile tespit edebilir.

Patern ERG, faz degistiren ve sabit genel bir ortalama ile lu-
minans saglayan uyari ile olusturulur. Uyari, dama tahtasi seklinde
degisen paternlerde acik ve koyu alanlardan olusur. Bu patern sa-
niyede bir ya da iki kez degistiginde izole bir cevap elde edilir.
Daha hizli degisim durumlarinda (>9Hz) duragan durumda bir
sinyal elde edilir. 30. ms'deki negatif N1/N30, 50. ms'deki pozitif
P1/P50 ve 95. ms'deki negatif N2/N95 dalgalarindan olusan top-
lam 3 komponenti vardir. Normal insanlarin gézlerinden elde edi-
len dalga formlari simetriktir ve amplittdleri 0.8-0.9 uV'tur. Dis
retina tabakasini gosteren P1 dalgasi 48 ve 55 ms arasinda, gang-
lion hucre aktivitesini gdsteren N2 87-100 ms arasinda yer alir.
Ganglion hucre tabakasinin aktivitesini yansitan N2 komponenti
degerlendirilerek iskemik ve demiyelinizan optik néropati ayrimi
yapllabilir. iskemide N2 dalgasinin anormal hale gelmesi, demiye-
linizan tabloda ise (atrofi gelismemisse) goreceli olarak normal
kalmasi beklenir; ancak, bu yontem klinik pratikte yaygin olarak
kullanilmamaktadir.

Multifokal/ Topografik ERG testinde ise santraldeki 30 dere-
celik bir alanda 250 fokal retina lokalizasyonundan elde edilen
ERG sinyalleri kayit edilerek topografik olarak bir haritalandirma
yapilir. FF ERG'deki gibi kitlesel retina cevabi olmadigindan maku-
la ve periferindeki gizli kalmis makula dejenerasyonu, makdler de-
lik, retinal arter dal okluzyonu gibi fokal retina anormalliklerini
tespit etmede blyUk dnem tasir. Gizli santral gérme kaybi olgula-
rinda optik sinir ile makula hastaliklarini ayirt etmede yararldir.
Ayrica FF ERG ile dlctlemeyecek kadar kicUk olan periferik retina
disfonksiyonunun oldugu bolgeleri bile tespit edebilir (1).
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Resim 4 ve 5. Normal bir ERG incelemesi (Sultan Abdilhamid Han EAH Goz Klinigi Dr.Eylp Diizgln arsivine aittir.)

lll. Optik Koherens Tomografi (OKT)

OKT retina yapisinin ylksek ¢oztnUrlUkte, iki ya da t¢ boyut-
lu enine kesitler halinde incelenmesine olanak veren, hizli, non-
invaziv ve tekrarlanabilen bir gértntileme teknigidir (8).

OKT, B-Mode ultrasonun bir analogu olup ses dalgalari yeri-

ne infrared 1511 kullanir. DUstk koherens interferometreyle fundu-
sa gonderilen 1sik retina katmanlarinin kalinhigiyla orantili olarak

degisen hizda geri yansir. Yansiyan 1sigin olcilmesi ile gortuntuler
elde edilir (9). Kolay ve tekrar edilebilen bir yontem olmasinin ya-
ninda skalanin hatali yerlesimi, sinyal gticl, g6z hareketleri, kata-
rakt, kontak lensler, pupil boyutu gibi faktérlerden etkilenebil-
mektedir (10).

Resim 6 ve 7. Solda normal bir g6z dibi izlenirken sagda optik atrofi gelismis goz dibi izlenmektedir. (Sultan Abdilhamid Han EAH Goz Klinigi Dr.Eylp

DiizgUn arsivine aittir.)

Retina dista pigment epitel tabaka ve icte nororetinal taba-
kadan olusan yapisiyla beyin ile benzerlik gosterip merkezi sinir
sisteminin devami olarak kabul edilir. I¢ kisimda yer alan néroreti-
na 9 katmandan olusmaktadir:

1. Dis hiicre tabakasinin fotoreseptér hlicrelerden olusan
segmenti:Rod ve koni hicreleri yer alir.
2. Dis limitan membran: Fotoreseptorleri bir arada tutar.

Noro-Oftalmoloji

3. Dis niikleer membran: Fotoreseptor hicrelerinin nikle-
uslarindan olusur. (1. Néron)

4. Dis pleksiform tabaka: Fotoreseptor hucreler ile bipolar
ve horizontal hiicreler arasindaki baglantilar yer alir.

5. Ic niikleer tabaka: Bipolar hiicre, Mller hiicre, horizontal
ve amakrin hiicre nikleuslarindan olusur. (2. Néron)

6. I¢ pleksiform tabaka: Bipolar hiicre ile ganglion hiicreler
arasindaki baglantilardan olusur.



7. Ganglion hiicre tabakasi(ganglion cell layer, GCL): Maku-
lada yogunken periferde tek kattir. Foveada yoktur.

8. Retina sinir lifi tabakasi (retinal nerve fiber layer, RNFL):
Ganglion hucrelerinin aksonlarindan olusmaktadir.

9. I¢ limitan membran (11).

Gorme vyollari; huicre govdeleri GCL'de, miyelinsiz aksonlari
ise RNFL'de yer alan retinadaki ganglion hicrelerinden baslar. Re-
tinadan ayrilan bu aksonlar lamina kribrosa sonrasinda miyelinli
hale gelir ve optik siniri olusturur. Optik sinir lifleri kiazmadan gec-
tikten sonra optik traktus icerisinde seyreder. Lateral genikulat
nikleusta (LGN) tim aksonlar sinaps yaptiktan sonra optik rad-
yasyon adlyla derin beyaz cevherde ilerleyerek primer gérme kor-
teksine ulasir. Bu yolak tzerindeki patolojilerde OKT'de RNFL ka-

Elif Séylemez, Niltfer Kale icen

lIinliginda degisiklik tespit edilir. RNFL 6lcima ile optik sinirdeki

odem veya atrofi objektif olarak hesaplanabilir. Ganglion hucre

kompleksi analiz edilerek erken aksonal hasarin derecesi ve gor-
me kaybinin prognozu tahmin edilebilir (12).

RNFL kalinligr gérme keskinligi, gérme alani, distk kontrastli
godrme keskinligi, kontrast duyarliligi, renkli gérme ve pupil reaksi-
yonlari ile iliskilidir (13).

Retinanin histolojik yapisinin detayli olarak incelenmesine
olanak veren OKT; inflamatuar, demiyelinizan, kompresif, iskemik
ve kalitsal sebepli olabilen optik sinir hastaliklarinda yapisal akson
hasarinin tespiti, degisimin zamansal iliskisi, prognoz ve tedavi
yanitinin izlemi icin onemli bir tetkiktir (14).
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Resim 8. Sol tarafli optik atrofi tablosunda retina sinir lifi tabakasi kalinliginin solda inceldigi gértlmektedir. (Sultan Ab-
dulhamid Han EAH Goz Klinigi Dr.Eylp Diizgn arsivine aittir.)

Cesitli Norolojik Hastaliklarda OKT incelemeleri:
1. Psédotiimér Serebri Sendromu

Psodotimor serebri (PTC) sendromu; altta yatan yer kaplayi-
¢l bir lezyonun olmadig, subaraknoid araliktaki beyin omurilik

sivisinda basing artisinin goraldigu, papilédemle seyreden ve
cesitli oranlarda gorme kaybina sebep olabilen bir tablodur. Go-
zUn fonksiyonunun incelendigi gérme alani ve gérme keskinligiy-
le, g6zUn noéronal yapisinin degerlendirildigi OKT arasindaki iliski
tanida ve tedavinin takibinde ¢nemli yer tutar (15).
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Psodopapilddem sebeplerinden, optik sinir basinda lokalize,
intra ve ekstraselltler yerlesimli olabilen birikimlerin zamanla kal-
sifiye olmasi ile olusan optik disk druseninin papilddem ile ayiri-
minda OKT altin standarttir (14).

PTC sendromunda papilddem progresif ve kalici gorme kay-
bi ile RNFL'de incelmenin dnemli bir sebebidir. Frisen skalasi, op-
tik sinir kilifindaki sismenin derecesini kalitatif olarak tanimlamada
kullanilir. Bu skala papilodem varligi ile yoklugunu belirlemede
basarili iken papilddemin derecesini belirtmede bireyler arasinda
farklilik gordlebilir. OKT ise RNFL kalinliginin objektif olarak dl¢ile-
bildigi ve papilddemin derecesinin tahmin edilebildigi gtvenilir
bir yontemdir (16).

