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Straatsma Sendromu: Gorme Keskinligi Prognostik
Faktorleri Dikkate Alinmali mi? Olgu Sunumu

Straatsma Syndrome: Should Visual Prognostic Factors Be Taken into

Account? A Case Report

©® Mehmet Orkun Sevik, ® Aslan Aykut, ® Niyazi Fatih Karaman, ® Ozlem Sahin

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklar1 Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Oz

Straatsma sendromu, miyelinize retinal sinir lifi, miyopi ve ambliyopi triadindan olusmakta ve strabismus, nistagmus, hipoplastik
optik sinir ve iris heterokromisi bu sendroma eglik edebilmektedir. Anizometropinin derecesi, strabismusun varlig:, miyelinizasyonun
genisligi, ve makiiler tutulumun varlig: literatiirde Straatsma sendromu olgularinda ambliyopi i¢in uygulanan kapama tedavisi sonrast
gorme keskinligi acisindan kotii prognoz ile iligkilendirilmistir. Bu bildirinin amaci, kapama tedavisine farkls yanitlar aldigimiz iki
Straatsma sendromu olgusunu sunmak ve tedavi yanitlarini literatiirde bildirilen kapama tedavisi sonrast gérme keskinliginin prognostik
faktorlerine gore tartigmaktir.

Anahtar Kelimeler: Ambliyopi, miyelinize retinal sinir lifi, straatsma sendromu, prognostik faktérler

Abstract

Straatsma syndrome is the triad of myelinated retinal nerve fibers, myopia, and amblyopia and may be associated with strabismus,
nystagmus, hypoplastic optic nerve, and heterochromia iridum. The degree of anisometropia, presence of strabismus, extent of
myelination, and macular involvement have been reported to be associated with poor visual acuity after occlusion therapy for amblyopia
in this syndrome. Here we present two cases of Straatsma syndrome with different responses to occlusion therapy and discuss their

treatment responses according to prognostic factors for post-occlusion visual acuity.
Keywords: Amblyopia, myelinated retinal nerve fibers, straatsma syndrome, prognostic factors

Giris

Straatsma sendromu ilk olarak Straatsma ve ark.' tarafindan
1979 yilinda miyelinli retina sinir lifleri (MRSL) ile iligkili tek
tarafli miyopi, ambliyopi ve sagilik goriilen 4 hastadan olusan
bir olgu serisinde tanimlanmigtir. Artan literatiir bilgisi ile
birlikte MRSL, miyopi ve ambliyopi triadi artik Straatsma
sendromu olarak kabul edilmektedir.? Ancak, sasilik, nistagmus,
hipoplastik optik sinir, heterokromi iridum gibi ek bulgular
da bildirilmigtir ve bu bulgularin varligi sendrom tanisini
degistirmemektedir.>** Ancak bu sendromun, miyopi yerine
hipermetropinin izlendigi ve “ters Straatsma sendromu” olarak

adlandirilan bir varyasyonu da bildirilmistir.” Genellikle tek
tarafli olmakla birlikte bilateral geleneksel ve ters Straatsma
sendromu olgular1 da literatiirde yer almaktadir.

Sendromun en zorlayict kismi eglik eden ambliyopinin
tedavisidir. Ileri diizeyde anizometropi, sasilik, yaygin
miyelinasyon ve makiila tutulumunun kapama tedavisinden
sonra kotii gorme keskinlifi sonuglari ile iligkili oldugu
bildirilmektedir.>"%?

Bu olgu sunumunda iki geleneksel Straatsma sendromu
olgusu sunulmakta ve literatiir bilgisine gore hastalarin kapama

tedavisine verdikleri yanitlar tartigilmakeadir.
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Sevik ve ark. Straatsma Sendromunda Gérme Prognozu

