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Acik Acili Glokom Olgusunda Miyelinli Retina Sinir Liflerinin Progresif Kaybi

Progressive Loss of Myelinated Retinal Nerve Fibers in a Case of Open-Angle Glaucoma
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Abstract

Miyelinli retina sinir lifleri (MRSL), ektopik oligodendrositlerin retina
ganglion hiicre liflerini miyelinlemesinden kaynaklanan geligsimsel bir
anomalidir. Bu miyelinli lifler bir patoloji yokken tipik olarak stabil
seyrederler. Okiiler hipertansiyon nedeniyle oftalmolojik muayene
yapilan bir hastada tek tarafli MRSL'ler oldugunu belirledik. Sekiz yillik
takip siiresi boyunca retina sinir lifi tabakasinda progresif bir azalma
ve MRSL’lerde seyreklesme gozlemledik ve bunun hastanin tedaviye
uyumunun iyi olmamasina ve takiplere diizenli devam etmemesine bagls
oldugunu diisiindiik. Bu hastada néropati kontrol edilemediginden elde
edilen bulgular hastaligin doZal seyrine isaret etmektedir. MRSL’lerin
benzer sekilde progresif olarak kayboldugu Behget hastaligi, hipofiz
adenomu ve agik agili glokom olgularinda gézlenmistir. MRSL’leri oldugu
bilinen hastalarda, miyelinli sinir liflerinin kaybolmasi klinisyenleri olast
optik sinir hasart konusunda uyararak, altta yatan nedeni belirlemek igin
ileri incelemeye yoneltmelidir.
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Myelinated retinal nerve fibers (MRNFs) result from a developmental
anomaly in which ectopic oligodendrocytes myelinate retinal ganglion
cell fibers. These fibers typically remain stable over time in the absence
of pathology. We identified unilateral MRNFs in a patient during an
ophthalmological examination associated with ocular hypertension. Over
an 8-year follow-up period, we observed a progressive decrease in the
retinal nerve fiber layer and a rarefaction of MRNFs, which we attributed
to the lack of regular follow-up and treatment compliance. The absence
of neuropathy control in this patient makes this description close to the
natural evolution of the disease. Similar progressive disappearance of
MRNFs has been observed in cases of Behget’s disease, pituitary adenoma,
and open-angle glaucoma. In patients with known MRNFs, their
disappearance should alert clinicians to potential optic nerve damage and
prompt further examinations to determine the underlying cause.

Keywords: Open-angle glaucoma, myelinated retinal nerve fibers,
glaucomatous optic neuropathy

Giris

Miyelinli retina sinir lifleri (MRSL), sinirlari iyi taniml
olmayan beyaz ¢izgili yamalar seklinde goriintir. Bu nadir
ve c¢ogunlukla iyi huylu konjenital anomali, retina ganglion
hiicre liflerinin  miyelinlenmesine neden olan ektopik
oligodendrositlerden kaynaklanmaktadir. Prevalanslar: diigiiktiir
ve %0,34 ile %1,03 arasinda degismekrtedir."? Iligkili bagka
bir patoloji yoksa stabil kalma egilimindedir.’ Literatiirde,
MRSL'lerin en sik sagilik, anizometropi ve/veya ambliyopi ile
iligkili oldugu bildirilmigtir.*>

MRSLler gormeyi etkilemez, ancak miyelinin maskeleme
etkisi nedeniyle optik koherens tomografi (OKT) goriintiilerinde
interferansa neden olabilirler. Yaygin oldugunda, OKT yazilimi
bu odaklart yanlig yorumlayarak biiyiik bir papilla oldugunu
diistinebilir ve bu da otomatik merkezlemenin yanlis yapilmasina
neden olabilir.” MRSLlerin tiim optik siniri kapladig: bildirilen
bir olguda oldugu gibi, agik agili glokom tanisinin gecikmesine
neden olabilirler.” MRSL’ler glokomatéz niropati riskinde artig
ile iligkili olmasa da, akraba evliligi sonucu dogan ¢ocuklarda bir
sendrom olarak bildirilmigtir.® Bu olgu sunumunda MRSL’lerin
seyreklesmesi ile iligkili progresif glokomatiz néropati gelisen nadir
bir olgu sunulmakta ve bunun klinik etkileri tartigilmaktadir.
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Olgu Sunumu