PTC sendromunda tedavi sirasinda retinal akson kaybinin
miktarini tespit etmek énemlidir. Gorme kaybi baslangicta geri
dondslt olmasina ragmen RNFL ve GCC atrofisi gelistiyse kalici
hale gelir. Papilddemin tam ¢éztinmesinin saglanamadigi durum-
larda tibbi tedaviye medikal olarak mi devam edilecegi, cerrahi
yodntemlere mi gegilecegine karar vermek zordur. Bu karari ver-
mede gorme alani incelemesi (perimetri) dnemlidir. Ancak gérme
alani, tek basina, akson kaybinin derecesiyle orantili olan vizyon-
daki iyilesmeyi gdsteremez. Ayrica es zamanli fonksiyonel gérme
kaybinin olmasi durumunda ya da teste uyumun yeterli olmadigi
durumlarda gorsel islevi sadece perimetri ile tahmin etmek zor-
dur. Bu nedenle; perimetri ile birlikte, RNFL kalinhigini ¢lcerek no-
ronal kaybi gosteren OKT'nin tedavinin takibindeki yeri dnemlidir.
Bunun yaninda; tedavi altindaki bireylerde OKT'de RNFL kalinlik
artisindaki gerileme papilddemde ¢oziinmeyi gosterebilecedi
gibi akson kaybinin artisina da isaret edebilir. Bu durum hastanin

klinik tablosunun yakindan takip edilmesinin ve gérme alani ile
OKT verilerinin birlikte degerlendirilmesinin énemini vurgular
(17).

2. Multipl Skleroz'da Optik Norit

Multipl Skleroz (MS) merkezi sinir sisteminin kronik inflama-
tuar, demiyelinizan ve nérodejeneratif bir hastaligidir. Sik gordlen
baslangi¢ sekli gérme keskinliginde ve renkli gérmede azalma ile
giden optik nérittir. Onceki calismalar MS hastalarinda retinadaki
patolojinin GCL ve RNFL tabakalarindaki hasarlanmaya bagli ol-
dugunu gostermektedir (18).

Optik norit (ON) 6ykusu olsun ya da olmasin MS hastalarinin
optik sinirlerindeki akson kaybr saglikli bireylerde yasla birlikte go-
rtlen akson kaybindan anlamli olarak daha fazladir (13).

MS'de ON atagi retrograd dejenerasyon ile optik sinirde di-
rekt akut akson kaybina sebep olur; bu da, RNFL incelmesi ile so-
nuglanir. Optik radyasyonu tutan MS lezyonlarinda ise RNFL'de
hemen incelme gorilmez. LGN'deki lezyonlar zaman igerisinde
transsinaptik dejenerasyon ile retina ganglion hucrelerinde ve
onun aksonlarinda kayba sebep olabilir. Bu durumda, ON'deki ak-
son kaybindan daha az miktarda RNFL incelmesi goraldr. Bir diger
durum da; ON olmaksizin MS hastaliginda, 6n gérme yollarinda
retinal ganglion hucre tabakasinda primer dejenerasyona bagli
ilerleyici kayip gozlenmesidir. Optik sinirde fonksiyonel bir etkilen-
meden ziyade yapisal olarak tespit edilebilen bu subklinik tablo-
da RNFL incelmesi optik noritteki incelmeden daha dustk oran-
dadir. Bir diger deyisle: ON ¢ykust olan MS hastalarinda retinada-
ki incelme, olmayanlara gore daha belirgin ve hizlidir (19).

Resim 9. Sag tarafli RNFL dlctimleri normal sinirlarda iken sol tarafta temporal bélgede retina sinir lifi tabakasinin kalin-
liginda incelme tespit edilmistir. (Sultan Abdilhamid Han EAH G6z Klinigi Dr.Eytip Dizgin arsivine aittir.)
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Resim 10 ve 11. Psédotimor serebri tanili, bilateral papilédemi olan

ornekler (Sultan Abdulhamid Han EAH G6z Klinigi DrEylp Dizgin ar-
sivine aittir.)
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Resim 12. OKT bantlari spesifik retina katmanlari ile iliskilidir. OKT reti-
nanin tamamini Olger. Renkler dagilim yuzdelerini gosterir. %100-95
beyaz katman, %95-5 arasi yesil katman, %5-1 arasi sarl katman ve %1-
0 arasi kirmizi katman

S: superior, N: nazal, I: inferior, T: temporal

A) Sol tarafli optik norit tablosu ile prezente olan MS tanili hastanin normal OKT 6l-
cumleri B) Sol tarafli RNFL 6l¢timlerinde artis C) 6 ay sonra sonuglar normale yaklasi-
yor D) Sol tarafli RNFL &lgtmleri azaliyor (10).

Elif Séylemez, Niltfer Kale icen

Galismalarda klinik izole sendrom tanili hastalarin RNFL de-
Gerleri ile klinik kesin MS gelisme riski iliskili bulunmustur. Klinik
izole sendrom, relapsing remitting MS ve sekonder progresif MS
hastalarinin RNFL olctimleri karsilastirldiginda RNFL'deki incelme-
nin progresif MS hastalarinda belirgin bir sekilde daha fazla oldu-
gu gortlmistar. Bu sonuglar RNFL kalinhgr olctimd ile hastalik
progresyonu olarak yansiyan akson kaybinin izlenebilecegini gos-
terir (20,21).

Morfolojik bir kesit sunan OKT; VEP ve ERG gibi fonksiyonel
degerlendirme saglayan elektrofizyolojik incelemelerle, gérme
alani, gorme keskinligi, dtstk kontrasth harf keskinligi, kontrast
duyarlihdi, renkli gérme gibi klinik verilerle, klinik skorlamalarla
(Expanded disability status scale, EDSS gibi) ve MR goruntileme-
lerindeki optik sinir alani ile iliskili bulunmustur. Sonuc¢ olarak:
RNFL 6lcimadntn zaman igindeki degisiklikleri takip edilerek has-
taligin merkezi sinir sistemi Gzerine etkisi, hastaligin gidisati ve
tedavinin etkinligi degerlendirilebilir (10,12).

3. Diger Demiyelinizan Hastaliklarda Optik Norit

idiyopatik inflamatuar demiyelinizan hastalik spektrumunda
yer alan Néromyelitis Optika Spektrum Bozuklugu (NMOSD) ciddi
ON ve miyelit tablosu ile seyreder. Aquaporin 4 antikorlari, direkt
olarak aquaporin 4 proteinlerinin ¢cokca eksprese edildigi Mdller
hicre ylzeyine (cogunlukla inner nikleer tabakada yer alan) ve
astrositlere (cogunlukla RNFLde) saldinr. Gorevi osmotik basincin
devamliligini saglamak olan Muller hticrelerinin gérevini yapama-
masi ve retinal inflamasyonun indiklenmesi ile retinada geri do-
nUsstz hasar meydana gelir (22).

Yapilan calismalarda OKT'de RNFL ve GCL'deki incelmenin
NMOSD'da MS hastalarinda goérulen incelmeden daha ciddi oldu-
du, ayrica makuler 6dem gelisme sikliginin NMOSD'da MS hasta-
larindan daha fazla oldugu gérdlmustdr. Bu bulgularla uyumlu
olarak NMOSD hastalarinda ON sonrasinda gérme kaybindaki du-
zelme daha azdir (23,24). MS hastalarinda ON olmaksizin RNFL
incelmesi gorultrken, NMOSD hastalarinda subklinik tutulum na-
dirdir. Sonug olarak: NMOSD'da optik sinirin hasarinin tespitinde,
taninin dogrulanmasinda, hastaligin gidisatinin izlenmesinde, te-
rapotik etkinligin degerlendiriimesinde ve yeni patolojilerin tespit
edilmesinde OKT kullanilir (25).

Miyelin-oligodentrosit glikoproteinine (MOG) karsi olusan
antikorlarin tespit edildigi MOG antikor iliskili hastaliklar (MOGAD)
tekrarlayan ON ataklariyla seyreder. Optik diskte 6dem ve genis
optik sinir lezyonlarinin sebep oldugdu, total gérme kaybina kadar
varabilen ciddi goérme bozukluklar gorulebilir. Aquaporin 4'ten
farkli olarak MOG proteini myelin kilifinin dis tabakasinda ve oli-
godentrosit membraninda eksprese edilir. Antikor varliginda reti-
nadaki ganglion hicrelerinin apoptozisi ve aksonlarin retrograd
dejenerasyonuna bagl olarak RNFL tabakasinda incelme izlenir
(26).

Hem NMOSD hem de MOGAD olgularinda OKT'de gérme
keskinliginin kaybu ile orantili olarak RNFL'de incelme tespit edil-
mistir. RNFLdeki incelmenin oranlan ve klinik gidisat agisindan
karsilastirildiklart calismalar ise celiskilidir. Calismalarin bir kismin-
da MOGAD ON hastalarinin NMOSD ON hastalarindan daha sik
olarak monofazik atak, daha hafif bir klinik tablo ve daha iyi iyiles-
me potansiyeline sahip olduklar gdsterilmistir. Diger bazi ¢alis-
malarda ise MOGAD ON hastalarinda NMOSD ON hastalarindaki-
ne benzer sekilde gérmede ciddi kayiplar tespit edilmistir.
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Resim 13 ve 14. Soldaki resimde optik norit tanili hastanin ilk gorinttstnde retina sinir lifi tabakasinin kalinliginda artis izlenmektedir. Sagda ayni ol-
gunun ilerleyen dénemlerde retina sinir lifi tabakasinin kalinligindaki incelme dikkat cekmektedir (Sultan Abdilhamid Han EAH Go&z Klinigi Dr. Eytp

Duzguin arsivine aittir).