Olgu Sunumlar1

Olgu 1

Sekiz yaginda kiz ¢ocugu sag gozde 1 yildir siiren bulanik
gorme oykiisii ile klinigimize yonlendirildi. Hastanin aile
oykiisiinde ozellik yoktu. Muayenede hastanin en iyi diizeltilmis
gorme keskinligi (EIDGK) sag gozde 6/120 ve sol gozde
6/6 idi. Sikloplejik refraksiyon sag gozde -3,00 dioptri (D)
ve sol gozde -0,25 D idi. Pupil refleksleri esit ve simetriketi,
rolatif afferent pupilla defekti yoktu. Kapama-a¢cma ve alternan
kapama testleri hem uzak hem yakin fiksasyon i¢in normaldi.
Bilateral biyomikroskobik muayene ve Goldmann aplanasyon
tonometrisi sonuglart normal sinirlar igindeydi. Sag goziin dilate
fundus muayenesinde iist arkat boyunca 5 saat kadrant MRSL
ve alt arkat boyunca 4 saat kadrani MRSL goriildii. Makiila
korunmus, fovea reflesi ve optik disk normaldi (Sekil 1a). Sol
goziin dilate fundus muayenesi normaldi (Sekil 1b). Spektral-
domain optik koherens tomografi (SD-OKT; Heidelberg
Spectralis, Heidelberg Engineering GmbH, Almanya) ile sag
gozde etkilenen alanlarda dig retina detaylarini gizleyen bir golge
olusturan hiperreflektif MRSL izlenirken (Sekil 1c) fovea normal
goriiniimdeydi (Sekil 1d). Sag gozde fundus otofloresan (FOF)
goriintillemede (Heidelberg Spectralis, Heidelberg Engineering
GmbH, Almanya) MRSL'ye karsilik gelen alanlar hipootofléresan
olarak saptand: (ekil le). Sol gozde SD-OKT ve FOF'de anlamli

ozellik izlenmedi. Optik biyometri ile degerlendirilen aksiyel
uzunluklar (Lenstar, Haag - Streit, Koeniz, Switzerland) OD’de
25,02 mm ve OS’de 22,96 mm idi.

Hastaya, Straatsma sendromu ile iligkili anizometropik
ambliyopi tanisiyla en iyi gozliik diizeltmesi ile giinde dort saat
sol goz kapama tedavisi baglandi. Ancak, hastanin uyumuna ve
ebeveynlerin kapama tedavisine aktif katilimina ragmen, ilk
bagvurudan 1 yil sonra, hastanin EIDGK’si OD'de 6/120 olarak
kald:.

Olgu 2

Alt yagindaki erkek ¢ocuk klinigimize rutin muayene igin
bagvurdu. Hasta dykiisiinden 1 y1l 6nce bagka bir klinik tarafindan
gozliikle diizeltme ve kapama tedavisinin onerildigi, ancak
ozellik yoktu. Muayenesinde EIDGK sag gozde 6/6, sol gozde
6/30 idi. Sikloplejik refraksiyon, sag ve sol gozde sirasiyla
-1,00 D ve -3,25 D idi. Pupil refleksleri esit ve simetrikti,
rolatif afferent pupilla defekti yoktu. Bilateral biyomikroskobik
muayene ve Goldmann aplanasyon tonometrisinde 6zellik
saptanmadi. Kapama-acma ve alternan kapama testleri hem
uzak hem vyakin fiksasyon igin normaldi. Sag gozde dilate
fundus muayenesi normaldi (Sekil 2a). Sol goziin dilate fundus
muayenesinde optik diskin tist kismint oblitere ederek baglayan
ve tlist arkat boyunca 6 saat kadrani uzanan MRSL saptand:.

Sekil 1. Olgu 1'in renkli fundus fotograflari, spektral domain optik koherens tomografi (SD-OKT) ve fundus otofloresans (FOF) goriintiileri. a) Miyelinli retina sinir
liflerini (MRSL) gésteren sag fundus goriintiisii. b) Sol fundus goriintiisii normal goriiniimdedir. ¢) Alt temporal vaskiiler arkat boyunca hiperreflektif miyelinli retina sinir
lifleri (ok uglar1) iceren bir retina boliimiinii gosteren SD-OKT gériintiisii. d) Normal foveay: gosteren SD-OKT goriintiisii. €) FOF'de MRSL'ye kargilik gelen alanlarda

hipootofloresans izlenmektedir
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Makiila etkilenmemisti ve fovea reflesi normaldi (Sekil 2b).
SD-OKT ile sol gozde etkilenen alanlarda dig retina detaylarint
gizleyen bir golge olugturan hiperreflektif MRSL izlenirken (Sekil
2¢) fovea normal goriiniimdeydi (Sekil 2d). FOF goriintiilemede
sol gozde MRSL'ye karsilik gelen alanlarda hipootofloresans
saptandi (ekil 2e). Sag gozde SD-OKT ve FOF'de herhangi bir
bulguya rastlanmadi. Optik biyometri ile degerlendirilen aksiyel
uzunluklar sag gozde 24,40 mm ve sol gozde 25,51 mm idi.

Hastaya, Straatsma sendromu ile iligkili anizometropik
ambliyopi tanisiyla en iyi gozlik diizelemesi ile giinde iig
saat sag goz kapama tedavisine baglandi. Hastanin uyumu ve
ebeveynlerin kapama tedavisine aktif katilimi ile, hastanin
EIDGKsi ilk bagvurudan 1 yil sonra sol gézde 2 sira artarak
6/15’e yiikseldi.

