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GiRi$ VE AMAC

Optik yolak gliomlari, prekortikal gérme yollarini (optik sinir, kiasma ve traktus) tutan
disik dereceli (grade) neoplazmlardir. Genellikle adolesan ve eriskinlerden ziyade daha c¢ok
erken ¢ocukluk déneminde gorilir ve gocuklarda gorilen gérme kaybinin ayirici tanisi
kapsaminda dikkatle ele alinmasi gereken en 6nemli tablolardan biridir *.

Yillardir, optik yolak gliomlarinin hamartomlar gibi davrandigi ve tedavi gerektirmedigi
dislintlmustir. Fakat yiksek rezollisyonlu MRG teknikleri ve vaka serilerinin dikkatli takibi
ile klinisyenler hastaligin ilerleyisinin farkli oldugunu ve 6ngériilemeyecegini géstermistir .

Genis serilerde vyapilan c¢alismalarda optik gliomlu hastalarin  %30-50’sinde
norofibromatozis tip 1 (NF-1) saptanmistir ! NF-1’li hastalarda optik gliom sikhkla anterior
gorme vyollarini (intraorbital optik sinir, intrakraniyal optik sinir ve optik kiazma) tutar ve
daha az siklikla optik traktusa yayilir >. NF-1 ile birlikte gériilen optik gliom siklikla benign,
multifokal ve bilateraldir ®. Pediatrik yas grubunda NF-1 birlikteligi iyi prognoz gostergesidir® .

Optik yolak gliomu, klinik belirti ve bulgu vermedigi gibi genelde bulgular timor
lokalizasyonuna baglidir. Gérme kaybi en sik gériilen klinik bulgudur . Klinik olarak optik
gliom disilnllen hastalarda optik sinir veya kiazmatik lezyonun uygun néroradyolojik
gorintileme yontemi ile gosterilmesi gerekmektedir. Biyopsi anormal klinik bulgu ve
gorintileme ydntemi olan hastalarda taniyi dogrulama amagli yapilmaktadir >.

Optik yolak gliomu tanili cogu hastanin yas ortalamasi 1-8 arasindadir ve bu yaslarda
gorme keskinligi muayenesi gerek yaslarinin kiiglik olmasi gerekse kooperasyonlarinin disuk
olmasi nedeniyle oldukgca zordur ®’. NF-1’e sekonder gelisen optik traktus gliomlu hastalarda
gelisimsel gerilik ve davranis bozukluklari olmasi da bu muayeneyi zorlastiran diger bir
faktordir ®°.

Kemoterapi tedavisi siklikla cocugun gérme seviyesinde dislis saptandigi zaman
baslanilir 19 Tedavi zamanlamasi oldukga 6nemlidir. Tedavi icin hastanin gérme seviyesindeki
dislist farketmesini beklemek daha kotl gorsel sonuglar dogurabilir. Hicbir zaman gérme
seviyesinde dislis yapmayacak hasta grubunda ise tedaviye baslamamak, gereksiz tedavi
yapmaktan kurtarir. Beklenildigi tizere; tedavi esnasinda optik disk soluklugunun varhg koti
gorsel sonucla iliskilidir. Fisher ve ark.’® tedavinin 2 yasin altinda baslanmasinin kéti gorsel
sonucla ve tedaviye kotl cevapla iliskili oldugunu gostermislerdir. Bu faktorler ¢ocuklarda
gorme keskinliginin seyrini objektif olarak degerlendirebilen bir Olglime ihtiya¢ oldugunu
gostermektedir. Gérme keskinliginde azalmaya neden olan timoérlerde bu durumu erken
saptamak gorme kaybi yasanmadan tedaviye erken baslanmasina firsat verecektir.

Optik kohorens tomografi (OKT); glokom, optik néropati ve multipl sklerozda oldugu
gibi anterior gérme yollarinin butunlGginidn non-invazif ve hizli bir sekilde 6lcilmesine
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olanak saglamaktadir . OKT retina sinir lifi tabakasinin (RSLT) kalinligi ile birlikte ganglion

hiicre tabaka kalinligi ve i¢ pleksiform tabaka kalinligini (GHT-IPT) da 6lcebilmektedir B

Optik yolak gliomunun gormeyi tehdit etmesinden dolaylr optik sinirin
degerlendirilmesi 6nem arz etmektedir. Okiiler kohorens tomografi (OKT); retina sinir lifi
tabakasi, makula ve ganglion hiicre tabakasindaki degisiklikleri hizh, ucuz, objektif ve
non-invaziv bir teknikle inceleyebilmektedir. Biz bu ¢alismada; OKT &l¢iimlerinin, OYG
hastalarinda klinik muayene yaninda hastaligin takibinde kullanilabilirligini degerlendirmeyi
amacladik.



GENEL BILGILER

Optik yolak gliomu cocukluk caginin nadir goérilen bir timoridar. 1900’14 yillarin
baslarinda optik sinir gliomunun orbitanin diger timorlerinden ayri bir timoér oldugu,
metastaz yapmadigl, lokal vyayilim gosterdigi, daha c¢ok cocuklarda ozellikle
norofibromatozisin bir pargasi oldugu ve intrakraniyal yayiim gosterdigi anlasilmistir ™.

Cocuklarda en sik gorilen beyin tiimori dusik grade’li gliomlardir (grade | juvenil
pilositik astrositom ve grade Il diffiz fibriller astrositom) . Bu timarlere, prekortikal gérme
yollarinin ve bazen hipotalamusun da tutulmasi nedeniyle ‘Optik Yolak Gliomu’ adi
verilmistir. OYG’ler gérme yolunun aksonlarindan kaynaklandiklari icin bu tlimorlerin
eksizyonlarinda ve biyopsilerinde gorme kaybi riski mevcuttur. Cogu durumda, tipik MR
gorlintlsi ve NF-1 ile ortak iliskisi, tanisal biyopsi ihtiyacini ortadan kaldirmaktadir.

Primer optik sinir timorlerinin %66’sin1 optik gliom olusturmaktadir. Optik sinir
gliomunun, optik sinir kilifi meningiomasindan ayirici tanisi yapilmalidir. Optik sinir gliomu,
meningioma gore 4 kat daha fazla gorilir =

Optik yolak gliom (OYG) tanisi almis cogu hastada NF-1 mevcuttur 78

. Tersine ; birgok
olgu serisi NF-1 tanili hastalarin %20’sinde OYG izlendigini gostermistir 1920 NF-1 ile iligkili

olmayan olgulara ise ‘Sporadik OYG’ adi verilmistir.

Norofibromatozis ile optik gliom iliskisi ilk kez 1940 yilinda gosterilmistir. Optik gliomlu
hastalarin %30-50’sinde NF-1 saptanmistir ! Ozellikle NF-1’li hastalarda radyolojik olarak
optik gliom tanimlansa bile ¢ogu hastada goérme ile iliskili semptomlar gorilmemektedir.
NF-1 ile birlikte gorilen optik gliom siklikla benign, multifokal ve bilateraldir >. Siklikla optik
sinire yerlesmekle birlikte optik sinirden vizliel korteks’e kadar herhangi bir bolgeyi de
tutabilmektedir °. Pediatrik yas grubunda NF-1 birlikteligi iyi prognoz gdstergesidir 4
Kiazmatik gliomlar NF-1 ile birlikte sik goériilmemektedir. Kiazmatik gliomlar daha agresif

olup, diensefalik sendromla birlikte gorilir ve daha progresif seyredebilmektedir 21,22

Gorme Yollar

Fotoreseptor hiicreler bipolar hiicrelerle sinaps yaparlar. Bipolar hiicreler ise gangliyon
hiicreleri ile sinaps yaparlar. Gangliyon hiicre aksonlari bir araya gelerek, goézli optik sinir
olarak terk eder. Optik sinir, karsi tarafin optik siniriyle birleserek optik kiazmay! oIU§turur23.
Gorme vyollari optik kiazmadan sonra optik traktus olarak devam eder. Her iki retinanin nazal
yarimindan gelen lifler optik kiazmada capraz yaparak karsi tarafin optik traktusuna katilir;
temporal yarimdan gelen lifler ise capraz yapmadan optik kiazmanin lateral kisimlarindan
gecerek ayni tarafin optik traktusu icinde ilerler. Béylece her iki goéziin sag yarimindan gelen
lifler sag optik traktusu, sol yarimindan gelen lifler ise sol optik traktusu olusturur. Optik

3



traktusdaki liflerin blyuk bir bolima talamusdaki korpus genikulatum lateralede yer alan
sinir hicreleriyle sinaps yapar. Her iki retinanin ipsilateral yarisinin Ust kisimlari korpus
genikulatum lateralenin lateral yarisinda, alt kisimlari korpus genikulatum lateralenin medial
yarisinda temsil edilir. Korpus genikulatum lateralede sinaps yapmayan lifler ise
mezensefalona ait kollikulus superiora ve area pretektalise gider. Kollikulus superiora giden
lifler, gorme alaninda hareket eden objelerin takip edilmesi ile ilgili refleks, bas ve goz
hareketleri ile ilgiliyken; area pretektalise giden lifler ise pupilla 1sik refleksi ile ilgilidir. Korpus
genikulatum lateraleden cikan sinir hiicrelerinin aksonlari optik radyasyoyu olusturur. Bu yol
serebral korteksin oksipital lobundaki primer gérme merkezine (Brodmann’in 17. alani)
gider® (Sekil 1).



Fiksasyon noktasi

Supra-kiazmatik Optik Sinir
cekirdek
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(kontralateral)

Optik radyasyo

Superior kollikulus Oksipital lob
(viztiel korteks)

Copyright @ 2004 Pearson Education, Inc., publishing as Benjamin Cummings

Sekil 1: Gérme Yollari Anatomisi

Klinik olarak optik siniri zedelenen gdzde gérme kaybi gergeklesir. Optik traktuslardan
biri zedelenirse her iki gozde gérme alaninin karsi yariminda meydana gelen gérme kaybina
homonim hemianopsi denir. Optik kiazmanin orta kismini zedelenirse her iki gbzde gérme
alanin temporal yariminda meydana gelen gérme kaybina bitemporal heteronim hemianopsi
denir. Optik kiazmanin yan taraflari zedelenirse her iki gozde gérme alaninin nazal yariminda
meydana gelen gbérme kaybina binazal heteronim hemianopsi denir. Traktus
genikulokalkarinusun Ust ve alt demetlerinden birinin veya bir taraftaki primer gérme
merkezinde sulkus kalkarinusun Ustinde veya altinda kalan kisimlarindan birinin



zedelenmesi durumunda lezyonun karsi tarafinda her iki gdze ait gérme alaninin dorte
birinde goriilen gérme kaybina kuatrantik anopsi denir *°.