MOGAD ON hastalarinda gérme bozuklugu ve yapisal hasar
atak sayisi ve hastalik stresi ile orantili olarak artmaktadir. Tek ON
atagi anlamli bir hasara yol agmazken, uzun sireli seyirde sik tek-
rarlayan ataklarin kimulatif etkisiyle RNFL ve GCC kalinliklarinda
azalma izlenir. MOGAD hastalarinda sik tekrarlayan ON durumun-
da akson hasarinin derecesi NMOSD ON hastalarindan farkli bu-
lunmamistir. MOGAD hastalarinda erken tani, immunstpresif te-
davinin zamaninda baslatiimasi ve tedavi etkinliginin yakindan
izlenmesi ntikstin onlenerek optik sinirdeki yapisal ve fonksiyonel
hasardan kacinilmasi icin 6nemlidir (27).

4. Non-arteritik [skemik Optik Néropati

Gorme keskinliginde ani azalmaya sebep olan noarteritik is-
kemik optik néropati (NAION) tablosunda papilddem ve peripa-
piller hemoraji gorulur. Optik sinir basina olan kan akiminda azal-
ma etyolojide rol oynamaktadir. Baslangicta OKT'de RNFL'deki
ddeme bagl kalinlik artisi gérlir. Uctinct ve dordinci aylarda
papilddem zamanla azalir, optik sinir atrofisine bagli olarak RNFL-
de incelme gozlenir. Onikinci ayda RNFL kalinligi stabil hale gelir
(28,29).

5. Leber'in Herediter Optik Néropatisi (LHON)

Mitokondriyal DNA mutasyonlarina bagl, geng erkeklerde
gorilen optik néropati tablosudur. Retinal ganglion hicre deje-
nerasyonu ve optik sinirde akson kaybi optik atrofiye sebep olur.
OKT'de saglikli tasiyicilarda temporal kadranda, asemptomatik
erkeklerde ise inferior sektorde incelme gosterilmistir (30). ik 6
ayda RNFLde Ust ve alt segmentlerde incelme gdzlenirken atrofik
asamada tum segmentlerde incelme goralar (31).

6. Kompresif Optik Néropatiler

On goérme yollarinda kompresyona sebep olan durumlar,
tanida geg kalindigi taktirde gérmede azalmaya yol acabilir. Optik
sinire basi yapabilecek intrensek sebepler gliom ve optik sinir me-
nenjiomu iken, ekstrensek sebepler arasinda Graves oftalmopati-
si, orbital timorler, anevrizma, pituiter adenom ve kraniofarenji-
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oma gibi intrakranyal timaorler yer alir. OKT bu tablolarda tan, ta-
kip ve prognozun belirlenmesinde yararlidir. Dekompresyon 6n-
cesinde RNFL'de ne kadar az incelme olursa gérme keskinliginde
o derecede belirgin dizelme olur (32,33).

7. Ntitrisyonel ve Toksik Optik Néropatiler

Nutrisyonel optik néropati, mitokondriyel oksidatif fosforilas-
yon icin gerekli olan BT, B12, folik asit ve bakir eksikligi ile iliskili
olan nutrisyon eksikligi ve kronik hastaliklara sahip olan bireylerde
gordlur (34). OKT'de RNFL'de kalinlasma, ardindan temporal bél-
gede belirgin incelme izlenir (35).

Toksik optik ndropatiler alkoltin (methanol, etilen glikol), an-
titiberkuloz ilaglardan etambutoltn, antimalaryal ilaglarin (kloro-
kin), antiaritmiklerin (dijital, amiodaron) ve baz antibiyotiklerin
(stlfonamid, levofloksasin, metronidazol, kloramfenikol) alimi
sonrasl gorulebilir. Agrisiz, progresif ve bilateral gérme keskinli-
ginde azalma ile gidip, diskromotopsi ve santral skotoma sebep
olabilir. Retina, intraokuler sinir lifi aksonlari veya kiasma gibi etki-
lenen bolgeler degisim gosterebilir (36). Erken evrede ganglion
hicre tabakasindaki mitokondrilerde toksik madde birikimine
bagli aksonal incelme, subakut evrede inferior temporal bolgede-
ki papillomakuler liflerin hasarina bagli RNFL incelmesi gdzlemle-
nir. Ge¢ evrede ise tlim katmanlarda incelme tespit edilir (37).

8. Parkinson Hastaligi ve Alzheimer Hastaligi

Alzheimer Hastaliginin erken evresinde optik sinir tabakasin-
daki degisiklikler hastalik hakkinda ipucu verebilir. Ayrica; bu degi-
sikliklerin demansin siddeti ile orantili oldugu gosterilmistir (38).

Benzer sekilde; Parkinson Hastaliginda da gérme keskinligin-
de azalma olmadan RNFL kalinliginda incelme tespit edilmistir.
Ancak; tani konulmadan ©nce, RNFL kalinligindan yorum yapila-
rak tanricin 6ngdride bulunmak zordur (39).

Her iki ndrodejeneratif hastalik icin de OKT kullanimi deney-
sel asamada olup ilerleyen siregte inceleme stresinin kisaltiimasi,



gorintl ¢ozUnurligandn arttinlmasi gibi teknik faktorlerin yanin-
da, glokom ve makdler dejenerasyon gibi komorbid durumlar
akilda tutulmalidir (40).

IV. Optik Koherens Tomografi-Anjiografi (OKTA)

Retina ve koroid tabakalarin damarlanmasi hakkinda ytksek
¢ozindrlikte bilgi reten, optik disk ve makula etrafindaki damar
yapisini gosteren hizli ve noninvaziv bir gérintileme teknigidir.
Serebral damarlar ile retinal damarlar benzerlik gosterdiginden;
retinal damar yapisinin incelenmesi merkezi sinir sistemindeki
mikrovaskuler ve néronal patolojiler icin 151k tutabilir.

OKT farkli retina bolimlerini gorinttleme firsati sunarken
OKTA'da ayni retina bolimanin tekrarlanan gorintileri deger-
lendirilir. OKTA'da OKT'ye gdre hastaliin teshisi ve hastalik ilerle-
yisi hakkinda bilgi daha erken dénemde saptanabilir (41).

MS'te demiyelinizasyona ek olarak inflamasyona bagli endo-
tel disfonksiyonu ve merkezi sinir sistemindeki venoz drenajin ye-
tersizligi hastaligin gelisiminde rol almaktadir. Optik sinir basi kan
akim hacmini temsil eden optik sinir basi akim indeksi, ON dyk-
st olan MS hastalarinda saglikli kontrollere gére anlamli olarak
azdir. ON 6ykusu olan MS hastalarinda fovea avaskuler zonunda
genisleme, peripapiller bdlgede veya makulada ya da her ikisinde
vaskuler yogunlukta dusts gorulir. MS hastalarinda erken do-
nemde mikrovaskuler degisikliklerin tespit edilmesi hastalik prog-
resyonunu izlemede faydali olabilir (18).

NMOSD ve MOGAD'da retinal vaskuler yogunlugun, ON atak
saylisi ile dogru orantili olarak zayfladigr gordlmastar. Dusik vas-
kiler yogunluk azalmis gérme keskinligi ile orantilidir. Yakin za-
manda yapilan bir ¢alismada, MOGAD'da retinadaki damar yo-
Junlugunun aquaporin 4 antikor pozitif NMOSD hastalarina gore
anlamli olarak daha az oldugu tespit edilmistir (42).

Anterior iskemik optik néropatilerin %15'ini buytk damarla-
rnn primer inflamasyonu ile seyreden Arteritik-AION olustururken;
%85'ini hipertansiyon, diyabetes mellitus, hiperlipidemi zeminin-
de gelisen kiiciik damar hastaligi olan NAION olusturur. OKTA,
sektorel peripapiller kapiller yogunluktaki azalmayi ve perflze ol-
mayan alanlarin oranindaki artisi takip ederek NAION ilerleyisini
izlemede kullanilir (41). NAION'da radyal peripapiller kapiller sevi-
yesinde perflizyon acigi tespit edilirken koriokapiller perfiizyon
korunmustur. AAION'da vaskiler degisiklikleri degerlendiren ki
calismada ise koriokapiller perfizyon acigr izlenmistir. AAION'da
inflamasyon ve oklizyon, posterior silier arter paraoptik ve koro-
idal dallarini vermeden énce meydana geldiginden koroid hipo-
perfiizyonu AAION'un ayirt edici bir dzelligi olarak kabul edilir. Bu
sebeple AAION'U NAION'dan ayirt edici bir rol oynayabilir (43).