Tartisma

Nadir goriilen bir lezyon olan MRSL, Straatsma ve ark.'
tarafindan yapilan ve 3.968 ardigtk otopsinin dahil edildigi
bityiik bir ¢aligmada, bireylerin sadece %0,98'inde ve gozlerin
%0,54’tinde tespit edilmigtir. Retina sinir liflerinin dagilimini
izleyen cogunlukla beyaz ya da gri-beyaz renkli, tiiysii kenarli
alanlar olarak goriiliir. Bunlar genellikle izole bulgular olmakla
birlikte cesitli okiiler ve sistemik bozukluklarla iligkili de
olabilmektedir.> MRSL genellikle
gorme fonksiyonu tizerindeki etkisi lezyonun yerlesimine ve

asemptomatiktir ve

biiyiikliigiine bagli olarak olduk¢a degiskendir.’

MRSLli hastalarda refraktif miyopiden ziyade siklikla
aksiyel miyopi goriilmektedir.! Literatiirde miyelinasyon
ile olusan bulanik goriintiiniin aksiyel miyopi ve ambliyopi

Sekil 2. Olgu 2'nin renkli fundus fotograflari, spektral domain optik koherens tomografi (SD-OKT) ve fundus otofloresans (FOF) gériintiileri. a) Sag fundus normal
goriiniimdedir. b) Miyelinli retina sinir liflerini (MRSL) gosteren sol fundus goriintisii. ¢) Ust temporal vaskiiler arkat boyunca hiperreflekeif MRSL (ok uglari) iceren bir
retina kesitini gosteren SD-OKT goriintiisii. d) Panelde yesil ¢izgi ile gosterilen ve normal foveaya kargilik gelen retina kesitinden gegen SD-OKT goriintiisii. ¢) FOF'de

MRSL'ye karsilik gelen alanlarda hipootofloresans izlenmektedir
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kisir dongtistinii baglatip baglatmadigi veya bulbusun aksiyel
uzunlugunun artmasinin lamina kribrosanin ge¢ kapanmasina
neden olarak miyelinasyon ve ambliyopiye yol acip a¢cmadig:
konusunda bir fikir birligi bulunmamaktadir.®''*"3 Hayvan
calismalari ve gozlemsel klinik ¢aligmalara gore goziin gelisimi,
sadece foveanin degil, retinanin genis bir boliimiindeki goriintii
kalitesinden etkilenir.'
artmasinin kot retina goriintii kalitesinden kaynaklandig:
teorisi, ters Straatsma sendromu (ambliyopi, hipermetropi, MRSL
ve sasilik) olgulariyla catigmaktadir ve miyelinasyon ve miyopi

Ote yandan, bulbus uzunlugunun

arasindaki etiyolojik iligskinin giiclii bir iligki olmayabilecegini
diigiindiirmektedir.>®

Straatsma sendromunun en kritik ve zorlu kismi ambliyopi
ve tedavisidir. Straatsma sendromunda ambliyopi icin verilen
kapama tedavisi sonras: elde edilen kotii gérme sonuglariyla
ilgili bazi fakeorler vardir. Literatiirdeki biiyiik serilere gore
onemli bir prognostik faktdr anizometropi derecesi gibi
goriinmektedir. Hittner ve Antoszky’ tarafindan yayimlanan
bir olgu serisinde, anizometropi derecesi daha yiiksek
(ortalama -13,00 D) olan hastalar, daha diigiik anizometropi
(ortalama -3,75 D) olan hastalara gore tedavi sonrast daha
diisitk gorme keskinligine sahip olma egilimindedir.
Diger ¢alismalarda da benzer egilimler bildirilmistir.*®?
Olgularimizda her iki hastada da anizometropi nispeten
diisitk olmasina ragmen (Olgu 1'de -2,75 D ve Olgu
2'de -2,25 D), Olgu 1’de anizometropinin daha yiiksek
olmasi, tedavi sonrasi gorme sonucunun daha kotii olmast
ile iligkili bulunmugtur. Ancak Olgu 1'de baglangic gérme
keskinliginin daha diisiikk olmasinin bu sonucu etkilemis
olabilecegi de unutulmamalidir.