Klinik Basvuru
Tani Yasi

Optik gliom daha ¢ok ¢ocukluk ¢agi timori olmakla birlikte her yasta tanimlanmistir.
NF-1 iliskili OYG’li cogu hastanin 6 yasindan 6nce tanisi konulur *°. NF-1 iliskili OYG'li
hastalarin tani yasi ile ilgili bildirilmis 6nemli farkhliklar vardir. Bunun nedeni birgok
klinisyenin oftalmolojik muayene sonuglarina bakmaksizin NF-1 tanili tiim hastalara tarama
amacli kranial gorintileme yaparken, bazi klinisyenlerin spesifik endikasyon olmamasi
durumunda tarama yapmamalaridir. NF-1 iliskili OYG’nin 8 yasindan sonra semptoma neden
olmasi ¢ok nadir bir durum olmasina ragmen; bir ¢calismada daha dnce ¢ekilmis olan kranial
gorintllemesi normal 8 yasindan blyik OYG’li hastanin yeni semptomatik hale geldigi
bildirilmistir ***°,

Dutton’un ! yaptigi literatir derlemesinde 519 hastanin ortalama yasi 8.8 yil, ortanca
yas! 7.0 yil olarak bulunmus, sadece hastalarin %10’unun 19 yasindan sonra tani aldigi ortaya
konulmustur. Grill ve ark.’i 26 tarafindan yapilan ¢alismada NF-1’li optik gliomlu hastalarin 5.7
yasinda progresyon gosterdigi ya da semptomatik hale geldigi bulunurken, NF-1 ile birlikte
gorilmeyen grupta ise 4.1 yas olarak bulunmustur.

Sporadik OYG’li hastalarin tipik olarak tani yaslari 8 yasin altidir 18-27

. Cocuklarin yeni bir
norolojik ve oftalmolojik bulgulari oldugunda kranial gorintiileme yapildig! icin sporadik
OYG’li hastalarin %90'n1 yakalanir. Az goriinen diger nedenler arasinda ise beklenmedik

endokrinopati ve kisa postur yer alir 2.

Erkek ve kizlar arasinda esit bir dagilim oldugu bulunmustur *. King ve ark.’*® NF-1'li
hastalarda yaptigi restrospektif kohort calismasinda semptomatik olsun ya da olmasin optik
gliomlu hastalarin tani yasinda anlamli bir fark bulunmamistir. NF-1 calisma grubu 28
asemptomatik NF-1'li hastalarin 6 yasindan sonra yilda en az bir kere oftalmolojik

taramasinin yapilmasini 6nermektedir.

Bulgular ve Semptomlar

Optik gliom, klinik belirti ve bulgu vermedigi gibi genel bulgular timoér lokalizasyonuna
baghdir. Optik sinir tutulumu ile daha c¢ok orbital bulgular ortaya cikarken; intrakranial
tutulumda daha ¢ok nérolojik komplikasyonlar goriliir. Gorme keskinliginde azalma, renkli
gorme kaybi, gérme alani defektleri, rolatif afferent pupiller defekt, sasilik, nistagmus,



proptozis ve optik disk soluklugu OYG tanisi almis hastalarda tespit edilmis semptom ve
bulgulardir .

Gorme kaybi optik gliomda en sik gorilen klinik bulgudur ve tani aninda %87.5
oraninda gorilir ! Hoyt ve ark.i 2 timérin bliyimesi ile gorme keskinligi arasinda ters bir
iliski oldugunu gostermistir. Kigik cocuklarda gorme alani defekti, gorme keskinligi

azalincaya kadar goriilemeyebilir.

OYG’de gorilen nistagmus horizontal, rotatuar asimetrik ve monookiler olabilir.
OYG’'nin mevcudiyetinin belirteci olan ve spasmus nutanstakinin benzeri hizli-frekansli,
dustik-amplitiidli, horizontal, asimetrik pendiiler nistagmusdur *>3*. Artmis kafaici basinci
(basagrisi ve papilladdemi) ve norolojik bulgular daha ¢ok genis, kiazmo-hipotalamik,
sporadik OYG’larinda goralir.

Nadiren santral retinal vende oklizyon, iriste rubeosis ile birlikte neovaskiiler glokom
ve okiler iskemik sendrom da gérilebilir *2. Hipotalamik ve endokrin bulgular kiazmatik
gliomda %26 oraninda gorulir ! Hipotalamik gliomda gérme bozuklugu, bas agrisi, obstriktif
hidrosefali, endokrinopati, makrosefali, psikiyatrik bozukluk, hemiparezi tani aninda

33,34

gorilebilir . Erken puberte, 6zellikle NF-1 hastalarinda OYG mevcudiyeti agisindan uyarici

olmalidir. Cogu NF-1 iliskili OYG hastasi tesadifen kranial MRG yapilmasi ile tani alirlar.

Proptozis intraorbital optik sinir gliomunda daha sik gorilir iken kiazmatik gliomda
daha azdir (%94’e %18). Kiazmatik gliomda goriilen proptozis beraberinde intraorbital
tutuluma baghdir *. Grill ve ark. 2® yaptigi calismada tani aninda NF-1 varliginda proptozis
daha siklikla gorilirken, NF-1 olmayan grupta daha siklikla nistagmus ve kafa ici basing artisi
gorilmustir.

Medlock ve ark.’1 ** yaptigl calismada kiazmo-hipotalamik gliomlu hastalarda endokrin
bozukluk tani aninda %20 oraninda bulunmustur >, Hipotalamus invazyonu oldugunda 10

7 .
3637 Martinez ve

yas altinda hipopituitarizm ve puberte prekoks %50-70 oraninda gorilebilir
ark.*® yaptigi calismada optiko-hipotalamik gliomlu hastalarin tani aninda %52.6’sinda gérme
keskinliginde azalma/gérme alani defekti, %52.6’sinda hidrosefali, %31.6’sinda bulanti ve
kusma, %5.3’Unde okillomotor sinir paralizisi, %2.6’sinda puberte prekoks, %2.6’sinda

diyabet insipitus, %2.6’sinda kaseksi gosterilmistir.

Timor Yerlegimi

OYG; optik sinir, kiazma veya retrokiazmatik gérme yolunu tutabilir. Dutton’nun *

literatlir derlemesinde sadece optik sinir tutulumu %24, optik kiazmanin tutulumu %76
civarinda oldugu, yalniz optik kiazmanin tutulumu %6.6, kiazma ve optik sinir tutulumu
%47.2, kiazma ve retrokiazmal kismin birlikte tutulumu %46.2 olarak bulunmustur. TUmor
lokalizasyonu NF-1'in varligina gore de degismektedir. NF-1’li hastalarda optik gliom siklkla



anterior gérme yollarini (intraorbital optik sinir, intrakraniyal optik sinir ve optik kiazma)
tutar ve daha az siklikla optik traktusa yayilir >. NF-1’li hastalarda optik gliom siklikla

13,5

multifokaldir ve bilateral intra-orbital optik sinir gliomu daha sik gorilmektedir . izole

kiazmatik gliom NF-1 olmayan grupta daha siktir 3,

NF-1 ile iligkisi

Norofibromatozis tip 1 (NF-1), kalitsal kanser sendromu grubunda yer alan ve basta
sinir sistemi olmak Uzere diger organ ve sistemleri de etkileyebilen otozomal dominant bir
hastaliktir. Gorilme sikligi 1/3000’dir ¥ NF-1'de en sik gorilen timor optik gliomdur. Optik
gliom NF-1’in tani kriterlerinden biri olup %15-20 oraninda gorilir. Cogu asemptomatik
seyretmesine ragmen, %20 oraninda gérmede azalma gorilmektedir. %,

NF-1, periferik sinir sistemini tutar, belirtilerin siklikla ciltte gdzlenmesinden dolayi
norokitan bir hastalik olarak anilir. Birgok hastada belirtiler orta siddettedir ve hastanin
normal yasamini siirdirmesine olanak verir. Temel bulgulari; ciltte “cafe au lait” lekeleri adi
verilen agik kahverengi lekeler, nérofibromlar, “Lisch noduliu” (iris hamartomlan), aksiller ve
inguinal cillenme, zeka geriligi ve 68renme bozuklugu gibi bilissel problemler, hipertansiyon
ve konjenital kalp bozukluklari gibi kardiyovaskiler sistemi tutan bulgular, skolyoz gibi iskelet
deformiteleri, boy kisaligi ve makrosefali gibi gelisimsel problemler ve timoér gelisimine
yatkinliktir. Optik gliomun NF-1’li hastalarda prevalansi yliksektir. NF-1 insidansi galismadan
calismaya degismekle birlikte, optik gliom %28’den, %70’e degisen oranlarda NF-1 ile birlikte
gorilebilmektedir 4



Tablo 1: NF-1 klinik tani kriterleri

(NIH consensus development conference 1988)
Ulusal Saglk Enstitlleri uzlasma gelistirme konferansi 1988’den alinmistir.
1- 6 veya daha fazla cafe au lait lekesi
o Gocuklarda ¢api >0.5 cm
o Eriskinlerde ¢api >1.5 cm

2- 2 veya daha fazla sayida kitanoz/subkiitan norofibrom ya da 1 tane pleksiform
norofibrom

3- Aksiler veya inguinal ¢illenme
4- Optik gliom
5- 2 veya daha fazla Lisch nodiili (iris hamartomu)
6- Kemik lezyonlari
o Sfenoid kemik displazisi
o Uzun kemiklerde deformiteler +/- psédoartroz
7- NF1 tanisi almis birinci derece akraba

e Taniicin en az 2 kriter gereklidir.

NF-1'li hastalarda en sik gorilen klinik bulgu proptozis ve gormede azalmadir 4243 NF-
1’li hastalarda daha az siklikla nistagmus, ndbet, motor defisit ve kranial sinir felci
gorilmektedir %6 NF-2’li hastalar 10 yasindan once optik gliom tanisi almaktadir. Listernick
ve ark./nin yaptigl retrospektif bir calismada optik gliomlu 90 NF-1 hastasinin %36’si 6
yasindan sonra tani almistir. Asemptomatik grupta ortalama tani yasi 5.4 iken semptomatik
grupta ortalama tani yasi 4.8 olarak bulunmustur. Benzer bir sekilde NF-1’li hastalarda ilk 6
yasta semptomatik optik gliom gelisme riskinin yiksek oldugu belirtilmistir **. Optik gliom
daha cok cocukluk yas grubunda tani almakta ve sadece ¢ocukluk yas grubunda progresyon
olmaktadir. Grill ve ark.’nin % calismasinda tedavi verilen NF-1'in eslik ettigi optik gliomlu 20
hastanin 12’sinde progresyon gortlmustur.