NAION, LHON, otozomal dominant optik atrofi ve idyopatik
intrakranyal hipertansiyon gibi farkl optik néropati tablolarinin
OKTA sonuclarinin incelendigi bir calismada, tim tablolarda optik
atrofi izlenen gdzde daha belirgin olmak Uzere peripapiller vaski-
ler kan akiminda azalma oldugu gérilmustdr. Ancak peripapiller
kan akimindaki bu azalmanin, optik diskin mikrovaskuler yapisin-
daki hasarla mi, azalmus lif sayisina bagli disen metabolik yanitla
mi yoksa her ikisinin kombinasyonuyla mu iliskili oldugu bilinme-
mektedir (43).

LHON'de peripapiller kan akiminda, kiictik damarlarda torti-
ozite ve telenjektazik mikroanjiopati gibi farkli anormallikler géri-
[Gr. Farkli calismalarda farkli sektorlerin etkilendigi bildirilmistir. En
yaygin kalitsal optik néropati olan otozomal dominant optik no-
ropatide peripapiller ve makuler bélgelerde mikrovaskuler degi-
siklikler tespit edilmistir (43).

Alzheimer Hastaligi ve Parkinson Hastaligi gibi merkezi sinir
sisteminin norodejeneratif hastaliklarinda okdler nérodejeneras-
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yona bagli retinal mikrovaskuler yetersizlik gozlenir (43).

PTC sendromunda OKTA incelemesinde optik sinir basindaki
genis damarlarda dilatasyon ve tortiozitede artis, kapillerlerde ise
kivrilma ve birbirine dolanma gorulur. Optik sinir basinda ddeme
sebep olan iskemik ve inflamatuar diger sebeplerle karsilastirldi-
ginda PTC'de optik sinir etrafindaki damar yogunlugunda artis
tespit edilmistir (16).

OKTA ile gbzlemlenen vaskdler degisikliklerin altinda yatan
patolojik mekanizmalar tam olarak aydinlatiimamis olmakla birlik-
te bu dedgisikliklerin néronal hasarla aralarindaki iliskiyi gdstermek
icin yeni ¢alismalara ihtiyag vardir.
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FUNDUS OTOFLORESANS GORUNTULEME

Floresans, bazi molekdllerin belirli bir dalga boyundaki isikla
uyariimasi sonucu daha uzun bir dalga boyunda i1sik yayma 6zelli-
gidir. Otofloresans, herhangi bir boya maddesi verilmeksizin fun-
dusun belirli dalga boyu sikla uyariimasi sonrasi okuler yapilar-
dan floresan isik yayilimi olarak tanimlanabilir (1). Fundus otoflo-
resans (FOF) gortntileme ydntemi, gézdeki dokularda dogal ola-
rak bulunan ve belirli dalga boyundaki 151§1 absorbe etme ve yay-
ma 6zelligi bulunan 'florofor' isimli maddeleri saptama prensibine
dayanir (2). Mavi ve kizilétesi olmak Uzere iki farkli otofléresans
goruntileme yontemi mevcuttur. Mavi isik otofloresans gorinti-
leme yonteminde temel floresans kaynadi retina pigment epite-
lindeki (RPE) dominant florofor olan /ipofusin molekdlidir. Lipo-
fusin, primer olarak fotoreseptdr dis segmentlerinin fagositozu
sonucu olusan bir yikim Grdntdar. Dolayisiyla FOF, RPE topografi-
si, metabolik aktivitesi ve viabilitesi hakkinda bilgi verir; standart
fundus gorintileme ile saptanamayacak erken evre retina pato-
lojilerini tanimaya yardimci olur (3, 4).

Diger dnemli endojen floroforlar melanin, rhodopsin ve op-
tik disk drusenidir. Normal FOF goérintistnde optik disk, retina
damarlari ve fovea koyu gorinur, yani bu bolgelerde otofloresans
izlenmez (Sekil 1). Bunun nedeni, optik diskte RPE bulunmamasi,
retina damarlarinin icindeki kan elemanlarinin ve foveadaki luteal
pigmentlerin ise 151§ absorbe etmesidir. Fundusun diger bolgele-
rinde RPE'deki lipofusin sebebiyle otofloresans izlenmektedir. Bir
bolgede otofloresans sinyali etrafindakinden daha dusuk ise hi-
pootofloresan, fazla ise hiperotofloresan olarak adlandiriimaktadir.

Anormal hipootofloresans, RPE atrofisine veya blokaja (kana-
ma, skar, ortam opasiteleri) bagl olusurken, hiperotofloresans
subretinal otofloresan madde birikimleri veya optik disk druseni-
ne bagli ortaya ¢ikabilmektedir (1). FOF, nérooftalmolojide santral
gorme alani defektlerinde makulopati optik néropati ayriminda
ve optik disk druseni tanisinda yol gosterici olabilir. GGmUld dru-
senler FOF'da gorllmeyebilir. Noninvazif ve tekrarlanabilir olmasi
onemli avantajlarindandr.

FUNDUS FLORESEIN ANJiYOGRAFi

Fundus floresein anjiyografi (FFA), intravenoz floresein boya
sonrasl retina, koroid ve optik disk damarlarinin incelenmesini
saglayan bir gorunttleme yontemidir (Sekil 2). Bu islem esnasin-
da mavi isik altinda floresans veren sodyum floresein boyasi ante-
kubital venden enjekte edilir ve ardindan 6zel spektral uyarici ve
bariyer filtreleri olan bir fundus kamera ile ardisik kayitlamalari ya-
pilir. Fundus kameradan gelen beyaz flas 1stk mavi bir uyarici filtre-
den gecirilerek, sadece dalga boyu 465 - 490 nm olan mavi 131k

goze girer ve baglanmamis floresein molekulleri tarafindan emilir.
Boylece floresein molekdltindeki elektronlar kararli durumlarin-
dan daha yuksek enerjili olduklari uyariimis duruma gecerler. Bu
elektronlar eski durumlarina geri dondukleri zaman sari-yesil
spektrumda daha uzun dalga boyunda (520-530 nm) isik yayarlar
(5). Ozel bariyer filtresiyle sadece floreseinden kaynaklanan bu
yesil i1sik fotograflanir.

Floresein sollsyonu, enjeksiyondan hemen 10-15 saniye
sonra kisa siliyer arterler vasitasiyla koroidal dolasima girer. Bunu
1-2 saniye icerisinde retinal arteryel dolum (santral retinal arter
vasitaslyla), ardindan kapiller yatak ve retinal vendz dolum fazlari
takip eder. Gortintilerde floresein yogunluguna bagli hiperflore-
san veya hipofloresan alanlar goruldr ve farkli klinik anlamlar tasir.

Minimal invaziv, radyasyon icermeyen, yan etki riski distik
bir tetkik olup islem esnasinda nadiren bulanti, kusma veya alerjik
reaksiyonlar gozlenmektedir. Floresein boyasi 24-36 saat icerisin-
de idrarla atilmaktadir (4).

Sekil 1. Fundus otofloresans gorintileme
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Sekil 2. Fundus floresein anjiyografi

FFA'nin klinik endikasyonlari (Tablo 1):

e Damar patolojileri: Damar tikanikliklari, vaskdlit, iskemi,
neovaskdlarizasyon

« Damar kaynakli patolojiler: Odem (retina, optik disk), sivi
birikimleri, kanamalar

e Damarsal yapilarin goriniminu etkileyen patolojiler:
Skar, atrofi, membranlar

ORBITA VE GORME YOLLARININ GORUNTULEMESI

Orbita degerlendirilmesi icin klinik pratikte sik kullanilan gé-
rinttleme ydntemleri ultrasonografi (USG), bilgisayarli tomografi
(BT) ve manyetik rezonans gorinttleme (MRG) tetkikleridir (7).
USG genellikle oftalmologlar tarafindan poliklinik sartlarinda int-
raokiler lezyonlarin degerlendirilmesinde kullanilmaktadir. BT ve
MRG gibi radyolojik tetkikler ise orbita ve santral sinir sistemini
ilgilendiren bircok inflamatuvar, travmatik, neoplastik ve/veya
vaskiler hastaligin tani ve takibinde ¢cok Gnemli bir yere sahiptir.

