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Septo-Optik Displazi: Olgu Sunumu
Septo-Optic Dysplasia: A Case Report
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Ozet

On sekiz yagindaki erkek hasta sag gozde gorme kaybi, sol giozde bulanik gérme sikayeti ile kliniZimize bagvurdu. Gorsel uyarilmig
potansiyeller testinde (PVEP), saf gozden yanit alinamadi, sol gozde pl00 latansinda anlamli uzama tespit edildi. Beyin manyetik
rezonans goriintiilemede (MRG), her iki optik sinir kalibrasyonunda incelme, septum pellucidum yoklugu ve her iki yan ventrikiil
frontal boynuzlarinda sekil bozuklugu goriildii. Septo-optik displazi (SOD) oldukga nadir géziikmesine ragmen, tek tarafli veya iki
taraflt gorme sikayetlerinin varliZinda, ozellikle optik sinir hipoplazisi de mevcut ise akilda bulundurulmalidir. (Turk J Ophthalmol
2014; 44: 246-8)

Anahtar Kelimeler: Septum pellucidum, optik sinir hipoplazisi, PVEP

Summary

An 18-year-old male patient was admitted with loss of vision in the right eye and blurred vision in the left eye. The right eye did not
respond to the stimuli in the pattern visual evoked potentials (PVEP) test, and there was a significant delay in the p100 latency in
the left eye. Cranial magnetic resonance imaging (MRI) showed a decrease in the calibration of both optical nerves, absence of septum
pellucidum, and deformity in both frontal horns of the side ventricles. Despite the rare incidence of Septo-optik displazi (SOD), it
should be considered in cases of unilateral or bilateral visual complaints, especially if optical nerve hypoplasia is also present. (Turk J
Ophthalmol 2014; 44: 246-8)
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son bir yil i¢cinde zamanla artig gosterdigi 6grenildi. Hastada
herhangi bir bilyiime, gelisme geriligi goriilmedi.

Yapilan oftalmolojik muayenede sag gézde 1sik hissi yoktu,
sol gozde gorme keskinligi tam diizeyindeydi. Goz ici basinglari
(14/16 mmHg) normal sinirlardaydi. On segment muayenesi,
her iki gozde dogaldi. Fundus muayenesinde sag gozde optik
disk ¢apr sol goze gore kiigiik izlendi ve her iki gz damarlarinda
kivrimlanma artist mevcuttu (Resim 1a,b). Fundus floresein
anjiyografisinde (FFA); retina ve optik sinirde patolojik bir durum
izlenmedi (Resim 1¢). Heidelberg Retina Tomografisi (HRT) ile
degerlendirmede sag gdzde disk alani 0,75 mm?2, sol gézde 1,07
mm? bulundu (Resim 2a,b). Gorsel uyarilmis potansiyeller

Giris

Septo-optik displazi (SOD) ilk defa Morsier tarafindan
tanimlanmig olup, optik sinir hipoplazisi, septum pellucidum
yoklugu ve/veya hipofiz bezinde fonksiyon bozuklugu ile
karakterizedir.] SOD nadir bir anomali olup, her iki cinste
esit siklikta goriilmektedir. Bildirilen siklik 10000 dogumda
birdir.23 SOD ile birlikte biiyiime geriligi, afebril nébet,
gorme bozuklugu, uyku bozuklugu, puberte prekoks, anosmi,
sensorindral isitme kaybi ve kardiyak anomaliler gibi degisik
fenotipler de ortaya cikabilir.4,3

Olgu Sunumu

On sekiz yagindaki erkek hasta sag gozde gorme kaybi ve sol
gozde ara sira ortaya gikan bulanik gorme sikayeti ile klinigimize
bagvurdu. Anamnezden hastanin sag gozdeki gorme kaybinin

(PVEP) testinde sag gdzde uyari olusturulamads sol gézde P100
latans degeri 126 ms bulundu (Resim 3). Klinigimizin ortalama
P100 latans degeri 101 ms idi ve olgumuzun sol géz P100
latansinda belirgin uzama mevcuttu. Beyin manyetik rezonans
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goriintillemesinde (MR), her iki optik sinir kalibrasyonunda

incelme, septum pellucidum yoklugu ve her iki yan ventrikiil

frontal boynuzlarinda sekil bozuklugu goriildii (Resim 4a,b).
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(septum pellucidum agenezisi

Hipofiz bezi ve korpus kallozum mortfolojisi normal izlendi.
Hastanin hipofiz hormonlar1 (FSH, LH, TSH, GH, ACTH) ve
ndrolojik muayenesi normaldi.