Optik gliom NF-1'in eslik ettigi hastalarda yavas buylyen bir timoér olmasina ragmen
hastalarin %20’sinde gorme kaybi meydana gelebilmektedir 2%,



Balcer ve ark.nin ** yaptigi 43 vakalik retrospektif bir calismada gorme keskinliginde
azalmanin; timorin tani anindaki yayilimi ve yerlesimine bagli oldugu belirtilmis, tani aninda
hastalarin %49’unda postkiazmatik tutulum oldugu gosterilmistir. Postkiazmatik tutulumu
olan hastalarda gérme kaybi %62 iken izole optik sinir ve kiazmatik tutulumu olan grupta ise
gorme kaybi %32 olarak bulunmustur.

Zeid ve ark./nin *° yaptiklari bir ¢calismada 12 adet ortalama 26 aylik orbital optik
gliomlu bebek hastanin proptozis ile bulgu verdigi ve %83’lUinde etkilenen gbdzde gbérme
keskinliginde azalma oldugu gorilmustr.

d yaptiklari ¢alismada tani aninda NF-1'li grubun %32’sinin

Kornreich ve ark.’nin
semptomatik oldugu, NF-1 olmayan grupta ise %100’linin semptomatik ve en sik
semptomun goérsel semptomlar oldugu; NF-1’li grubun en sik optik sinir ve kiazmayi (%66,
%62) tuttugu, NF-1 olmayan grupta ise en sik tutulumun kiazma ve hipotalamus (%91, %70)
oldugu, optik traktusa yayillimin NF-1 olan grupta %2 oraninda bulunurken NF-1 olmayan

grupta ise %68 oldugu gosterilmistir.

Optik gliom, NF-1’li hastalarda spontan gerileyebileceginden dolayi tani aninda her
zaman tedavi gerekmeyebilir.

Norooftalmolojik Degerlendirme

Noérooftalmolojik muayene OYG tanisinda anahtar rol alir. NF-1 tanili ¢ocuklarda,
muayene tetkikleri uzmanlarin fikir birligi ile gelistirilmistir. Bu muayene tetkikleri, 6zellikle
gorsel semptomlari baslayan ve tedavi alacak olan sporadik OYG’li hastalar icin de
uyarlanabilir.

Gorme keskinliginin degerlendirilmesi en ©6nemli niceliksel muayene ydntemidir.
Niteliksel gorme keskinligi degerlendirmesi (csm (constant-steady-maintained) gibi) kicuik
veya buylk degisiklikleri tespit edemeyecegi igin yeterli degildir.

Dogru ve givenilir gorme keskinligi muayenesi yapmak ¢ocugun kooperasyonuna cok
baghdir. NF-1 tanili hastalarda gelisimsel gerilik, dikkat eksikligi ve hiperaktivite nedeniyle
gorme keskinligi muayenesi yapmak olduk¢ca zordur. Tecribeli klinisyenler niceliksel
metodlarla gérme keskinligini tespit edebilir.

OYG'li hastalarda klinik olarak anlamli gérme keskinligi azalmasini gosteren ortak bir
fikir yoktur. Tecribeli klinisyenler gérme keskinligi azalmasinda Snellen eselinde 2 sira
kaybini progresyon olarak kabul etmislerdir. Gorme keskinliginde azalma tespit edildiginde
timor progresyonu disinilmeden 6nce; refraktif kusur, ambliyopi, organik olmayan gorme
kayiplari ve kooperasyon zayifligi distindlmelidir. Tumor iliskili gdrme kayiplarinda tedaviye
baslamadan 6nce gérme keskinligi muayenesi 1-2 hafta icerisinde tekrarlanmahdir.
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GoOrme alani testini bu yas grubunda uygulamak oldukg¢a zordur. Gérme alanindaki
kiicik degisiklikler de hastaligin progresyonunu gostermede yeterli degildir. Bununla birlikte,
yasl uygun olan hastalarda konfrontasyon yontemi ile gérme alani testi her muayenede
yaptimalidir.

Yasi uygun olan her hastada renkli gorme testi mutlaka uygulanmalidir. Béylelikle
ambliyopiye bagl gorme keskinligi kaybini, OYG progresyonuna sekonder optik ndropatiye
bagl gorme keskinligi kaybindan ayirmak mimkiin olabilmektedir. Ambliyopik gbzde gdérme
keskinligi cok diistik olsa dahi renkli gérme tam iken, optik néropatili gozde gérme keskinligi
iyi olsa bile renkli gérme bozulmustur.

Bir ¢ocuk OYG tanisi aldiginda ve takip edilmeye karar verildiginde muayene sikhgi
hastanin yasina, klinik bulgularina ve NF-1 iliskili olup olmamasina gére degismektedir. Tanisi
yeni konulan hasta ilk yil 3 ayda bir, daha sonra 6 ayda bir kontrollere ¢agirilir. NF-1 iliskili
OYG olan hasta 8 yasina kadar asemptomatik seyretmisse takipleri yillik yapilabilir. Gorme
keskinliginde azalma, timor blyukligiinde artis ve tedavi sonrasi progresyon tespit edilen
hastalarda kontroller siklastirilmahidir ”.

Optik Kohorens Tomografi ile degerlendirme

Optik kohorens tomografi (OKT), peripapiller retina sinir lifi kalinhigini ve makula
kalinhgint en dogru sekilde 6lgcmeye izin veren, non-invaziv, hizl ve objektif retina
gorintileme teknigidir. Kontakt olmayan bu goriintiileme tekniginde kizil 6tesine yakin bir
istk interferometri kullanilir. Dokularin optik 6zelliklerini incelemeye yarar, morfolojik bir
inceleme yapmaz48.

CGalisma prensibi B-tarayici USG’ye benzer, sadece burada kullanilan araci ses dalgalari
degil 1siktir. Dulsik koherens interferometreyle fundusa gonderilen 1si8in  retina
katmanlarinin kalinhigina orantili olarak degisen hizda geri yansimasi ve alet tarafindan
yansiyan isigin Olglilmesi prensibine dayanir. Bir referans, bir de yansiyan isik olgulir ve
karsilastirilir. Olcim 15181 gdze gonderildikten sonra farkli kirma giicii olan dokulardan farkli
yanitlar elde edilir. Derinlik Olciimlerinde yan taramalar ile kombine edilir ve taranan
bolgenin iki boyutlu haritalari alinir. Haritalar cizilirken yapay renkler kullanilir. Yiiksek
yansima beyaz veya kirmizi ile, diisiik yansima mavi veya siyah ile ifade edilir 8

Tarayici retina sinir lifi tabaka (RSLT) kalinligini lazer interferometriye dayanarak olger.
Gozden gelen i1s1gin zamansal gecikmesinin 6lcimiiniin, aynadan gelen isigin yansima
zamaniyla karsilastirilmasina interferometri denir. Bu islemi yapan alete de interferometre
denir. OKT'de ¢cozunuliirlilk o andaki 1stk kaynaginin koherens mesafesine baglidir *2.

OKT ile disk merkezinden 3.4 mm cevresine kadar peripapiller sirkller bolge incelenir.
Her biri 3.6 dereceyi tarayan 100 S-tarayici ile bu islem yapilir. Program RSLT‘i ¢evresinden
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kenar tanimlayici algoritma ile ayirt eder. Diski 12 boélgeye ayirarak karsilagtirmali degerler
verir. Ust, alt, nasal ve temporal kadran ortalama RSLT kalinlik degerleri gériilebilir 8,

Avantajlari; objektif, niceliksel, hizli ve tekrarlanabilir 8lcimler vermesidir. Olciimlerin
retina kesitlerinden elde edilmesi diger y®ntemlere (ustiinligidir. Olgiimler kirma
kusurlarindan, hafif-orta niikleer katarakttan ve goziin aksiyal uzunlugundan etkilenmez.
Dezavantajlari ise pahali olmasi, arka subkapsiler veya kortikal kataraktta performansinin
disiik olmasi ve pupilla dilatasyonu gerektirmesidir48.

Tani

Klinik olarak optik gliom dislinllen hastalarda optik sinir veya kiazmatik lezyonun
uygun nororadyolojik gorintiileme yontemi ile gosterilmesi gerekir. Orbital ve kranial BT'de
optik sinirde diffliz genisleme veya kivrilma, optik sinir, kiazma, retrokiazmatik gérme

yollarinda genisleme veya kalinlasma gorulir 49

. Optik gliomda intrakraniyal uzanimin
(hipotalamik ve retrokiazmatik tutulum) gosterilmesinde MRG BT’ye gbre daha Ustunddr.
OYG tanisi koymada ve progresyonunun degerlendirilmesinde beyin ve orbitanin ince kesit
MR goriintlilemesi standart tekniktir. OYG; optik sinirin, kiazmanin, optik traktusun veya

optik radyasyonun diffiiz genislemesine gore tiplendirilir.

MRG’de gliom T1 goriintilerde hipointens, T2 gorintiilerde hiperintens gorilir. NF-1
olan hastalarda timor daha kiguktlr ve optik sinir sekli daha iyi korunur. NF-1 olmayan
hastalarda ise kistik komponent daha sik gorilir 4 Kiazmal gliomlar; en iyi koronal
kesitlerde kiazmanin genislemesi veya kistik komponent iceren suprasellar kitle seklinde
gorilir. MRG’de gadolinyum tutulumu NF-1 iliskili OYG’den ¢ok sporadik vakalarda daha sik
goruliir *°. NF-1 olan hastalarda difiizyon agirlikli MRG optik gliomun hamartom ve myelin
vakuolizasyonundan daha iyi ayirimini saglamaktadir **.

Bugiline kadar goriintiileme 06zellikleri ile timor progresyonu arasinda korelasyon
olmadig gosterilmistir 1. Standart MRG témir genislemesini ve uzanimlarini gdsterirken;
timorin progresyonu ve gorme keskinligi hakkinda fikir vermez. Perflizyon ve difflizyon
MRG gibi yeni goriintlileme teknikleri, beyin timorlerinin derecelendirilmesinde ve tedaviye
cevabin izlenmesinde daha ¢ok kullanilmaya baslanmistir 32,

Kalsifikasyon optik sinir meningiomunda optik glioma goére daha sik goriliir. OYG
olanlar arasinda ise en sik kiazmatik tutulumda gorilmektedir. Kiazmatik gliomda global
olarak suprasellar kitle daha sik géruliir ve genellikle lezyon egzofitiktir .