Kirk yedi yaginda kadin hasta, gozliik regetesinin yenilenmesi
icin bagvurdu. Hastanin ¢ocukluk déneminde sol gozde sasilik
ameliyat: 6ykiisii vardi. Yapilan muayenede her iki gozde en iyi
diizeltilmis gorme keskinligi 20/20 idi. Hava iiflemeli tonometri
ile lciilen goz ici basinct (GIB) sag gozde normaldi (13 mmHg;
pakimetri 516 pm) ancak sol gozde orta derecede okiiler
hipertansiyon mevcuttu ve bu bulgu Goldmann aplanasyon
tonometrisi (23 mmHg; pakimetri 518 pm) ile dogruland:.
Fundus muayenesinde sol goz inferior optik sinir bolgesinde
MRSLler saptandi. On segment muayenesi her iki gézde
normaldi ve iridokorneal ag1 agikti.

OKT’de (Cirrus HD-OCT 4000; Carl Zeiss Meditec, Dublin,
CA, ABD) retina sinir lifi tabakasi (RSLT) normaldi, ancak sol
gozde ganglion hiicre tabakasi kalinliginda hafif bir azalma
vardi (Sekil 1). Ug ay sonra Goldmann aplanasyon tonometrisi
(sag gozde 10 mmHg ve sol gozde 21 mmHg) yapilarak tek
tarafl1 okiiler hipertansiyon tekrar dogrulandi. Gérme alani testi
(Octopus Interzeag 1-2-3, Interzeag, Schlieren, Tsvigre) tekrar
tekrar denenmesine ragmen sonug alinamamugtir. Konsiiltasyon
sonunda hastaya latanoprost 50 pg/mL gz damlasi (Monoprost;

Fundus photography Topcon Maestro

Théa Pharma, Clermont-Ferrand, Fransa) regete edildi. Bir
ay sonra yapilan bir bagka gorme alani testinde sol gozde
nazal bolgede kiiciik bir defekti tespit edildi, ancak sonuglarin
yorumlanmasi i¢in goz doktoru ile olan kontrol randevusuna
gelmedi.

Sekiz ay sonra, konjonktivit nedeniyle bagka bir oftalmoloji
merkezine bagvurdu ancak 6nceki muayeneleri hakkinda bilgi
vermedi. [lagsiz GIB, hava iiflemeli tonometri ile 6lgiildii.
Sonuglar sag gozde normaldi (14 mmHg) ancak sol gozde
GIB yiiksekti (26 mmHg). OKT (Topcon 3D OCT-1 Maestro,
Oakland, NJ, ABD) ile sag gozde RSLT kalinliginin normal
oldugu ancak sol goézde inferior temporal bolgede kiiciik bir
defekt oldugu goriildii. On bir ay sonra sol gozde GIB yine
yiiksekti (27 mmHg) ve inferior temporal bolgede RSLT
incelmigti. Sol goze lokal tedavi regete edildi (latanoprost 50
pg/mL; Monoprost). Izlemde GIB 21 mmHg'ye diismiistii ve
hasta tedaviye uyumsuzluk durumunda ortaya cikacak riskler
hakkinda bilgilendirildi. Tek tarafli okiiler hipertansiyonun
sekonder nedenlerini aragtirmaya odaklanildi.

Bir yil sonra hedeflenen GIB (<18 mmHg) degerine
ulagtlamadi (sol gozde 22 mmHg). Hem superior ve hem
inferior kadranda RSLT’de progresif incelme izlendi. Fundus

Cirrus 4000 or 5000

RNFL thickness map

RNFL deviation map RNFL quadrants

2015

2016

2017

2019

Not interpretable

2020

2021

2022

RNFL quadrants

RNFL thickness map RNFL dewiation map Ganglion cell sectors

Ganglien cell thickness ~ Ganglion cell deviation
map map

Not interpretable

Sekil 1. Hastanin izlemlerinde retina sinir lifi tabakast ve ganglion hiicrelerinin degisimi
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fotograflari ile glokomatdz optik noéropati dogrulandi ve
MRSL’lerin seyreklestigi goriildii (Sekil 2). Diizenli kontrol
ve tedaviye uyumun onemli oldugu hatirlatilmasina ragmen,
hasta takiplere diizenli devam etmedi. On ay sonra sol gozde
GIB 21 mmHg idi ve hasta tedaviye uyum géstermedigini
ifade etti.