Tartisma

SOD'nin iki temel 6zelligi; optik sinir hipoplazisi ve septum
pellucidum yoklugudur. Optik sinir hipoplazisinde; optik disk alani
kiiciik olmasina ragmen, retina damarlari normal kalinlikta, fakat
kiveimlart artmug olabilir.6 Gérme degiskendir, 1sik persepsiyonu
ile 10/10 arasinda olabilir.” Olgumuzda sag gézde 151k hissi yoktu
sol gozde gorme 10/10 diizeyindeydi ve her iki goz damarlarinda
kivrimlanma artigt mevcuttu. Optik disk hipoplazisi siklikla beyin
orta hat yapularini tutan santral sinir sistemi anomalileri ile birlikte
goriiliir.” Bu hastalarda hipofiz hormon diizeylerinde bozukluk
goriilebilir. Siklikla biiylime hormonu eksikliginin eglik ettigi
hipopitiiitarizm goziikmekle birlikte, normal hipofiz fonksiyonlarina
sahip olgular da vardir.8,9 Olgumuzda hipofiz hormon diizeyleri
normal sinirlardaydi ve hipofizde anatomik defekt yoktu.

Vakalarin ¢ogu sporadiktir. Fakat ailesel formlar1 da
goriilebilmektedir. Sporodik vakalarin etiyolojisinde gebelikte
gecirilen viral enfeksiyonlar, teratojen ajanlar, antikonvulzan
ilaglar, ilag suiistimali, vaskiiler veya dejeneratif hasarlar sorumlu
tutulmugtur.10 Ozellikle embriyogenezin 4. ve 6. haftalari en
kritik donemlerdir. Prenatal vaskuler hasar pek ¢ok kongenital
anomalinin ana nedenidir. SOD ile beraber ensefalosel, corpus
callosum agenesi, enoftalmi, tiroid hipoplazisi, pes ekinovarus gibi
bozukluklarin goriilmesinin nedeni prenatal dénemdeki vaskiiler
hasarlar olabilir.5,9,11 SOD’de genetik faktorler tanimlanmakla
birlikte, bircok hastada etiyoloji aydinlatilamamistir.6 HESX1
ve SOX2 genlerinde mutasyon gosterilmistir.12,13 SOX2 gen
mutasyonu varliginda enoftalmi gozitkmekle birlikte bu durum
ozellikle bilateral enoftalmiye yol acar.14 SOD ile iligkili olarak
fronto-etmoid ve sfenoidal bolgede ensefalosel bildirilmistir.15,9
En sik goziitken norolojik klinik belirti ve bulgular serebral palsi
ve epileptik nobetler iken sadece basg agrisi da hastaliga eglik
edebilir.16,9

SOD’de hafif, orta ve agir diizey gorme kayiplari
bildirilmistir.48,9 Fakat gérme kaybinin seyri hakkindaki bilgiler
yetersizdir. SOD'de goz tutulumu genellikle tek tarafli olmasina
ragmen nadir de olsa iki tarafli tutulum goriilmektedir.4 Olgumuzda
normal optik sinir bagi parametreleriylel7 karsilastirildiginda sag
gbzde daha belirgin olmak iizere her iki optik sinirde hipoplazi
mevcuttur. Ayrica sol goz P100 latansinda belirgin uzamanin
goriilmesi sol goziinde etkilenmis olabilecegini diigiindiirmektedir.
SOD ozellikle cocuklarda ve genglerde tek tarafli veya iki tarafli
gorme sikayetlerinin varliginda, nadirde olsa kargilagilabilecek bir
konjenital anomali olarak akilda bulundurulmalidir.
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