Biyopsi, anormal klinik bulgu ve goriintlileme yontemi olan hastalarda taniyi dogrulama
amacli yapilmaktadir °.
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Patoloji

1969 yilinda optik gliomun erken ¢ocukluk ¢aginda konjenital, kendiliginden gerileme
paterni olan, non-neoplastik hamartom oldugu ve stabil seyrettigi belirtilmistir *°. Bircok
yazar OYG’nin hamartom oldugunu ifade etse de >*, biyopsi ve rezeksiyon yapilan bircok
vaka serisi OYG'lerin duslk gradeli gliomlar (neoplazi) oldugunu gostermistir.

En sik rastlanan histoloji juvenil pilositik astrositomdur. Bununla birlikte, fibriler
>>%¢  Pilositik

astrositom rosental fibrilleri ve eozinofilik graniler cisimcik ile karakterize bifazik patern

astrositom (grade 2) ve diger dislk gradeli gliom cesitleri de bildirilmistir

gosterir °. Histolojik 6zelligi ve biyiime orani optik gliomun gercek bir neoplazm oldugunu ve
lokal yayildigini gostermistir *. Bazi vakalarda hiicresel yolla leptomeningial yayildigi
gorulmustir >’.

Yeni bir histolojik grup olarak pilomiksoid astrositom da tarif edilmistir. Bu timor grubu
miksoid ve piloid hicrelerde gevsek fibriller ile karakterizedir, rosental fibrileri yoktur ve
eozinofilik granuler cisimcikler nadirdir. Pilomiksoid astrositom pilositik astrositoma goére
daha agresif seyreder > Komotar ve ark.’nin *® yaptigl ¢calismada pilomiksiod astrositomlu
hastalarin %18 inde BOS’a yayilim gorilirken, pilositik astrositomlu hastalarda BOS’a
yayilim goérilmemisgtir.

Buna ek olarak, beynin diger lokasyonlarindaki pilositik astrositomlarda ki gibi MIB-1 ve
Ki-67 antijenine karsi antikor kullanilarak proliferasyon 6lctimii yapilarak agiga ¢ikartilabilir **
%0 Bazi OYG'lari ylksek proliferatif aktiviteye sahiptir (MIB-1 isaretli ) % ve bu durum agresif
timor davranist ile iIi§kiIidir6°'61.

Optik gliomda metastatik yayilim nadirdir. Aryan ve ark.’nin ® yayinladigi 2 hipotalamik
gliomlu hastada metastatik yayllim gdstermistir. Hastalardan birinde spinal yolla yayillim
gorilirken, digerinde timorin subaraknoid mesafeye yayildigi gorilmistir. Bu vakalar
benign histolojiye sahip olan bu tiimérlerin nadiren malign davranabilecegini gdstermistir.

Prognoz

OYG’'nin dogal seyrinin 6n gorilmesi olduk¢a zordur. Progresyon gosterdigi,
gostermedigi ve spontan iyilestigi durumlar daha o©nce bildirilmistir. Asagida OYG’nin
prognostik 6zellikleri gésterilmistir *2.

1. Genellikle optik sinir gliomu ilk tani konuldugu anda kiazmayr tutmuyorsa daha
sonra da kiazmaya yayilim gostermez. Optik sinir gliomunun kiazmaya yayilimini
engellemek icin cikarilmasi gereksizdir .

2. Anterior gliomlar (optik sinir ve kiazmayi tutan), posterior gliomlara (optik traktus ve
radyasyonu ve hipotalamusu tutan) gore ¢cok daha iyi prognoza sahiptir &,

3. NF-1 iliskili OYG’lerde nadiren optik radyasyo tutulumu gorilebilmektedir ®.
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4. Sporadik OYG’lerle karsilastinildiginda, NF-1 iliskili OYG’ler tani konulduklari anda
daha az gorsel bozukluklara neden olmaktadir ve daha stabil seyretmektedir. Buna ek
olarak izole unilateral OYG'ler daha siklikla NF-1 iliskilidir. Ayrica NF-1 tanili olmayan
hastalarda kiazma ve posterior tutulum daha sik izlenmektedir %,

5. Geng yasin daha kotl prognoza sahip oldugu bir¢ok calismada gosterilmistir 6769

6. NF-1 iliskili ve sporadik OYG’ler nadiren spontan olarak iyilesme gostermektedir.
Fakat bu iyilesmeye her zaman gorsel iyilesme eslik etmemektedir ”°.

7. OYG'lerin subaraknoid bosluga metastaz yaptigi nadiren bildirilmistir 2.

8. Cogu OYG'li hasta 8 yasindan Once gormesini kaybetmekle birlikte gdrmesini
kaybetmeyen hastalarda gérme keskinliginde azalma adélesan dénem ve sonrasinda

da devam etmektedir’>.

Tedavi

Optik gliomda tedavi; izlem, kemoterapi (KT), radyoterapi (RT) ve cerrahi olarak dort
gruba ayrilir. Asemptomatik grup ve timoér boyutu kiglik olanlar yakin izlenmelidir. Gorme
kaybi, endokrin bozukluk, hidrosefali ve timor basisi oldugunda agresif tedavi gerekebilir.
Tarihsel olarak optik gliomlu hastalarda tercih edilen tedavi yontemi RT iken; erken ¢ocukluk
¢aginda RT’nin neden oldugu kognitif ve endokrin bozukluklar, RT’ye ikincil timorler ve NF-
1’li hastalarda ortaya ¢itkan moyamoya hastaligi gibi komplikasyonlar nedeni ile RT nin yerini
KT almistir °.

Yeni tanili optik gliomlu hastalarin klinik ve MRG ile izlenmesi gerektigi ve MRG’de
timor goériniminin tanisal olmasi durumunda biyopsi yapilmasina gerek olmadigi
belirtilmistir. Ayrica progresif intraorbital timoérde total rezeksiyon yapilmasi, 5 yasindan
bliylik progresif kiazmatik gliomda RT ile tedavi, 5 yasindan kigclik hastalarda KT
uygulanmasi, egzofitik kiazmatik timorde ise cerrahi yapilmasi 6nerilmektedir "

Tani aninda tedaviye baslamak genellikle gereksizdir. Ancak ciddi gérsel bozuklugu olan
ve kotl prognostik faktorlere (sporadik OYG, optik traktus veya radyasyo tutulumu) sahip
olan hastalarda tani aninda tedaviye baslanmasi dislinilebilir.

izlemde progresyon gosteren hastalarda tedavi baslanmaktadir. Diger tedavi
endikasyonlari gérme alani kaybi, ilerleyici proptozis ve optik disk soluklugunda ilerlemedir.
Tumor lokasyonu, blyuklGgu ve yayillimi da tedaviyi etkilemektedir.

Genis, cok merkezli, uluslararasi bir ¢alismada gérme keskinliginde azalmanin ve
MRG’de timor progresyonunun tedaviye baslamanin en 6nemli iki endikasyonu oldugu
gosterilmistir. Gorme keskinligindeki azalmayi Snellen eselinde 2 sira ve Ustlindeki kayip
tanimlarken, MRG’deki progresyonu tiimor buyikligindeki ve optik sinir yayilimindaki artis
tanimlamaktadir. Bircok calismada tedavi sonrasinda MR goriintilerinde iyilesme

gosterilirken, bu iyilesme ile hastalarin gorsel iyilesmesi arasinda zayif korelasyon vardir ”>7°.
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Cerrahi

Cerrahi, pediatrik distuk grade’li astrositomlardaki primer tedavi seklidir. Radikal
rezeksiyon OYG’lerin ¢ogunda hastaligin stabil seyretmesini saglar. Ancak cerrahide daha
kotli gorsel fonksiyonlar, endokrin bozukluklar ve serebrovaskiiler komplikasyonlar
olabilecegi icin cok tercih edilmemektedir. 7 Tek bir optik sinir ile sinirli optik gliomda en
uygun tedavi yontemi tiimorin total olarak ¢ikartiimasidir. Ancak bu da korlige neden olur.
Cerrahi endikasyonu, gormeyi etkileyen agikta kalma keratopatisi, proptozis ve agriya neden
olan bilyuk intraorbital OYG’lerdir. Etrafindaki dokulara basi etkisi yapan hidrosefaliye neden
olan veya olmayan genis kiazma veya hipotalamik gliomlar igin ise debulking (kitleyi azaltan)
cerrahi gerekebilmektedir. Cerrahi olarak timoér dokusunun kigulltilmesinin amaci BOS
dolasimini saglayip sant ihtiyacini azaltmaktir .

Difliz kiazmatik tutulum veya infiltratif timoérde cerrahi tedavi kontrendikedir 4

Literatlirde cerrahi olarak kitle azaltma operasyonu ya da biyopsi yapilan optik gliomlu
hastalarda cerrahi sonrasinda herhangi bir tedavi uygulanmadan da spontan olarak timorin

880 Buna karsin; Silva ve ark.’i 81 tarafindan yapilan bir

geriledigini gosteren yayinlar vardir
calismada 3 yas altinda kemoterapi ile karsilastirildiginda parsiyel timor rezeksiyonun

avantajinin olmadigi belirtilmektedir.

Radikal timor rezeksiyonu sonrasinda adjuvan RT verilmis hastalarda timor
progresyonunun daha iyi kontrol altina alindigl ancak istatistiksel olarak anlamli olmadigi, 5
yas altinda ve kiz cinsiyette timor progresyonun daha fazla oldugu, radikal timor
rezeksiyonunun endokrin komplikasyonlari azaltmadigi, hidrosefalisi olan kii¢lik cocuklarda

RT verilme zamanini erteledigi belirtilmistir 2.

Radikal tlimor rezeksiyonunun bulyik
cocuklarda tlimor progresyonunu ve cerrahi sonrasi RT ihtiyacini azalttig, RT zamanini
erteledigi, radyoterapi almis rekiirren timoérde yapilan timoér rezeksiyonunun remisyon
suresini ve norolojik iyilesmeyi artirdigi, kiazmo-hipotalamik optik gliomun infantlarda agresif

seyrettigi belirtilmistir 8,

NF-1'li hastalarin progresyon paterni diger hastalardan farkhdir. Hastalar daha ¢ok
proptozis ile basvururken nistagmus ve intrakraniyal basing artisi nadirdir 6. NF-1 olan
hastalarda optik gliom daha difliz bir tutulum gosterdiginden cerrahi olarak cikartilmasi NF-1

14,2 . . .
426 NF-1'li hastalarda cerrahi énerilmemekle

olmayan hastalara gore iki kat daha zordur
birlikte Jenkin ve ark.1 ® tarafindan sadece bir optik sinirde lokalize gliomda tam rezeksiyon
sonrasinda 15 yillik yasam orani %92 olarak bildirilmistir. Kiazmanin arkasina uzanan gliomda

ise cerrahi sonrasi 10 yillik niiks olmaksizin yasam orani %41 olarak bulunmustur.