Tablo 1. Afferent gérme yollarini etkileyen hastaliklarda sik kullanilan néro-oftalmik tetkikler (radyolojik tetkikler disinda) (6)

. . Santral
9pt|k . Optlk Optik . retinal Kronik
noropati  disk X Optik Aciklanamayan Aciklanamayan . . . .
; . . . disk . arter veya . - retina/makiila Kiyazma Retrokiyazmal
TETKIK (disk odemi . disk . santral gérme periferik N . .
. . ; odemi . retinal . hastalig patolojisi patolojiler
6demi  (AION ; druseni kaybi gorme kaybi - g
(AION) arter dal suphesi
yok) disi) .
okliizyonu

Func!us ++ ++ ++ + + + + + -
fotografi
ocT
RNFL/GCL ++ ++ ++ + + + + ++ + +
FFA - + + ++ ++ + - ++ - -
FOF - - - + - + + ++ - -
Bilgisayarl
gérme ++ ++ ++ + ++ ++ ++ ++ ++ ++
alani
Orbita ) - ) - ) ) ) ) ) B
ultrasonu
VEP + + - - - ++ - - - +
ERG - - - - - ++ (mf/p) ++ (ff) ++ (p) -

OCT_RNFL/GCL, optik koherens tomografi-retina sinir lifi tabakasi/gangliyon hiicre tabakasi; FFA, fundus floresein anjiyografi; FOF, fundus otofloresans go-

rinttleme; VEP, gorsel uyandinimis potansiyeller; ERG, elektroretinogram; AION, anterior iskemik optik néropati. (- tanisal yarari yok, + yararli, ++ yararly)

ORBITAL/OKULER ULTRASONOGRAFi

Ultrasonografi (USG), yani ekografi, yiksek-frekansli ses dal-
galarini kullanarak doku goriinttlemesi saglayan invazif olmayan
bir tekniktir. Artmis hicre yogunlugu ve yansitici ylzeyler gibi
doku 6zellikleri spesifik USG paternlerini belirler. Okdler ve orbital
USG bir probun dogrudan géze uygulanmasi (g6z kapagi Uzerine
veya dogrudan kornea yUzeyine) ile gerceklestirilir. A mod USG
gozUn on arka aksinin boyunun élctlmesini saglar; genellikle no-
rooftalmolojide kullanilmaz. B (brightness) mod USG ise g6z kiire-
si, optik sinir ve orbitanin iki boyutlu kesitsel gortiintlsinu olustu-
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rur (Sekil 3). Ozellikle ortam opasiteleri nedeniyle retinanin gérin-
tllenemedigi durumlarda goziin arka kutbunun incelenmesinde
ya da kalsifiye optik disk drusenini gértintilemede ya da koroidal
kitle degerlendirilmesinde ise yarar (4, 8). Okdler renkli Doppler
USG ise oftalmik damarlarin gérintilenmesini saglayarak gozin
vaskuler hastaliklarinin tanisinda kullanilabilir (9, 10).

Tasinabilir olmasi (yatak basi muayenede dahi kullanilabilir),
ekonomik olmasi, invazif olmamasi ve dinamik gérintu saglaya-
bilmesi avantajlarindandir (11).



Norooftalmolojide B mod USG endikasyonlari (4):

e Optik disk druzeni: GGmUIU druzen de tespit edilebilir.
o Yizeyel ya da derin yerlesimli, hiperekoik, kalsifi-
ye hiyalin madde: toplumda 10-20/10.000
o Optik disk 6demini taklit eder.
e Fundus muayenesine engel olan ortam opasiteleri: Goz
ici kanama, katarakt
» Disk 6demi, retina dekolmani tespit edilebilir
e Arka kutup timorleri
 Tiroid orbitopatide ekstraokiler kas infiltrasyonu
» Posterior sklerit
» Karotid-kavernoz fistll siphesinde superior oftalmik ven
incelemesi
e GOz ici yabanci cisim
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Sekil 3. Orbita/okuler ultrasonografi

ORBITAL BILGISAYARLI TOMOGRAFi

Bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde, dénen bir X-isini
tlbU ve X-isini dedektort kullanilarak tetkik edilen vicut bolge-
sinden kesit goruntdler elde edilir. BT teknolojisinde réontgen ci-
hazlarinda, yani diiz radyografilerde oldugu gibi iyonize radyas-
yon dokudan geger ve radyasyonun tutulum paternine gére ce-
sitli gortntuler ortaya ¢ikar. Dolayisiyla spesifik absorpsiyon pa-
ternlerine gére kemik, kalsifikasyon, kan, yag ve yumusak dokular
ayirdedilir. Kemik gibi yogun dokular X-isinlarini engellediginden
bu anatomik boélgeler daha radyoopak, beyaz, yani hiperdens g6-
rindr. Orbita BT ¢ekimi esnasinda lense radyasyonu kisitlamak
icin hastanin sabit bir objeye odaklanmasi istenir; repozisyon ve
rekonstriksiyonla aksiyel, koronal ve sagittal planlarda ince kesit
(0,6-1,25 mm) goruntdler elde edilir. Rutin klinik pratikte orbita BT
cekiminde kontrast madde kullanilmasa da inflamatuvar veya ne-
oplastik bir stire¢ stiphesi varliginda iyotlu kontrast maddenin int-
ravendz verilmesi ile kontrastl kesitler alinir (12).

Nispeten daha dusik maliyetli ve daha kolay ulasilabilir ol-
masl, 5-10 dakika icerisinde hizli cekilmesi, metal implantlari olan-
larda da kullanilabilmesi, acilde akut kanama ve travmalarda
(6zellikle fraktUr suphesinde) klinik yararliigr avantajlarindan olsa
da iyonize radyasyon icermesi ve yumusak dokular iyi gdsterme-
mesi dezavantajlarindandir.

Orbita BT endikasyonlari (4):

« Orbita travmasi (kirik veya yabanci cisim stiphesi)

e Okdller travma (yabanci cismi dislamak icin) (glob
perforasyonu)

» Kemik lezyonlari (osteom, fibréz displazi, metastaz)

e Orbita hastaligi agisindan preoperatif gériintileme (fasial
sinUs gordnttlemenin 6nemli oldugu durumlarda)
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e Kalsiyum iceren lezyonlar (meninjiyom, retinoblastom,
optik sinir druseni, vb)

e Lakrimal bez lezyonlari

« Enfeksiy6z veya non-enfeksiy6z orbital inflamasyon

ORBITANIN MANYETIK REZONANS GORUNTULEMESI

Manyetik rezonans gorunttleme (MRG), nérooftalmolojide
en sik kullanilan tetkiklerden biri olup afferent ve efferent gérme
yollarinin akut kanama ve osseoz patolojiler disindaki bircok has-
taliginin degerlendirilmesinde ilk tercih edilen yontemdir (13).
Yumusak dokulari yuksek ¢ozinurlikte gosterebilmesi, hastanin
pozisyonunu degistirmeden bir¢cok dizlemde kesit alinabilmesi
(multiplanar gériinttleme) ve iyonizan radyasyon icermemesi en
onemli avantajlarindadir.

MRG ile vicut sivilari ve lipidlerin, yani viicudun buytik kis-
minin (%63) yapisinda bulunan hidrojen atomlarinin, gtcla bir
manyetik alan icinde, kendilerini rezonansa ugratacak bir radyof-
rekans dalgasi ile uyarilip titrestirilmesinden elde edilen sinyaller
goriintlye dondsturaldr. Olusturulan manyetik alanin siddeti tes-
la (T) birimi ile ifade edilir. Gintimuzde kullanilan MRG aygitlari-
nin cogunun miknatis gtcd 1,5 ve 3 T olmakla beraber, 7 T gibi
yUksek manyetik alan glclne sahip cihazlar da mevcuttur (14).
MRG tetkikinde dokular arasinda ton farki bulunmasi (kontrast),
gorintide bulaniklik olmamasi (¢ézimleme), gérintindn du-
zensiz kumlu olmamasi (gUrdltd) ve normal anatomiye ait olma-
yan gordntulerin (artefakt) bulunmamasi gibi faktorler goértntd
kalitesini arttirarak lezyonlarin daha iyi saptanabilmesini saglar
(15).

Doku kontrasti sinyalin amplittdinden, sonds stresindeki
(T2) ve protonlarin eski haline donus stresindeki (T1) farkliliklarin-
dan olusturulur. Bilgisayar programlari ile bazi cekim parametrele-
ri degistirilerek, radyofrekans puls ve gradient alanlari ve sinyal
kayit zamanlari kontrol edilerek cesitli dokular degerlendiren
spesifik sekanslar elde edilir. Dolayisiyla MRG'de incelenen bolge-
nin her biri farkli doku kontrasti tasiyan 3 temel gértintisu vardir:
T1 agirhikli, T2 agirlik ve proton agirlikli (nadir kullanilir) sekanslar.
T1-agirlikli sekanslar normal yumusak dokulardaki anatomik de-
taylari iyi gosterirken, T2-agirliklh sekanslar parenkimal patolojileri
(6rnedin timar, inflamasyon ve demiyelinizasyonda 'sivi gegisle-
rinden' kaynaklanan) saptamada ve karakterize etmede daha du-
yarhdir (12,13, 16).