Tzole anizometropik ambliyopili hastalarda, kapama
tedavisi sonuglar1 genellikle degiskendir. Ellis ve ark.'" MRSL
hastalarinda yogun tedaviye ragmen kotii gorme keskinligi
sonuglari nedeniyle, bu hastalarda fonksiyonel ambliyopiye ek
olarak organik bir etiyolojinin de mevcut olabilecegini 6ne
stirmiiglerdir. OKT kullanilmaya baglanmadan 6nceki déneme
ait birka¢ makalede bu hastalarin fundus muayenelerinde
makiilanin anormal goriiniimde oldugu bildirilmigtir. Bu da
tedavi sonrast gorme keskinliginin diisitk olmasinin altinda yatan
organik bir etiyoloji oldugunu diistindiirmektedir.’"!'" Straatsma
sendromlu 3 hastadan olusan yakin zamanda yayimlanan bir
olgu serisinde, kotii gorme keskinliZi, elipsoid zon (EZ) kaybi
veya hasart ile iligkilendirilmis ve kotii prognozlu hastalarda
organik patolojinin bununla iligkili olabilecegi varsayllmistir.”
Ancak bizim her iki olgumuzda da EZ'nin normal oldugu
goriilmektedir (Sekil 1d ve 2d). Bu nedenle, EZ hasar1 olan bir
hastada tedavi yanitinin yetersiz olmasini beklemek mantikl
olsa da, EZ’si normal olan hastalarda tedaviye yanitin iyi olacagi
varsaytlmamalidir.

Straatsma sendromlu hastalarda sasiliZin eslik etmesi, koti
gorme sonucu ve daha yiiksek derecede miyopi ile de iligkili
2 Olgularimizda sagilik yoktu ancak takdir
edilebilecegi gibi anizometropi ve yiiksek ambliyopi Olgu 1 gibi
olgularda sasiliga yol agabilmektedir ve sagilik tek basina tedavi
yanitt igin bagimsiz bir fakedr olarak kabul edilmemelidir.’

bulunmustur.?

Konumlarina gore, iist temporal arkat boyunca (tip 1, en
sik goriilen tip); her iki temporal arkat boyunca (tip 2, en az
goriilen tip) ve optik disk ile siirekliligi olmayan (tip 3) olmak
tizere ii¢ tip MRSL tanimlanmistir.'! Bunlar arasinda, tip 2
MRSL genellikle daha kotii prognozla iligkilendirilmistir.'®!!
Bu siniflamaya dahil edilmemis olsa da, makiiler tutulum
goriilen yaygin MRSL olgulari nadir olarak bildirilmis ve ciddi
fotofobi ve gorme kaybx ile iligkilendirilmistir.'® Bu siniflamaya
gore bildirdigimiz Olgu 1, tip 2 MRSL'ye karsilik gelmektedir
ve literatiirle uyumlu olarak kapama tedavisi sonrast gorme
prognozu kotii olmugtur. Ancak yakin zamanda yayimlanan
ve fundus muayenesinde tip 2 MRSL saptanan, BIDGK’si
20/400 ve 30 prizm dioptri (PD) ezotropyast olan bir hastaya
yapilan yogun kapama tedavisi ve kontakt lens diizeltmesinin
EIDGK'’nin 20/30’a artmasina, ezotropyanin ise 12 PD'ye
gerilemesinde etkili oldugu bildirilmistir.*

MRSL'den etkilenen alanlarin daha genig olmasinin,
daha yiiksek miyopi ve diisitk gorme keskinligi ile iligkili
olabilecegi yapilan caligmalarda gosterilmistir.®"> MRSL’li
12 hastayla yapilan bir ¢alismada, tedavi sonras: kotii
gorme keskinligi, fovea cevresinde saat kadran: cinsinden
miyelinasyon derecesi ile iligkilendirilmigtir. Bu ¢aligmaya
gore, 5 saat kadrani ve daha az retina tutulumu olan hastalar
en iyi iyilesmeyi, 9 saat kadrani ve daha fazla retina tutulumu
olan hastalar ise en kotii sonuglari gostermektedir.® Bizim
olgularimizda da benzer gekilde 9 saat kadrani tutulumu
olan hastanin (Olgu 1) sonuglari daha kotiiydii. Ancak bu
siniflama, retinal tutulumu alan bazinda degerlendirmedigi
i¢in dikkatle kullanilmalidir.

Sonug olarak, Straatsma sendromu hastalarinda, 6zellikle
yiksek anizometropi, sasilik, tip 2 miyelinasyon, yaygin
miyelinasyon ve makiila tutulumu gibi kétii prognostik
bulgularin olmasi, kapama tedavisi sonras: kotii gérme keskinligi
sonuglart ile iligkili goriinmektedir. Ancak, literatiirde bu kotii
prognostik faktorlere sahip hastalarda bile beklenmedik sekilde
iyi yanit veren bazi bildiriler bulunmaktadir.*'” Bu nedenle
tiim Straatsma sendromlu hastalara iyimser yaklagilmasi ve
uygun refrakeif diizeltmeyle yogun ambliyopi tedavisi verilmesi
gerektigini diisiinmekeeyiz.
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