Radyoterapi

Radyoterapi, OYG tedavisinde ¢ok etkili bir tedavi secenegidir ve bu hastalarda 10 yillik

85-89

progresyonsuz sag kalim oranlari %66-%90 arasindadir . Radyoterapi 10 yasindan kuiguk
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kemoterapi sonrasi progresyon gosteren hastalara, tani aninda hizli ilerleyen gérme kaybi
olan hastalara ve cerrahi sonrasinda progresyon gosteren biiyik hastalara uygulanir. On yillik
progresyon orani karsilastirildiginda uzun déonem yasam ve gormenin korunmasi Ulzerine
radyoterapinin izlem ve cerrahiye UstlinlGgu yoktur 8 Bununla birlikte, bircok modern tedavi

85,86,88,89 85,89

algoritmasinda daha fazla vizyon kaybi riski , hormon eksikligi serebrovaskiiler

90,91

hastaliklar , norokognitif eksiklikler 8 ve sekonder malign timor olusma riski nedeniyle

radyoterapiden kaginilmaktadir. NF-1 tanili hastalarda serebrovaskiiler olaylar ve sekonder

malign timor olusma riski daha fazladir ****

. Radyoterapi bu nedenle daha ileri yastaki
gocuklar icin ve kemoterapi segenekleri tikenmis kiglk ¢ocuklar icin ayrilmistir. Bu tedavi

NF-1’li hastalarda son garedir.

Fraksiyone stereotaktik ve proton isin radyoterapi gibi yeni radyasyon teknikleri
Uzerinde calisiimaktadir. Stereotaktik radyoterapinin (SRT) amaci normal dokunun radyasyon
almasini en aza indirmek ve etkili timoér kontrolini saglamaktir. SRT'de daha dar alana
radyasyon verildiginden beyin normal dokusu tedaviden daha az etkilenir. Stereotaktik
radyoterapi de 5 yillik progresyonsuz yasam oranlari %82.5 olarak bulunmus ve geleneksel
eksternal RT’ de gorilen kognitif ve endokrin bozukluklar gorilmemistir %2 Proton Isin RT'de
yliksek doz radyasyon enerjisi milimetrik olarak tedavi alanina verilir. Dizensiz yapidaki
timdre homojen olarak radyasyon uygulanir. Proton i1sin RT 6zellikle santral yerlesimli disiik
grade’li astrositomlarda tercih edilir. Yapilan kiguk serilerde proton isin RT’nin daha iyi
tolere edildigi, ancak yaygin olmadigi ve standart tekniklerden Ustlinligiiniin ispat edilmedigi
belirtilmistir °.

Optik gliom tedavisinde 7 yas altinda ilk basamak KT verilmesi, 7-10 yas arasinda
tedavinin tartismali oldugu, 10 yas ve Ulzerinde 180 cGy fraksiyon dozundan total olarak
50-54 Gy RT verilmesi 6nerilmektedir 2,

Kemoterapi

Cerrahi ve radyoterapinin riskleri ele alindiginda, kemoterapi birgok OYG’nin baslangi¢
tedavisini olusturmaktadir. Kemoterapi 6zellikle erken ¢ocukluk yas grubunda radyoterapi ve
cerrahinin uzun dénem komplikasyonlarini azaltir ™. Progresif hastalik veya buyik
semptomatik tlimoérlerde kemoterapi, radyoterapinin kullanimini ve SSS gelisimi Uzerine
olumsuz etkisini 6nlemek icin kullanilir. Kemoterapi semptomatik veya progresif hastalikta
Ozellikle 3 yasindan kiicik hastalarda primer tedavi yontemidir.

NF-1'li hastalarda karboplatin ve vinkristin kombinasyonu en sik kullanilan tedavi
rejimidir ve 3 yillik progresyonsuz sag kalim orani %77 ve 5 yillik progresyonsuz sag kalim
orani %69’dur **%*, Karboplatin, % 40’lara ulasan hipersensitivite reaksiyonlari gibi ciddi yan

etkileri olmakla birlikte genellikle iyi tolere edilmektedir 95,96

. Bu yan etkilerin ¢cogu orta
siddetlidir. Buna ek olarak, bu rejim ile yapilmis genis bir calismada tedaviyle iliskili mortalite

ve sekonder malign timar gelisimi hi¢ gorilmemistir *.
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HASTALAR VE METOD

Bu prospektif, kesitsel, olgu kontrollii ¢alismamiza Cerrahpasa Tip Fakiltesi Goz
Hastaliklari Anabilim Dal’'na refere edilen OYG (NF-1’e sekonder veya sporadik) ve NF-1
tanisi almis toplam 27 hasta (sirasiyla 13 OYG hastasi ve 14 NF-1 hastasi) ve ortalama benzer
yas grubu iceren 13 saglikh birey dahil edilmistir. Hastalar OYG mevcut olanlar, OYG
olmaksizin NF-1 tanili olanlar ve saghkli kontrol grubu olmak (zere 3 grup seklinde
hazirlanmis olup veriler prospektif olarak analiz edilmistir. Tim hastalardan yazih
aydinlatiimis onam alinarak istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakdltesi Etik Kurul’una
basvurulmustur. Calismamiz Helsinki Deklerasyon kriterlerine uygun olarak yapilmistir.

Calismamizdaki hastalar; Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Hastaliklari Anabilim Dali
tarafindan tanisi konularak klinigimize oftalmolojik muayeneleri yapilmasi igin refere edilen
hastalardan olusmaktadir. Basvuru esnasinda hastalardan ayrintili anamnez alinip, tim
hastalara rutin oftalmolojik muayene (Snellen eseli ile en iyi dlzeltilmis gérme keskinligi,
biyomikroskopik muayene ve dilate edilerek goéz dibi muayenesi) yapilmistir. Hastalara tani
radyolojik veya uygun hastalarda biyopsi yontemi ile konulmus olup, hastalar halen ayni
klinikte takip edilmektedir. OYG’li 13 hastanin 25 gozu (1 hastanin 1 géziinde papilla 6demi
olmasi nedeni ile galisma disi birakilmigtir) ,NF-1 tanili 14 hastanin 28 gozi ve saghkh 13
kontrol grubunun 25 go6zi (1 hastanin 1 gdziinde ambliyopiye ikincil gorme keskinligi diistiik
olmasi nedeniyle ¢alisma disi birakilmistir) calismaya dahil edilmistir.

Optik yolak gliomu tanili (NF-1’e sekonder veya sporadik) olan tim hastalar ¢alismaya
dahil edilmistir. OKT cihazinda 6l¢iim alinamayan kooperasyonu zayif hastalar, OYG haricinde
ikincil intrakranial kitlesi mevcut hastalar, primer optik atrofisi mevcut olan hastalar, gorme
keskinligini ve gérme alanini etkileyecek herhangi bir OYG disi hastaligi bulunan hastalar
calisma disinda birakilmistir.

Calismamiza dahil edilen tiim hasta ve kontrol grubundan rutin oftalmolojik muayene
yapildiktan sonra pupillalari %0.5’lik tropikamid iceren damla ile dilate edilip SD-OKT (Cirrus
HD-OCT software version 3.0; Carl Zeiss Meditec, Inc, Dublin, CA) cihazi ile 6l¢im alinmistir.

Tum hastalarin; superior, inferior, temporal ve nazal olmak (zere 4 kadraninin
peripapiller retina sinir lifi tabaka kahnligi (Sekil 2), fovea ve parafoveal makula hiicre
kalinliklari (Sekil 3) ile birlikte ganglion hiicre kalinhgi ve i¢ pleksiform tabaka kalinhgi (Sekil 4)
OKT cihazi ile analiz edilmistir. Olglimler tecriibeli ve tek bir arastirmaci tarafindan
yapiimistir. Olciimler esnasinda goéz kirpma, goéziin hareketi nedeniyle olusabilecek
artefaktlara dikkat edilmistir. Her 6lcim en az 3 kere tekrar edilerek en standart 6lgiim
alinmaya calisiimistir. Calismamiza OKT sinyal kalitesi 6 ve Uzeri olan olglimler dahil
edilmistir.
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Sekil 2: Dort kadran peripapiller retina sinir lifi tabaka kalinhg (sematik goriiniim)

OD ILM-RPE Kalinhgi

0OS ILM-RPE Kalinhig

- -"""-\-___\\ . .
Ve 324 -\} P TN
lr;_/ . . . \_\..\ / . \_\
_ s / . - \
/ P 328 >\ \ 326 _ ‘-,H
I|r '\-) "_'\-;.f '/ "
286 (316 (296) 3331 310 Lszg ( 3(:? 314) 272 |
LY \ g J 1 /> S
\ W 325 J;«' / N 324 Y ;’
‘\.\. e \ ,r'll -~ — _'____f \ J
y Y \ N4
“ 293 L “ 282 b
— - s
R ""'--..__ -
ILM - RPE oD 0S
Santral Alan Kalinligi {pm) 296 307
Kiip Hacmi (mm?) 109 | 104
Ortalama Kiip Kalinhgi (pum) 302 289
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OD ILM-RPE Kahnlig
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Sekil 3: Parafoveal makula hiicre kalinligi (sematik gorinim, Hs

0S ILM-RPE Kalinhg

gostermektedir)

OD Sektorler

0S Sektorler

foveal

OD pm |OS pm
Ortalama GHT + IPT Kalinhgi i 92
Minimum GHT + IPT Kalinhg: 11 a4

kalinhgi
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OD Sektorler 0S Sektorler

OD pm |OS pm
Ortalama GHT + IPT Kalinhgi i 92
Minimum GHT + IPT Kalinhg 11 a4

Sekil 4: Parafoveal ganglion hiicre tabakasi (GHT) ve i¢ pleksiform tabakasi (iPT) kalinliklari
(sematik goriiniim)

istatistiksel analiz

Tim veriler toplandiktan sonra istatistiksel analizler SPSS statistics version 21 (IBM
corparation, Chicago, USA) Windows bilgisayar programi ile vyapildi. Gruplar
degerlendirilirken 6lgiimsel degerlerin normal dagilima uyup uymadiklari Shapiro-Wilk Testi
ile degerlendirildi. Normal dagilim gosteren parametrelerin (g grup arasi karsilastirmalarinda
ANOVA testi kullanildi. Anlaml fark bulunan gruplarda ikili gruplar arasinda Post-Hoc Tukey
analizi yapildi. Normal dagilim gostermeyen parametrelerin karsilastiriimasinda Kruskal-
Wallis Testi uygulandi. Anlamli fark bulunan gruplar ikiserli olarak Mann-Whitney U Test ile
karsilastirildi.  ikili gruplar arasinda coklu karsilastirmalarda Bonferroni dogrulamasi
uygulandi. Gruplar arasi korelasyon Spearman testi kullanilarak analiz edildi. Sonuglar %95’lik
glven araliginda, anlamlilik p<0,05 diizeyinde degerlendirildi.
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BULGULAR ve SONUCLAR

Calismamiz; Cerrahpasa Tip Fakultesi Okuler Onkoloji Birimine refere edilen Optik Yolak
Gliomu ve Norofibromatozis Tip-1 tanili toplam 27 hasta tzerinde yapilmis olup bunlarin 13
tanesi (8 erkek / 5 kadin) OYG ve 14 tanesi (5 erkek / 9 kadin) NF-1 tanili hastalardan
olusmaktadir. Bu iki hasta grubu, ortalama benzer yas grubu iceren 13 (6 erkek / 7 kadin)
kontrol grubu ile karsilastiriimistir (Grafik 1).