Yagh dokular hem T1, hem de T2-agirlikli sekanslarda parlak
beyaz tonlarda (hiperintens) gorindr. Kompakt kemik ve hava
sinyalsizdir, her sekansta siyah izlenir. Bununla beraber kemik ili-
ginde yag oldugu icin korteks disindaki kemikler acik gri tonlarda
gorundr. Beyin omurilik sivisi (BOS) T1-adirlikli sekanslarda siyah,
yani hipointens, T2-agirlikl kesitlerde ise beyaz (hiperintens) ola-
rak goraldr (Tablo 2). Bircok patolojik lezyon T2-agirlikli sekanslar-
da hiperintens, T1-adirlikli sekanslarda hipointens izlenir; bunun
nedeni lezyonlarda su iceriginin artmis olmasidir. ikisi de hiperin-
tens izlendigi icin BOS ile bazi periventrikiler lezyonlar T2-agirlikli
sekanslarda ayirt edilemeyebilir. FLAIR (fluid attenuated inversion
recovery) sekansi BOS ve sudan gelen sinyalleri 'baskilayarak' hi-
pointens gdriinmelerini saglar ve iskemik, demiyelinizan, vs lez-
yonlarin saptanmasini kolaylastirir (13, 16).

Belli dokulardan gelen sinyallerin baskilanmasi yontemleri
icin "sattrasyon" terimi kullanilir. Bir diger 'baskilama’ teknigi yag
dokusunu baskilayan 'FatSat sekanslar olup 6zellikle orbita gibi
yag dokusunun yogun oldugu bolgelerde yagdan gelen parlak
sinyalleri silerek komsu doku ve patolojilerin daha iyi gérinmesini
saglar. STIR (short tau inversion recovery) sekansi daha iyi yag
supresyonu sadlar, dis teli bir metal artefaktlardan daha az etkile-
nir ancak elde edilmesi daha uzun strdiigu icin hareket artefakti-

Noro-Oftalmoloji



126

Néro-Oftalmolojide Tanisal incelemeler-2

na daha duyarldir (16). Yag baskili sekanslar ¢zellikle orbita, me-
duller kemik, boyun ve abdomen géruntilemelerinde kullanil-
maktadir. Yag baskilama ydntemleri ile birlikte kontrast madde
kullaniimasi lezyonlarin saptanabilme ihtimalini artirir.

MRG incelemesinde kullanilan kontrast maddeler gadolin-
yum icerirler. Gadolinyum paramanyetik 6zelligi nedeniyle pro-
tonlari etkileyerek gectigi dokunun manyetik duyarliligini degisti-
rir. Gorlntllenecek dokunun ozellikle T1 relaksasyon suresini ki-
saltir ve T1-agirlikli gorinttlerde daha yuksek sinyal olusturur.
Kontrastli T1-agirlikli sekanslarda kan-beyin bariyerinin bozuldu-
gu bolgeler gadolinyum birikimi gostererek parlak, hiperintens
izlenir (12, 13, 17). Gadolinyumun alerjik reaksiyonlara yol agma
riski BT'de kullanilan iyotlu kontrast maddelere gére ¢cok daha du-
siktar. Nadiren de olsa bobrek yetmezligi olan hastalarda 'nefro-
jenik sistemik fibrozis' denilen skleroderma-benzeri sendroma yol
actigi bildirilmistir (16).

Tablo 2. intraorbital yumusak dokularin T1 ve T2 agirlikli sekanslarda
sinyal ozellikler (16).

T1 agirhikh T2 agirhikh
Vitreus Hipointens (siyah) Hiperintens (beyaz)
Lens Orta (gri) Hipointens (siyah)
Ekstraokuler kaslar Orta (gri) Orta (gri)

Orbita yag dokusu Hiperintens (beyaz) Hiperintens (beyaz)

Beyin omurilik sivisi Hipointens (siyah) Hiperintens (beyaz)

Kemik iligi Hiperintens (beyaz)  Hipointens (siyah)

Diftizyon agirlikli gorintileme (diffusion-weighted imaging,
DWI) dokudaki su molekdllerinin serbest (Brownian) hareketlerin-
deki degisikliklere son derece hassas bir teknik olup akut iskemik
inme beyin goriinttleme protokollerinde nemli bir yere sahiptir.
iskemi gibi sitotoksik ddeme bagl olarak hiicre sismesinin oldugu
durumlarda bu hareket yavaslayarak "difiizyon kisitliigina" yol
acar ve DWI sekansinda hiperintensite, ADC (apparent diffusion
coefficient) haritalamasinda hipointensite gozlenir (12, 17). Son
zamanlarda yeni gelismis DWI tekniklerinin orbita MRG'ye dahil
edilmesi, bu yontemin iskemik optik noropatilerde de kullanimini
saglayacaktir (14).

‘Gradient recalled echo (GRE) ve 'susceptibility weighted
imaging (SWI) incelemeleri kanama duyarlilik sekanslarr olup de-
mir, hemosiderin gibi kan yikim Grdnleri ve kalsiyum gibi bazi
maddelerin manyetik duyarlilik farkliliklarindan yararlanarak kana-
ma ve kalsifikasyonlarin saptanmasinda onemli rol oynarlar; kro-
nik mikrokanamalarin bile gértinebilmesini saglarlar (12, 17).

Manyetik rezonans anjiografi (MRA) non-invazif vaskiler go-
rinttleme yontemi olup kan elemanlari gibi hareket eden doku-
lar ile duragan dokular arasinda olusan sinyal farkliigindan yarar-
lanilarak damarlarin goértnttlenmesini saglar. Anevrizma, stenoz,
vaskuler malformasyon, karotid-kavernéz fistil gibi vaskuler pato-
lojilerin arastiriimasinda, okuler iskemik sendrom gibi hastaliklarin
degerlendiriimesinde onemli yere sahiptir. 'Time-of-flight' (TOF)
olarak adlandirilan yontemde kontrast madde kullaniimadan go-
rintuler elde edilebilir. Gadolinyum verilerek kontrastli 3 boyutlu
TOF MRA da yapilmaktadir (12, 16, 17).

Ayni sekilde manyetik rezonans venografi (MRV) tetkigi ise
venoz tromboz tanisinda énemli bir yere sahiptir ve nérooftalmo-
loji pratiginde sik gorilen idyopatik intrakranial hipertansiyon
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(IH) (psodotimor serebri, PTS) (6zellikle de atipik) olgularinda
kontrastl beyin MRG ile beraber MRV de cekilmesi 6nerilmekte-
dir. Ayrica bu olgularda bos sella, posterior globun diizlesmesi,
perioptik subaraknoid boslugun genislemesi, optik sinirde tortU-
ozite ve transvers vendz sins stenozu gibi kafa ici basing artisina
isaret eden MRG bulgulari taniyr desteklemektedir ve tani kriterle-
riicerisinde yer almaktadir (18).

Rutin bir orbita MRG 3 planda alinir ve hastanin gadolinyum
almasinda kontrendike bir durum (gebelik, kontrast allerjisi veya
bobrek yetmezligi gibi) yoksa kontrastli sekanslar da icerir. Kesit
kalinliklar ince (3 mm veya daha ince), araliklari az olmali ve mut-
laka asagidaki sekanslar dahil edilmelidir (4):

o Aksiyal T1 agirlikli

e Yag baskili aksiyal T1 adirlikli

« Kontrastl yag baskili aksiyal T1 agirlikh
e Yag baskili koronal T1 agirlikh

« Kontrastl yag baskili koronal T1 agirlikli

Optik néropatiler, optik sinir timaorleri, orbital apeks sendro-
mu, fungal sintizit gibi durumlar orbita MRG endikasyonlarindan
bazilaridir. Travma olgularinda metalik yabanci cisim dislanana
kadar orbita MRG kontraendikedir.

Optik néropati klinik 6n tanisi olan olgularin degerlendiril-
mesinde kontrendikasyon yoksa kontrastli ve kontrastsiz orbita ve
beyin MRG birlikte istenmelidir. Optik norit olgularinin 9%90'indan
fazlasinda semptom baslangicinin ilk 3 haftasi icerisinde ¢ekilen
MRG'de optik sinir kontrastlanmasi gézlendigi bildirilmistir (19).
Ancak bu uygulanan MRG teknik ve protokollerine fazlasiyla ba-
gimlidir; double inversion recovery (DIR) gibi yeni gelistirilmis
mekanizmalar atipik optik sinir sinyali saptayabilme duyarliigini
arttirabilir. Akut optik ndritte tipik olarak kontrast tutulumu ve ka-
linlasma ile birlikte T2 sinyal artisi bulgular izlenirken kronik do-
nemde capta incelmeyle beraber T2 sinyal artisi gozlenir. Bununla
beraber, eslik eden beyin bulgulari (6rnedin multipl skleroz veya
néromiyelitis optika spektrum hastaliklarindaki demiyelinizasyon
paternleri veya sarkoidozda kontrast tutan beyin ve leptomenin-
geal lezyonlar vs) ayirici tani agisindan oldukga degerlidir (14).