Hasta, bir glokom uzmani ile konsiiltasyon icin ilk
bagvurdugu oftalmoloji merkezine yonlendirildi. Sol gozde GIB
Goldmann aplanasyon tonometresi ile 26 mmHg olarak ol¢iildii.
OKT (Cirrus HD - OCT 5000; Carl Zeiss Meditec, Dublin, CA,
ABD) miyozis nedeniyle yorumlanamad: ve hasta midriyatik
g6z damlasi ile muayeneyi reddetti. Onceki tedavilerin
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basarisiz olmasi nedeniyle latanoprost 50 pg/mL (Monoprost)
ve dorzolamid 20 mg/mL + timolol 5 mg/mL (Dualkopt;
Théa Pharma, Clermont-Ferrand, Fransa) kombinasyon tedavisi
bagland:.

On ay sonra, hala hedeflenen GIB’ye ulagilamad: (sol gézde
19 mmHg). Ust ve alt kadranlarda RSLT incelmesi ilerledi.
Hasta, selektif lazer trabekiiloplastiyi ve tedavi degisikligini
uyum sorunu nedeniyle kabul etmedi. Sekiz ay sonra GIB sol
gozde 17 mmHg’ye geriledi. Sonuglarin hastanin daha 6nce
gittigi klinikte elde edilen sonuglar ile kargilagtirilabilmesi igin
Topcon Maestro OKT ve fundus gériintiileme yapildi.

Sekil 2. Topcon Maestro (3D OCT -1 Maestro, Oakland, NJ, ABD) ile &lgiilen retina sinir lifi tabakasinin degisimi ve fundus goriintiileri ile kargilagtiriimast
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Tartigma

Fundus goriintiileme ve OKT ile kontrolsiiz glokomat6z optik
noropati ile iligkili progresif MRSL’lerinde seyreklesme oldugu
gosterilen bir olgu sunulmaktadir. Hastanin tedavi uyumunun
zayif olmasi, MRSL'ler ve glokom hakkinda 6nemli bilgiler
elde edilmesini saglamig ve hastali§in dogal seyrinin yakindan
gozlemlenmesine olanak vermistir. Glokomatdz hasarin tek
tarafli olmasi, diger gozdeki stabil RSLT ile kargilagtirilmasina
imkan saglamigtir.

Bildigimiz kadariyla, MRSL'lerin regresyonu daha once
sadece iki makalede bildirilmigtir.”' Bunlardan ilkinde hastada
diyabet, yiiksek miyopi, ambliyopinin eslik ettigi bilateral
glokom oykiisii vardi ve GIB (>37 mmHg) yiiksekti.! Sellem ve
Poli’? de olgumuza benzer sekilde tek tarafli okiiler hipertansiyon
ve MRSL goriilen bir olguyu sunmustur. Ancak, olgumuz,
progresif RSLT incelmesi ve MRSL seyreklesmesi hakkinda daha
ayrintili bilgi vermektedir.

Daha 6nce goriilen MRSL lerin kaybolmast, klinisyenleri olast
optik sinir hasari konusunda uyarmalidir. Etiyolojiler arasinda
iskemik ataklar, Behget hastaligi, hipofiz adenomu, retinal
astrositom, Gorlin sendromu ve agik agili glokom gibi ¢esitli
hastaliklar yer almakeadir.”!%!1213145 By hastaliklar, ganglion
hiicre tabakasi hasarina neden olur. MRSLlerin izlendiZi tek
tarafli okiiler hipertansiyon olgularinda sekonder nedenleri
ekarte etmek icin detayli aragtirma yapilmast gerekir. RSLT
incelmesi ve MRSL'lerin anatomik seyreklesmesi arasindaki iligki,
klinisyenleri progresif optik néropati konusunda uyarmalidir.

Etik
Hasta Onay1: Hasta onami alinmigtir.
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