Grafik 1: Gruplar arasindaki yas dagilimi
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OYG’li 13 hastanin 25 gozii (1 hastanin 1 goziinde papilla 6demi olmasi nedeni ile
calisma disi birakilmistir) ,NF-1 tanili 14 hastanin 28 gozi ve saghkli 13 kontrol grubunun 25
gozu (1 hastanin 1 gdziinde ambliyopiye ikincil gorme keskinligi disiik olmasi nedeniyle
calisma disi birakilmistir) calismaya dahil edilmistir.

Calismaya dahil edilen {ic grubun yas ortalamalari ve yas araligi sirasiyla OYG grubunda
9,92+3,37 (6-17) , NF-1 grubunda 12,71+3,89 (6-20) , kontrol grununda 12,84+4,46 (3-18)
olup li¢c grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (p=0,113). U¢ grubun
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gorme keskinlikleri sirasiyla ortalama OYG grubunda 0,876 logMar, NF-1 grubunda 0,025
logMar, kontrol grubunda 0,003 logMar olup li¢ grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmustur (p<0,001) (Tablo 2).

Tablo 2: Calismaya alinan hastalarin demografik 6zellikleri ve gérme keskinliklerinin (GK)
(logMar) karsilastiriimasi

Optik Gliom NF-1 Kontrol Grubu P
Hasta Sayisi 13 14 13
Cinsiyet (E/K) 8/5 5/9 6/7
GOz Sayisi 25 28 25
Yas 9,92+3,37t 12,713,897 12,8444 467 0,113
GK (logMar) 0,876 (1,106)* 0,025 (0,045)* 0,003 (0,000)* <0,001

T ortalamazstandart sapma * ortalama(interquarter range)

U¢ grup birbirleri arasinda ikiserli olarak gérme keskinligi acisindan ayri ayri
karsilastirildiklarinda OYG grubunun diger iki gruba kiyasla istatistiksel olarak ciddi anlamli
fark (p<0,001) bulunurken; NF-1 grubu ile kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak hafif
anlamli fark bulunmustur (p=0,011) (Tablo 3).

Tablo 3: Gorme keskinliklerinin gruplar arasinda istatistiksel olarak karsilastiriimasi

Gruplar P
Optik Gliom — NF-1 < 0,001
Optik Gliom — Kontrol Grubu <0,001
NF-1 - Kontrol Grubu 0,011

Ug grubun gérme keskinliklerinin birbirleriyle olan karsilastirilmasi asagida grafikteki
gibidir (Grafik 2).
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Grafik 2: Gruplar arasindaki gérme keskinliginin (logMar) dagilimi
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Tum hastalarin; superior, inferior, temporal ve nazal olmak Ulzere 4 kadraninin
peripapiller retina sinir lifi tabaka kalinhgi, horizontal 5 kadran, vertikal 4 kadran olmak
Uzere parafoveal makula hicre kalinligl, 6 kadran olmak lzere parafoveal ganglion hiicre
tabakasi kalinhgi ve i¢ pleksiform tabaka kalinligi OKT cihazi ile analiz edilmistir.

Parafoveal makula hiicre kalinlik degerleri altta tabloda gorildigi gibi olup Uc¢ grup
arasinda parafoveal makula hiicre kahnliklari karsilastirildiklarinda, tim kadranlarda (Hs
harig) ve retinal kiip hacmi ve ortalama kip kalinligi agisindan istatistiksel olarak anlaml fark
bulunmustur (p<0,001). Hs foveal kalinhgi temsil etmekle birlikte gruplar arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmamistir (p= 0,450) (Tablo 4 ve 5).
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Tablo 4: Horizontal planda parafoveal makula hiicre kalinliklarinin karsilastirilmasi

H,
H:
Hs
Hs
Hs

*ortalama (interquarter range), Hs foveal kalinligi géstermektedir.

Optik Gliom
246,27 (27,25)*
274,56 (47,00)*
235,65 (35,00)*
286,26 (53,00)*
271,63 (48,75)*

NF-1
262,00 (16,50)*
305,21 (18,00)*
237,35 (29,00)*
317,07 (25,00)*
298,82 (20,75)*

Kontrol Grubu
269,96 (20,50)*
306,80 (14,00)*
245,24 (39,00)*
325,28 (16,50)*
306,52 (28,50)*

p
<0,001
<0,001
0,450
<0,001
<0,001

Tablo 5: Vertikal planda parafoveal makula hiicre kalinliklarinin karsilastirilmasi ve retinal

kiip hacmi ve ortalama kip kalinhgi karsilastiriimasi

Vi
2]
/]
Va
Kiip Hacmi
Ortalama Kiip
Kalinhgi

Optik Gliom
255,65 (39,00)*
281,86 (49,00)*
276,25 (41,25)*
252,71 (28,50)*

8,75 (1,28)*
242,79 (35,75)*

*ortalama (interquarter range)

NF-1
279,39 (20,00)*
315,75 (23,00)*
312,35 (21,50)*
271,71 (20,50)*
10,01 (0,58)*
277,92 (18,00)*

Kontrol Grubu
291,37 (29,75)*
320,80 (14,50)*
320,24 (18,50)*
279,24 (27,50)*
10,24 (0,80)*
284,68 (22,50)*

<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001

Parafoveal makula hiicre kalinliklarinin ¢ grup arasinda ayri ayri tim kadranlarini

kiyaslayan grafik asagida gosterilmistir (Grafik 3).

Grafik 3: Parafoveal makula hiicre kalinhklarinin grafiksel karsilagtiriimasi
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Ug grup birbirleri arasinda ikiserli olarak tiim kadranlarda parafoveal makula hiicre
kalinhiklari agisindan ayri ayri  karsilastirildiklarinda; OYG grubu diger

iki

grupla

karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlaml fark bulunurken (p=0,001 veya p<0,001), NF-1

grubu ile kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (Tablo 6).
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Tablo 6: Parafoveal makula hiicre kalinhklarinin gruplar arasinda istatistiksel olarak

karsilastirilmasi

p
H,
H,
H,
Hs
v
V2
Vz
Vi

Kiip hacmi
Ortalama Kiip

Kalinhgi

Optik Gliom —

0,001
<0,001
<0,001
<0,001

0,002
<0,001

0,001
<0,001
<0,001
<0,001

NF-1

Optik Gliom — K. Grb

<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001

NF-1 - K. Grubu
0,112
0,810
0,144
0,222
0,023
0,289
0,076
0,193
0,116
0,095

H;s retina kalinhiginda gruplar arasinda anlamli fark olmadigi icin 2°li gruplar arasinda degerlendirilmemistir.

Parafoveal ganglion hiicre tabakasi (GHT) ve i¢ pleksiform tabakasi (iPT) kalinhk

degerleri altta tabloda gorildigi gibi olup ¢ grup arasinda parafoveal GHT ve iPT kalinliklari

karsilastirildiklarinda, tim kadranlarda, ortalama ve minimum GHT ve IPT kalinliklari
acisindan istatistiksel olarak anlamh fark bulunmustur (p<0,001) (Tablo 7).

Tablo 7: Parafoveal ganglion hiicre tabakasi (GHT) ve ic pleksiform tabakasi (iPT)

kalinhklarinin karsilastiriimasi

S

Sz

S3

Sa

Ss

Se
Ort. GHT-IPT
Min. GHT-IPT

Optik Gliom
65,82 (35,00)*
66,81 (35,00)*
68,04 (32,25)*
65,95 (26,50)*
67,04 (23,25)*
66,86 (29,00)*
64,26 (29,00)*
52,90 (28,75)*

*ortalama (interquarter range)

NF-1
84,32 (8,50)*
85,75 (6,75)*
87,00 (7,75)*
86,75 (6,00)*
84,64 (8,00)*
85,32 (5,00)*
85,32 (5,00)*
79,10 (10,75)*

Kontrol Grubu
84,28 (9,50)*
86,40 (13,50)*
86,32 (11,50)*
84,84 (11,00)*
83,92 (14,00)*
84,76 (7,50)*
85,04 (10,50)*
76,24 (15,00)*

<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001

Parafoveal ganglion hiicre tabakasi (GHT) ve i¢ pleksiform tabakasi (IiPT) kalinhklarinin

Uc grup arasinda ayri ayri tim kadranlarini kiyaslayan grafik asagida gosterilmistir (Grafik 4).
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Grafik 4: Parafoveal ganglion hiicre tabakasi (GHT) ve i¢c pleksiform tabakasi (iPT)
kalinliklarinin grafiksel karsilastirilmasi
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Ug grup birbirleri arasinda ikiserli olarak tiim kadranlarda parafoveal ganglion hiicre
tabakasi (GHT) ve i¢ pleksiform tabakasi (iPT) kalinliklari agisindan ayr ayri
karsilastirildiklarinda; OYG grubu diger iki grupla karsilastirildiginda istatistiksel olarak
anlaml distk bulunurken (p=0,001 veya p<0,001), NF-1 grubu ile kontrol grubu arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (Tablo 8).