Orbita MRG'de optik sinir tutulum paternleri de demiyelini-
zan hastaliklarin ayirict tanisinda yardimcr olabilmektedir. MS'te
gozlenen optik norit genellikle tek tarafli olup kisa kontrastlanma
paterni gosterirken, bilateral optik norit ve optik sinirde uzun seg-
ment kontrastlanma paterni daha ¢cok NMOSH ve miyelin oligo-
dendrosit glikoprotein (MOG) iliskili hastaliklarda gozlenmektedir.
Ayrica MOG-iliskili hastalikta perinéral kontrastlanma paterni ile
beraber daha ¢ok anterior optik sinir etkilenirken, NMOSH'da pos-
terior optik sinir ve kiazma tutulumu gordlmektedir (13, 20, 21).
Orbita MRG kompresif optik néropatilerin tanisinda da énemli bir
yere sahiptir. Ornegin, optik sinir kilif menenjiyomlarinda gézle-
nen "tren-yolu veya simit gérinimd" seklindeki kontrastlanma
paterni karakteristik bir gérintileme bulgusu olup siklikla optik
norit distintlerek geg tani ve tedavi alan bu olgularin ayirt edile-
bilmesini saglamaktadir (Sekil 4) (20, 22).

Klinik pratikte MRG'nin en &énemli dezavantaji manyetik alan
nedeniyle kalp ve beyin 'pili, koklear implant ve baska ferroman-
yetik yabanci cisimler varliginda tetkikin cogunlukla yapilamama-
sidir. Ayrica klostrofobisi, kaygr bozuklugu olan bazi hastalar MRG
cihazin tlneline girememektedir. Kapali tineli olmayan "agik"
MRG, bu hastalarda bir alternatif olabilir. Ancak bu cihazlarin gicti
distk olup hem tetkik stresi daha uzundur, hem de yuksek kali-
tede yag baskili orbita gorintileme kapasitesi genellikle daha
dusuktar (23).
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Sekil 4. Aksiyel T1 agirlikli kranial MRG'de sol optik sinir kilif meningiomu yag dokusundan ayirt edilmez iken (a) kontrastli orbita MRG'de yag dokusu-
nun baskilanmasi ve gadolinyum verilmesi sayesinde aksiyel kesitlerde (b) “tren-yolu bulgusu (tram-track sign)', koronal kesitlerde (c) "simit bulgusu
(doughnut sign)" gozlenebilmektedir.

ELEKTROMIYOGRAFi

(ARDISIK SIiNIR UYARIMI VE TEK LiF
ELEKTROMIYOGRAFiSi)

Pitoz ve diplopi ile norooftalmoloji kliniklerine bagvuran ol-
gularin ayiric tanisinda okuler miyasteni gibi néromdskuler biles-
ke (NMB) hastaliklari dnemli yer tutar. NMB hastaliklarini incele-
mek icin uygulanan 6zellesmis elektrofizyolojik yontemler, ardisik
sinir uyarimi (ASU) ve tek lif elektromiyografisidir (TLEMG). Miyas-
tenia graviste (MG) tanisal yararlilik agisindan ASU'nun 6zgulliga,
TLEMG incelemesinin ise duyarlihdr ylksektir (24).

ASU tetkikinde, farkli frekanslarda ardisik elektriksel uyarim
ile hedef kasta kaydedilen motor yanitlardaki degiskenlik incele-
nir. Bunun icin supramaksimal siddette ve belirli frekanslarda art
arda sinir uyarimi yapilarak o sinirin innerve ettigi kastaki bilesik
kas aksiyon potansiyeli ylzeyel elektrotlarla kaydedilir. MG gibi
guvenlik faktorinin yetersiz oldugu hastaliklarda, dustk frekansli
(2, 3 veya 5 Hz) ASU esnasinda NMB'de gittik¢e azalan asetilkoli-
nin postsinaptik kas membraninda olusturdugu depolarizasyon
kas lifi aksiyon potansiyeli olusturmak icin gereken esik degere
ulasamaz ve kas lifinde iletim blogu olusur. Daha fazla kas lifinde
iletim blogu gelistikge elde edilen bilesik kas aksiyon potansiyel-
lerinin alan ve amplitdtleri giderek azalir; yani "dekremental yanit"
ortaya ¢ikar. Siklikla 9-10 ardisik uyarim yapilir; 4. veya 5. yanitin
amplitidinde ilk motor yanitinkine gére %10'dan fazla disme
izlenmesi (dekremental yanit) patolojik olarak yorumlanir (25, 26).

ASU'nun tanisal duyarliligi jeneralize MG'de secilen kas ve
uygulanan yonteme degismekte iken okuler MG'de nispeten du-
suktlr; literatiirde %14 ile %67 arasinda bildirilmistir (27,28). Oz-
glllagu ise daha yuksek olup alt tiplerden bagimsiz olarak %73 ile
%100 oraninda degismektedir (27-29).

ASU tetkiki normal sinirlarda bulunan ve okuler miyasteni
acisindan klinik siphesi olan hastalarda daha ileri bir tetkik olan
TLEMG incelemesi yapilabilir. TLEMG tecribe gerektiren, her mer-
kezde uygulanamayan, nispeten invazif ve uzun sdren bir islem-
dir. Bununla beraber, NMB patolojilerindeki en duyarli tetkik ol-
masi nedeniyle klinik dnemi buyuktdr.

TLEMG, tek bir motor Unitenin innerve ettigi bireysel kas lif-
lerinden kaynaklanan aksiyon potansiyellerini kaydeder ve bu po-
tansiyellerin ateslenmeleri arasindaki zamansal degiskenligi, yani
"néromuskuler jitter"i inceler. Glvenlik faktorine bagl olarak son
plak potansiyellerinin kas lifi aksiyon potansiyeli ateslemeleri igin
gereken esige ulasmalarindaki dalgalanmalar, bu zamansal degi-
siklige yol agmaktadir (30). GUvenlik faktorl yetmezliginde bu de-
Giskenlik artar ve son plak potansiyelleri esik degere ulasamadigi
zaman "blok" geliserek kas lifi aksiyon potansiyelleri elde
edilemez.

TLEMG ile jitter analizi, motor son plak islev bozuklugunu,
noromuskiler iletim yetmezligini gosteren en duyarli tetkiktir;
muayenede gli¢stz bulunan kastan elde edilen jitter degerlerinin
normal olmasi NMB patolojisini neredeyse dislar. Ancak 6zgin
olmayip noropatilerde, motor néron hastaliklarinda, hatta miyo-
patilerde de yuksek jitter saptanabilir. Anormal jitterin NMB hasta-
igindan kaynaklandigindan emin olmak icin hastalarin klinik ve
laboratuvar bulgular esliginde degerlendiriimesi dnemlidir. Ayri-
ca inceleme 6ncesi hastalar botulinum toksin uygulama 6ykdsu
acisindan sorgulanmadir.

TLEMG tetkikinin MG'de duyarliligi, incelenen kasa, antikor
varligina ve hastaligin okiler veya jeneralize olmasina gore degis-
mekle beraber literatlrde %78 ila %100 arasinda bildirilmistir; 6z-
gullugu ise %22 ila %97 arasinda degismektedir (27,28,31).
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G6z ve beyin iliskileri konusunda artan bilgilerimiz gérme
kaybinin restorasyonu konusundaki arayislara hiz vermistir. Resto-
rasyon calismalari ile elde edilen yapay gérmenin (artificial vision)
amacl, gérme yollarindaki saglam kalmis hicrelerin fonksiyonel
hale getirilmesidir. Bunu hedefliyen tedavi yontemleri bugtin icin
belli hastaliklarda ve kisith sayida hastalara uygulanabilmektedir
(Tablo 1).

Tablo 1. Yapay gorme yontemleri ve uygulandigi hastaliklar

Uygulama Hastalk
Biyonik g6z (viztel
protez)
Retinal Retinitis pigmentosa
Kortikal
Optik sinir

Elektrokimyasal

Retinitis pigmentosa

Leber'in konjenital amorozu (retinal
distrofi)

Leber'in herediter optik néropatisi

Gen tedavisi

Retinitis pigmentosa
Yasa bagli makula dejenerasyonu
Kornea hastaliklari

Kok hucre tedavisi

Optogenetik tedavi Retinitis pigmentosa

Yapay gorme tedavisi uygulanan hastaliklar

1. Retinitis pigmentoza (RP). Halk arasinda tavuk karasi
veya gece korliigii olarak bilinen retinanin kalitsal bir hastaligidir.
Gormeyi saglayan fotoreseptdr ve pigment epitel hicrelerinin
harabiyeti s6z konusudur. Kictk yasta baslar ve korluge kadar
ilerleyebilir. 100'den fazla genetik tipi ve tim diinyada yaklagik 1.2
milyon RP hastasi vardir.

2. Yasa bagh makiila dejenerasyonu (sar1 nokta hastali-
g). lleri yaslarda ortaya cikan, makdlanin (sari nokta) ilerleyici ve
dejeneratif bir hastaligidir. Kuru ve yas tipi vardir. Yeni damar geli-
simi olan yas tipte anti Endothelial Vaskiler Growth Factor (VEGF)
ilac enjeksiyonu ile olumlu sonuglar alinmakla birlikte, kuru tipte
henliz etkin bir tedavi yoktur

3. Leber'in konjenital korligi (retinal distrofi). Yeni do-
Janlar etkileyen, ciddi gdrme kaybi ve korlik yapan nadir bir géz
hastaligidir. Kalitsaldir ve birgok genle iliskilidir.