Tablo 8: Parafoveal ganglion hiicre tabakasi (GHT) ve ic pleksiform tabakasi (iPT)
kalinhiklarinin gruplar arasinda istatistiksel olarak karsilastiriimasi

P Optik Gliom — NF-1  Optik Gliom — K. Grb NF-1 - K. Grubu

S <0,001 <0,001 0,908

S, 0,001 <0,001 0,598

S; <0,001 0,001 0,894

Sa <0,001 <0,001 0,344

Ss <0,001 <0,001 0,592

Se <0,001 <0,001 0,526
Ort. GHT-IPT <0,001 <0,001 0,803
Min. GHT-IPT <0,001 <0,001 0,605

Dort kadran retina sinir lifi tabakasi kalinlik degerleri altta tabloda goruldigi gibi olup
Uc¢ grup arasinda karsilastirildiklarinda, dort kadranda ve ortalama RSLT kalinliklari agisindan
istatistiksel olarak anlamh fark bulunmustur (p<0,001) (Tablo 9).
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Tablo 9: Dort kadran retina sinir lifi tabakasinin karsilastirilmasi;

Optik Gliom NF-1 Kontrol Grubu p
inferior 83,80 (64,50)* 116,23 (23,00)* 127,52 (31,00)* <0,001
Superior 80,42 (60,00)* 117,53 (27,50)* 123,82 (21,00)* <0,001

Nazal 49,61 (18,00)* 69,03 (13,00)* 72,78 (25,00)* <0,001
Temporal 53,04 (17,00)* 66,11 (21,50)* 63,65 (16,00)* <0,001
Ort. RSLT 66,66 (35,00)* 92,23 (12,50)* 97,13 (8,00)* <0,001

*ortalama (interquarter range)

Dort kadran retina sinir lifi tabakasinin kalinhklarinin ¢ grup arasinda ayri ayri tim
kadranlarini kiyaslayan grafik asagida gosterilmistir (Grafik 5).

Grafik 5: Dort kadran retina sinir lifi tabakasinin grafiksel karsilastirilmasi
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Ug grup birbirleri arasinda ikiserli olarak tiim kadranlarda retina sinir lifi tabakasinin
kalinhiklari agisindan ayri ayri  karsilastirildiklarinda; OYG grubu diger iki grupla
karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli sekilde disik bulunurken, NF-1 grubu ile
kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (Tablo 10).

Tablo 10: Dort kadran retina sinir lifi tabakasinin gruplar arasinda istatistiksel olarak
karsilastirilmasi

P Optik Gliom — NF-1  Optik Gliom — K. Grb NF-1 - K. Grubu
inferior 0,001 <0,001 0,049
Superior <0,001 <0,001 0,372
Nazal <0,001 <0,001 0,583
Temporal 0,001 0,014 0,760
Ort. RSLT <0,001 <0,001 0,113

Calismamizda; OYG grubu hastalar NF-1 ve kontrol grubu hastalarla karsilastirildiginda
gdrme keskinliginin (logMar), ortalama GHT-IPT ve minimum GHT-IPT kalinliklari ve ortalama
makula hiicre kalinlklari ve ortalama RSLT kalinliklari ile negatif korelasyon gosterdigi
gortlmustir. Yani yukarida bahsedilen OKT degerlerinin hepsindeki artis goérme
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keskinligindeki artis ile, azalis ise azalmayla birlikte gorilmistir. Ortalama GHT-IPT ve
minimum GHT-IPT kalinliklari, ortalama makula hiicre kalinliklari ve ortalama RSLT
kalinliklarinin hepsi de birbiriyle pozitif korelasyon géstermistir (Tablo 11).

Tablo 11: Parametreler arasindaki korelasyon katsayisi degerleri;

GK
Kiip Hacmi

Ort. Kiip
Kalinhgi
Ortalama
GHT-iPT
Minimum
GHT-IiPT
Ortalama
RSLT

GK

1.000*

-0,529*

-0,530*

-0,475*

-0,528*

-0,549*

Kiip Hacmi

-0,529*
1,000*
0,998*
0,740*
0,687*

0,728*

Ort. Kiip
Kalinhgi
-0,530*
0,998*
1,000*
0,737*

0,687*

0,726*

Ortalama
GHT-iPT
-0,475*

0,740*
0,737*
1,000*
0,815*

0,796*

*korelasyon katsayisi, tiim degerlerde istatistiksel analiz p=0,001dir.

Grafik 6: Parametreler arasindaki korelasyon grafikleri
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TARTISMA

OYG tanili gocuklarin oftalmolojik muayeneleri ve takibi bir¢ok nedenden dolayi
oldukg¢a zordur. OYG’li hastalarin ¢ogu tipik olarak 1 ila 8 yaslar arasindadir ve bu tir
hastalarda 6zellikle non verbal donemde gérme keskinligi muayenesi oldukca zordur *’. Buna
ek olarak NF-1’e ikincil OYG hastalarinda gecikmis kognitif fonksiyonlar ve davranis
bozukluklari da muayeneyi glglestirmektedir. Kiguk vyas grubu c¢ocuklarin OYG
progresyonunun takibi icin gerekli gorme alani testini de yapmalari zordur.

NF-1, diinya lzerinde 3500 ¢ocuktan 1’inde goriilen otozomal dominant gegisli coklu

sistemik tutulum goésteren bir hastaliktir ’

. Tium okdler tutulumlar arasinda, OYG gorsel
fonksiyonu en fazla etkileyen tutulumdur. OYG malign olmamasina ragmen optik sinire basi
yaparak gorsel fonksiyonlari ilerleyici sekilde bozmaktadir ! NF-1 tanili hastalarin yaklasik
%15’i optik yolagin dusik-dereceli pilositik astrositomuna sahiptir. OYG’li hastalarda gérme
kaybi timoriin uzanimina ve yerlesimine baghdir . 0vG genellikle 6n gérme yollarini (optik
sinir, kiazma ve optik traktus) tutarken nadiren optik radyasyo ve lateral genikulat gibi

posterior gorme yollarini tutan olgular da vardir.

OYG tani ve takibinde bir¢ok gecerli yontem bulunmaktadir. Bunlar klinik muayene,

421998  Okiiler koherens

gorsel uyarilmis potansiyeller (VEP) ve MRG’yi icermektedir
tomografi (OKT) retina sinir lifi tabakasi, makula ve ganglion hiicre tabakasindaki
degisiklikleri hizli, ucuz, objektif ve non-invaziv bir teknikle inceleyebilmektedir. Cocuk yas
grubunda OKT ile 6lglim yapmanin zorluklari olmakla birlikte cocuk yas grubunda SD-OKT
cihazinda normativ data mevcut degildir. Tark ve ark.’nin 99 Turkiye’de yapmis olduklar
calismada 6 ve 16 yas arasindaki saglikh ¢ocuklarda ilk kez normativ data bildirmisler ve
OKT’nin bu yas grubunda makiiler ve optik sinir hastaliklarinin takibinde basarili bir sekilde

kullanilabilecegini gostermislerdir.

CGalismamizda; OYG’li hastalarin parafoveal makula kalinliklar (fovea kalinligi harig),
ganglion hiicre tabakasi ve i¢ pleksiform tabakasi kalinhklari, retina sinir lifi tabakasi
kalinlarinin tim kadranlarinda OYG olmayan NF-1 hastalari ile kontrol grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli sekilde ince bulunmustur. OYG olmayan NF-1 hastalari ile kontrol
grubu arasinda tim parametrelerde istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir.

Benzer sekilde Chang ve ark.’i 100

yapmis olduklari calismada optik gliomu mevcut olan
NF-1 hastalarinin, optik gliomu olmayan NF-1 hastalari ve saglkli cocuklara gére ortalama
RSLT ve makula kalinhklarinin daha ince gorildiglini ve optik gliomu olmayan NF-1 hastalari

ile saghkh bireyler arasinda anlamli fark bulunmadigini géstermislerdir.

Cocuk hastalarda gorme kaybinin hasta tarafindan ifadesi oldukg¢a zordur. Clinki bu
hastalar gérme kaybini farkinda olmayabilirler veya tarif edemeyebilirler. Kooperasyonlari
disik oldugu icin bu hastalarda 6zellikle non verbal donemde klinik muayene veya gérme
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alani testleriyle de gérme kaybini anlamak zordur. Tim bu nedenlerden dolayr OKT hizli ve
objektif olmasi nedeniyle gérme alani testine gore daha az zaman gerektirir ve daha objektif
bir sonug verir.

OYG tanisinda beyin MRG hala altin standart gorintileme teknigi olmasina ragmen,
gorme keskinliginde azalma ve proptozis gibi bulgular yoklugunda yapilmasi 6nerilmez
2746101 - oyG gorintiuleme tekniklerinde goérilir hale gelmeden 6nce gorsel bozukluk
yapabilmektedir ve OYG gorsel semptom veya bulgu vermeksizin radyolojik ilerleme

gosterebilmektedir %2

. Ek olarak; hayatin ilk yilinda gelisen semptomatik OYG normal
gorilebilmektedir. Bundan dolayi infant ve erken ¢ocukluk evrelerindeki hastalarda normal
gorintileme bulgular optik sinirin veya kiazmanin timoérden yoksun oldugu anlamina

102

gelmemektedir . Bu durumlarda kontrast boya ile yapilan gériintileme tekniklerine ihtiyag

vardir. Bu da ek sedasyon ve kontrast madde alerjisi yan etkileri anlamina gelmektedir.

Diger tani yontemi olan VEP’e gore ise uygulanabilirligi ve ulasilabilirligi daha kolaydir.
Bircok ¢alismada OYG tespitinde VEP kullanmiglar ve duyarliigini %67 ile %93 arasinda
6zgunluguni ise %60 ile %87 arasinda bulmuslardir. % Anormal gérsel fonksiyon
Olciminde VEP non-invaziv ve fizyolojik metod olmasina ragmen, givenilir ve tecribeli

103,104

elektrofizyolojist bulmak oldukga zordur . OYG’nin takip ve tanisinda VEP kullanmanin

diger bir sinirlamasi ise gorme keskinliginde degisiklik olmadan amplitiidlerdeki kiiglk
degisiklikleri tespit etmenin oldukga zor olmasidir 74

Genellikle, OYG’de kemoterapi tedavisine ¢cocugun gorsel fonksiyonlarinda bozukluk
oldugunda baslanmaktadir 1 Bu durum hicbir zaman gérme kaybi yasamayacak hastalarin
gereksiz tedaviden kurtulmasini saglarken, 6te yandan tedavinin baslanmasi igin ¢ocugun
gorme kaybini tariflemesini beklemek cogu kez koti gorsel fonksiyonlarla sonuglanmaktadir.
Tedaviye baslandiginda optik sinir soluklugunun bulunmasi kéti gorsel sonugla birliktedir.
NF-1'e ikincil OYG hastalar, sporadik vakalara gore tedaviye daha kotli cevap
vermektedir *°.