4. Leber'in herediter optik noéropatisi (LHON). Mitokond-
riyel DNA'daki mutasyonlarin yol actigi bir hastaliktir. Gérme kaybi
daha ¢ok erkeklerde, 15-35 yas arasinda, tek gdzde ve akut olarak
baslar. ikinci goz haftalar veya aylar sonra etkilenir ve gérme ge-
nellikle % 20 duzeyinde kalr.

Yapay gorme tedavi yontemleri

1. Gorsel protezler (Biyonik g6z)

Biyonik g&zler genellikle bir dis bilesen ve bir i¢c implant ol-
mak Uzere iki kisimdan olusur. Dis bilesen bir goézlik veya kontakt
lens seklindedir. Bir kamera, bir goriintl isleme Unitesi ve bir ileti-
sim cihazi icerir. Kameradaki gortntd isleme Unitesi, gérintuleri
elektrik sinyallere donUsturerek retinaya veya beyine yerlestirilen
ic implanttaki elektrotlara gonderir.

a. Retinal protezler: Retinal protezlerin cesitli tipleri Gzerin-
de calismalar 1990' dan beri yapiimaktadir. Bu amagla retinaya
elektrotlar yerlestirilir. Hasta kamerali bir gozItk kullanir ve gérin-
tuden gelen sinyaller vicut disindaki kicuk bir cihaza gider. Bu
cihazda islenen bilgi g6zlige ve ardindan kablosuz olarak gozde-
ki alictya gonderilir. Alici bu bilgiyi retinaya yerlestirilmis olan
elektrotlara aktarir. Elektrotlar retinayr uyarir ve gorntd optik sinir
araciigiyla beyne iletilir. Uygulama icin hastanin isik algisinin var
olmasi ve gérme kaybi dncesinde sekilleri goriyor olmasi gerek-
mektedir. Retinitis pigmentosa hastaligi icin 2007 yilinda onayla-
nan ve 13 Ulkede 250 kadar hastaya uygulanan ARGUS Il protezi,
2015'den beri AUTF Yapay Gérme ve Biyonik Goz Biriminde de
secilmis hastalara uygulanmaktadir (1).

b. Kortikal protezler: 1974'den beri Uzerinde calisiimakta
olan bu uygulama ¢ok pahali olmasi, ndbet, enfeksiyon, beyin
ameliyati gibi riskleri nedeniyle uzun stre pratige gegirilememis-
tir. Bu alanda son yillarda baslatilan ve halen ydruttlen ORION ve
CORTIVIS projeleri vardir (2). Bu ydntemde mikro elektrotlar bey-
nin arka kismindaki gérme bolgesine yerlestirilir. Dijital bir kamera
iceren bir gozlugun kaydettigi uyarilar vicut disinda duran kutu
seklinde bir islemciye (paket processor) gider. Oradan gozIigun
arkasindaki antene gonderilen sinyaller beyinle kablosuz bir bag-
lantr kurar ve gorintU olusur. Bu uygulama igin hastanin belli bir
yasa kadar gérme hafizasinin olmasi gerekir.

c. Optik sinirin elektrikle uyanlmasi. 1990'larda optik si-
nirleri uyarabilmek icin elektrotlarla yapilan girisimler pek de
umut verici sonuglar vermemistir. Bu konuda Rusya'dan Fedorov-
‘un yayinlari genis bir kabul gérmemistir (3). 2016 da Almanya'-
dan bir grup optik sinir hasari olan 45 hastada alterne akim uyarisi
vermis, gorme keskinligi dizelmese de gérme alaninda dizelme
bildirmistir (4). 2019'da Isvicre ve Italyan arastirmacilarin gelistirdi-
gi ve OpticSeline adi verilen sistem tavsan deneylerini ge¢cmis
ama insanda heniz uygulama fazina ait bulgular tip literattriinde
bildirilmemistir. Bu konunun her turld olasiligr denemeye hazir
hastalar icin suistimale acik oldugu da unutulmamalidir.

d. 3D yapay g6z (Elektrokimyasal g6z)

2020 Mayis ayinda Hong Kong Bilim ve Teknoloji Universitesi
onciltgindeki uluslararasi bir ekip dinyanin ilk 3D yapay gozu-
nu gelistirdiklerini yayinlamislar ve fotoreseptdr gorevi yapan
nano-isik sensorlerini, sinir gérevi géren bir demet metal kabloya
baglayarak gorsel sinyal iletimini sagladiklarini bildirmislerdir. Bu
cihazin gérme engelli hastalarda okdler protez olarak gelistirilme-
si hedeflenmektedir (5).

2. Gen tedavisi

A. Gen tedavisi ilk olarak 2004 yilinda Leber'in konjenital
amorozu (korliigii) olan, dogustan kér olan bebeklerde uygu-
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lanmig ve olumlu sonuglar alinmistir. Bu hastalarda RPE65 DNA'sI
taslyan rekombinant adeno virUs (rAAV2/2) vektor olarak retinaya
injekte edilmekte, saglam genin hatali olanin yerini almasi sagla-
narak gérmenin dizelmesi beklenmektedir. 2020 yilinda, litera-
turde yayinlanan 164 hastayr degerlendiren bir meta-analizde, bir
yilin sonunda bu hastalarda iyilesme gozlendigi ama 2-3 yil sonra
sonuglarin ¢cok degismedigi bildirilmektedir (6).

B. Gen tedavisinin uygulandigi diger hastalik grubu PDE68
mutasyonu olan retinitis pigmentosa hastalardir. Tedavi
2018'de FDA onayr almistir.

C. Gen tedavisi uygulanan 3. grup hastalik Leber'in heredi-
ter optik noropatisidir. Farkli merkezlerde yuritulen calismalar
11778 mutasyonu olan ve 18 yasindan biytk hastalara, vitreus
tabakasr icine GSO10 (rAAV2/2- ND4) geninin tek injeksiyon olarak
verilmesi seklinde uygulanmaktadir. U¢ merkezin sonuclari bu
yontemin givenli oldugunu ve herhangi bir yan etki olmadigini
bildirmektedir (7). Gormede iyilesme veya ikinci géz tutulumu-
nun onlenmesi konusunda hentiz net bir sonug bildirilmemistir.

3.Kok hiicre tedavisi

Retina hastaliklarinda kok hiicre tedavi calismalari 2010 yilin-
da baslatilmistir. ilk calismalar Japonya Kobe sehrindeki RIKKEN
Gelisimsel Biyoloji Merkezinden rapor edilmistir (8). insan embri-
yonik ve iPSC (uyarilabilir, pluripotent kok htcre) adi verilen ve
tum hcre tiplerine donusebilen hiicreler retina veya korneaya
injekte edilerek yeni saglam hticreler olusturmasi beklenmektedir.
Kok hucrelerin glial hiicrelerle birleserek olusturdugu hibrid hic-
reler yeni fotoreseptdr olusumuna katkida bulunmaktadir. Ulke-
mizde bu alanda yapilan ¢alismalar da tedavinin gtvenli oldugu-
nu gostermistir (9,10). Retina hastaliklarinda kok hicre ile yapilan
calismalar umut verici olmakla beraber henlz arastirma
asamasindadir.

4.0ptogenetik

Bu yontemle retinaya melanopsin sentezleyen gen transferi
yapilarak, iyon kanallari 1siga duyarli hale getiriimekte ve lazer isig
gonderilerek hiicrelerin restorasyonu saglanmaktadir. Farkli prote-
inlerin farkl dalga boyundaki isiklara duyarli oldugu bilinmekte-
dir. Parkinson, epilepsi ve depresyon gibi hastaliklarda da tedaviye
yonelik calismalar yapilmaktadir (11). Optogenetik tedaviyle kismi
gorme saglanan ilk hasta 2021'de bildirilmistir (12).

Bunlardan baska fotoreseptor kaybi olan gdzlere polimer
iceren nano parcaciklarin injeksiyonu, silyer nérotrofik faktér imp-
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lantlari, hiicrelerin yeniden programlanmasi gibi heyecan veren,
fakat hentiz hayvan deneyleri asamasinda olan ¢alismalar vardir.

Sonug olarak, bu yontemler, sinirli bir gérme saglamakta ve
dogal gorme yetenegini geri kazandirmamaktadir. Ayrica géze
veya beyine yerlestirilen biyolojik materyellerin uzun streli etkileri
henlz tam olarak bilinmemektedir. Buna ragmen, gérmesi olma-
yan, retina ve optik sinir hasari olan hastalar icin bir kazang ve ya-
sam kalitesinde iyilesme saglandigi icin, umut verici bir segenek
olmaktadir.
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