Fisher ve ark.1 *° tedaviye baslama yasinin kiiciik olmasinin (2 yasin altinda) kot
gorsel sonugla ve tedaviye kotl cevapla iliskili oldugunu gostermislerdir. Bu faktorler
cocuklarda gorme keskinliginin seyrini objektif olarak degerlendirebilen bir olglime ihtiyac
oldugunu gostermektedir. Gorme keskinliginde azalmaya neden olan timérlerde bu durumu
erken saptamak, gérme kaybi yasanmadan tedaviye erken baslanmasina firsat verecektir.

"1 197 yaptiklari calismada GHT-IPT élgtimlerinin gérme keskinligini gosteren

Gu ve ark.
en ideal marker oldugunu gostermislerdir. GHT-IPT’nin OYG’li hastalarda gérme keskinligi
dislik olanlarla gorme keskinligi normal olanlar arasinda RSLT’ye gore istatistiksel olarak
daha anlamli oldugunu gostermislerdir. Gorme keskinligi normal olan OYG’li hastalarda GHT-
IPT degerlerinde ilerleyici diisiis oldugu zaman erken tedaviye baslanmasi gerektigini ifade

etmislerdir.
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Topgu ve ark.’nin 108 yapmis olduklari galismada OYG’li hastalarda gérme keskinligi az
olan ve normal olanlar arasinda RSLT agisindan anlamli fark bulunmazken; makula kalinliklari
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur. Bu c¢alismada ortalama RSLT
kaliniginin hem disik gérme keskinligi olanlarda hem de normal gorme keskinligi olan
grupta kontrol grubuna gore anlamli fark bulunurken, makuler hacim agisindan sadece disiik
gorme keskinligi olanlarda kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur.
Boylelikle asemptomatik OYG'li hastalarin takibinde RSLT kalinligi kullanilabilir, ancak ek
gorintileme teknigine ihtiyag vardir seklinde yorumlamiglardir.

OKT ol¢climleri OYG siphesi olan hastalarda klinik muayene ile birlikte hastaligin
takibinde kullanilabilir. Ornegin OYG siiphesi olan bir hastada sinirda incelmis OKT dlgiimleri
mevcut ise zaman kaybetmeden, gorsel fonksiyonlar kétililesmeden tedaviye baslama
konusunda uyarici olabilir. Bu kritik bir asamadir ¢linkii gorme keskinligindeki azalma ge¢
tedavi sonrasi maalesef tekrar geri gelmemektedir. OYG sliphesi takibinde non-invaziv ve
ucuz bir tetkik olan OKT ile tarama yapilabilir, boylelikle pahali ve anestezi gibi yan etkileri

109

olan MRG tekniginden kaginilmis olur =~. OKT kolay ve risk icermemesi nedeniyle pediatrik

yas grubunda uzun dénemde kullanilmaya olanak saglamaktadir.

OYG'li ¢ocuklarda GHT-IPT kalinhgindaki azalma ile gérme kaybi arasindaki zamanlama
tam olarak bilinmemektedir. Travmatik optik néropati olgusu ciddi gérme kaybi ile sonuglanir
ama tetkik edilebilir RSLT ve GHT-IPT kalinhigindaki degisiklikler travmadan 2-3 hafta sonra

110,111,112

gerceklesir . OYG'li bircok hastada ciddi gorme kaybi mevcutken OKT degerlerindeki

degisikliklerin ayni zamanda gergeklesecegi ile ilgili bilgi mevcut degildir.

OYG'li ¢ocuklarda GHT-IPT kalinliginin &lgiimiiniin  RSLT &él¢iimiine gdre bircok
avantajlari vardir. Optik sinire veya kiazmaya yerlesen timorlerde optik sinirde 6deme bagli
RSLT oldugundan kalin dlgiiliirken, GHT-IPT kalinhigi optik sinir 6deminden etkilenmez. Ayni
zamanda RSLT gérme alanindaki bircok yerin aksonlarinin toplamini temsil ederken, GHT-IiPT
kalinhgl gérme alanindaki spesifik bir lokasyonu temsil etmektedir 113114 RSLT tabakasi GHT-
IPT kompleksine gére kan damarlarindan ve refraktif kusurdan daha fazla etkilenmektedir
3 Bizim calismamizin eksikliklerinden birisi OKT parametrelerinin birbirine Gstunliigi

acisindan degerlendirilmemis olmasidir.

Biz de bu calismamizda OYG’'nin (NF-1'e ikincil veya sporadik), hastalarin gorsel
fonksiyonuna olan etkisini OKT cihazi ile parafoveal makula kalinliklarini, RSLT kalinliklarini ve
parafoveal GHT-IPT kalinliklarini 6lcerek degerlendirdik ve bu degerlerin gérme keskinligi ile
korelasyon gosterip gostermedigini arastirdik. Calismamiz bu olgularda OKT cihazi ile ayri ayri
3 parametrenin birlikte incelendigi literatirdeki tek calisma olmasi ile diger calismalardan
ayrilmaktadir. Calismamizin sonuglari literatirdeki daha 6nceden yapilmis calismalarla

 yapmis olduklari calismayla benzer

benzerlik gostermektedir. Chang ve ark’larinin®
sonuclar elde edilmistir. Gu ve ark.larinin®”’ yaptigl c¢alismada GHT-IPT ve RSLT, OYG'li
hastalarda bizim c¢alismamizda da oldugu gibi disitk bulunmakla birlikte; bizim

calismamizdan farkli olarak GHT-IPT 6lciimlerinin RSLT’ye gére daha anlaml oldugunu
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® ise OYG'li hastalari makula kalinhgr ve RSLT agisindan

gostermislerdir. Topgu ve ark.’lar™®
degerlendirmis, bizim calismamizda da oldugu gibi RSLT kalinligini bu hasta grubunda saglkli
kontrol grubuna gore dusik bulmuslar ve RSLT kalinliginin hastaligin takibinde ek
gorintileme teknigi ile beraber kullanilabilecegini bildirmislerdir. Bizim ¢alismamizda gérme
keskinliginin ayri ayri bu 3 parametreyle korele oldugu gorilmistir. Bu parametrelerin
birbiriyle de korele oldugu gosterilmis olup; ¢alismamizin eksikliklerinden birisi bu

parametrelerin birbirine Gstlnligu acisindan degerlendirilmemis olmasidir.

Sonu¢ olarak; OYG mevcut olan (NF-1'e ikincil veya sporadik) hastalarda timoriin
progresyonu ve hastaligin takibi agisindan OKT; non-invaziv, hizli, ucuz ve objektif olmasi
yoniyle diger tetkiklere gore avantajlidir. Parafoveal makula kalinligi, RSLT kalinhgi ve GHT-
IPT kalinlik degerlerinin hepsinde ayri ayri OYG’li hastalarda OYG olmayan NF-1 hastalarina
ve kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli fark mevcutken; OYG olmayan NF-1
grubu ile kontrol grubu arasinda anlaml fark izlenmemistir. Buna ek olarak bu 3 parametre
gorme keskinligi ile korelasyon gostermekle birlikte bu degerlerin hepsi hastalarin takibinde
kullanilabilir.

OKT olglmlerinin; OYG sliphesi olan hastalarda klinik muayene yaninda hastaligin
takibinde kullanilabilecegi daha genis c¢apl vaka serileri ile vyapilacak ¢alismalarla
gosterilebilir.
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OZET

Amag: Bu calismada Optik yolak gliomlu (OYG) (sporadik veya NF-1'e sekonder) hastalarin,
OYG’si olmayan NF-1 ve saglkli kontrol grubu ile OKT olglimlerinin karsilastiriimasi
planlanmistir.

Metod: Bu prospektif, olgu-kontrol grubu calismasina; 27 hasta (13 OYG ve 14 OYG olmayan
NF-1) ve 13 saghkli kontrol grubu dahil edilmistir. Gruplar arasinda retina sinir lifi tabakasi
(RSLT), makuler kalinlk ve ganglion hiicre tabakasi- i¢ pleksiform tabaka (GHT-IPT) kalinliklari
OKT ile 6lclilmis ve sonuclar karsilastiriimistir.

Sonuglar: OYG grubunda makuler kalinlik, kontrol grubu ve OYG’si olmayan NF-1 grubuna
gore istatistiksel olarak anlamli diisiik bulunmustur (p<0.001). OYG grubunda GHT-IPT
kalinliginin tim kadranlari, kontrol grubu ve OYG’si olmayan NF-1 grubuna gore anlamh
olarak disik bulunmustur (p<0.001). OYG grubunda RSLT kalinliginin doért kadrani da,
kontrol grubu ve OYG’si olmayan NF-1 grubuna gore anlamli olarak diisik bulunmustur
(p<0.001). Gorme keskinligi (logMar) ile tim bu parametreler ( makuler kalinlik, RSLT ve
GHT-IPT) arasinda anlamli olarak negatif korelasyon bulunmustur. Parametrelerin hepsinin
birbiriyle pozitif korelasyon gosterdigi tespit edilmistir.

Tartisma: Literatiirde ayri ayri (ic parametrenin ( makuler kalinlik, RSLT ve GHT-iPT) birlikte
incelendigi buna benzer c¢alisma bulunmamaktadir. OKT o6l¢limlerinin; OYG sliphesi olan
hastalarda klinik muayene yaninda hastaligin takibinde kullanilabilecegi daha genis ¢apli olgu
serileri ile yapilacak ¢alismalarla gosterilebilir.
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ABSTRACT

Purpose: To compare the optical coherence tomography (OCT) findings of optic pathway
gliomas (OPGs) (sporadic or secondary to NF-1) patients with neurofibromatozis (NF-1)
witout OPGs and healthy controls.

Methods: Prospective, case-control study; 27 patients (13 were OPG and 14 were NF-1
without OPG) and 13 control subjects were included. Retinal nerve fiber layer (RNFL) and
macular thickness and ganglion cell layer — inner plexiform layer (GCL-IPL) thickness findings
measured with OCT and the results were compared between groups.

Results: Macular thickness was significantly lower in the OPGs group than in the control
groups and NF-1 patients without OPGs groups (p<0.001), GCL-IPL thickness was found lower
in OPGs than in the control groups and NF-1 patients without OPGs groups(p<0.001), and
RNFL thickness was also found lower in OPGs than in the control groups and NF-1 patients
without OPGs groups (p<0.001). There was statistical significant negative correlation
between visual acuity (logMar) and all the other parameters (macular thickness, RNFL and
GCL-iPL thickness). All parameters have been found to positively correlated with each other.

Conclusion: In the literature, there are no similar studies that three separate parameters
(macular thickness, RNFL and GCL-iPL thickness) examined together. OCT measurements can
be used to monitoring the disease in patients with suspected OPGs however it should be
shown with larger case series.
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