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Optik atrofi
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OZET
Bu makalede optik sinirin anatomi, embriyoloji,
patolojisi ve optik atrofinin etyolojisi ve siniflandirmasi
ile teghis, tedavi prensipleri literatiir 1g1ginda goézden
gegirildi.

Anahtar Kelimeler: Optik sinir, optik atrofi, optik
atrofide siniflandirma, klinik bulgular

SUMMARY
Optic atrophy

In this article, anatomy of the optic nerve,
embriology, pathology and etiology, classification,
diagnosis, treatment principles of optic atrophy have
been reviewed through literature.

Key words: Optic nerve, optic atrophy,
classification of optic atrophy, clinical findings

GiRiS

Optik  sinir liflerinin  dejenerasyonu ve
demyelinizasyonu ile karakterize duruma optik
atrofi denir. Baska bir deyisle optik sinirin
disfonksiyonudur. Konjenital veya edinsel
olabilir. Konjenital olanlarin 6nemli bir kismi
herediterdir. Hafif sekli otozomal dominant tipi
olup, daha yavas progresyon gosterir. Ciddi
formu ise otozomal resesiftir, dogustan itibaren
iki yil i¢inde kendini gosterir ve nistagmusunda
eslik ettigi klinik bir seyir gosterir. Edinsel optik
atrofi nedenleri arasinda ise vaskiiler patolojiler,
metabolik hastaliklar, travma, intoksikasyon ve
glokom sayilabilir. Gérme kaybi genellikle tek
bulgudur; bununla orantili olarak soluk disk ve
pupilla reaksiyonunda azalma da goriilebilir.
Aksonlarin goriiniir bir rejenerasyon yetenegi
olmamasina ragmen,optik sinirin destekleyici ve
konnektif elementleri optik atrofide ¢esitli
derecelerde proliferasyon gosterirler. Bu da,yani
gliyal ve mezenkimal dokunun yoklugu veya
varlig1 primer ve sekonder optik atrofi ayrimina
yardimci olur (1,2).

Optik sinirin anatomisi

Retina, optik sinir, optik kiyazma, optik
traktuslar, lateral genikulat cisimler, optik
radyasyonlar ve gormenin kortikal alanlari

gorme yolunu olustururlar. Mikroskopik olarak
optik  sinir  oligodendrosit, astrosit  ve
mikrogliyalardan meydana gelir. Optik sinir
beyaz cevherden olustugundan rejenerasyon
yetenegi yoktur, pia, araknoid ve dura ile
ortiiliidiir. Optik sinir goz kiiresiyle kiyazma
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arasindadir ,anatomik olarak dorde béliinebilir
3)-

1-Go6z igi boliimii: Optik sinirin goz icindeki
kismi optik disk adim alir. yaklasgtk 1.5mm
capindadir. Cevresindeki retinadan g¢ok daha
soluk pembe bir rengi vardir,diskin kenar1 ya
diizdiir yada ¢ok hafif kalkik olabilir. Santral
kismu ise hafif ¢okiikdiir ve retinal damarlarin
giris ¢ikis yeridir. Optik disk 6nden arkaya; a)
sinir lifleri tabakasi b) prelaminer bélge c)
lamina kribroza olmak iizere iice ayrilabilir.

Optik  sinir  lamina  kribrozadan itibaren
myelinlidir.
2-Orbita i¢i  boliimii:  Sinir  liflerinin

myelinlesmeye baglamasi ile sinirin ¢ap1 3-4 mm
olur. Goz kiiresi ile optik foramen arasindaki bu
boliim, orbital boslugun apeksinde dort rektus
kasinin olusturdugu miiskiiler koni igindedir. Bu
boliimin 25 mm’lik uzunlugu goz kiiresine
hareket serbestligi saglar.

3-Optik foramen ici boliimii: Optik kanalda
sfenoid kemigin kiigiitk kanad: ile birlikte ilerler
ve uzunlugu S5 mm’dir. Optik sinir kanal
boyunca ii¢ meningeyal kilif ile ¢evrilidir. Dural
kilif burada periorbita ile kaynasir ve siniri tesbit
eder.

4-Kafa ici (kranyum) boliimii: Optik sinir
optik kanali arka-yukar1 ve i¢e dogru terkeder.
Subaraknoid boslugu ile iigiincii ventrikiiliin
tabaninda optik kiyazmaya ulasir, uzunlugu 10
mm’dir.

Optik sinir embriyolojisi

Birincil optik vezikiil ile ansefal arasindaki
sap 1. ayda optik sinirin ilk taslagini olusturur. 2.
ayin sonunda sinir liflerinin tamami optik sinir
taslagi icindedir. Mezoderm pia, dura ve



damarlari, ektoderm ise araknoidi olusturur.

7. ayda optik sinir miyelinizasyonu beyinden
baslar ve 9. ayda lamina kribrozada tamamlanir.
Optik sinirin lifleri gozden beyine dogru,
miyelinizasyonu ise beyinden géze dogrudur.

Optik sinir patolojisi

Optik sinir beyin beyaz cevherinin uzantisi
oldugunu, aksonlarinin da bilyiik bir kisminin
retina gangliyon hiicrelerinden koken aldigini,
astrositler ve oligodendrogliyalarla cevrili
oldugunu biliyoruz. Optik atrofiye yol agan
hastaliklar akson iletimini hem aksonlara direkt
hem de gliyay: tutarak ve kapiller kan destegini
bozarak etki ederler. Gangliyon hiicresinden
ayrilan bir akson kisa siirede pargalanir ve
kaybolur. Yavas da olsa miyelin kilifi da
lipidlerine ayrigarak kaybolur. Yaklasik olarak
kalin fibriller 1 giin iginde ince fibriller ise 15-20
giinde dejenere olur. Mikrogliyalarin miyelini
ortadan kaldirmasi ise 3-4 ay siirer. Cikan
liflerdeki bu olaya Wallerian dejenerasyon da
denir.

Aksonlarin inen tip dejenerasyonu ise;
aksonun zedelenme yerinin gangliyon hiicresine
yakinligina bagli bir durumdur. Burada
hiicredeki degisikliklerin 2 giin iginde basladig:
ve 20 gin i¢inde maksimuma ulastig
anlasilmistir. Once hiicre yuvarlaklasir, siser ve
Nissl cisimcikleri kaybolur. Bu arada gangliyon
hiicreside giderek kaybolur. 1ki ay iginde
baglayan = mezodermal proliferasyon ise
aksonlarin yerini alir ve gliyozis olusur. Sonug
primer optik atrofidir.

Metil  alkol  intoksikasyonu,  miyopi,
arteriyoskleroz ve kronik glokomda goriilen
optik sinirin progresif ve kronik vaskiiler
yetmezligi sonucu, mukoid bir dejenerasyonun
gliyada olustugu kavernoz tip veya "Schnabel
atrofisi" de denilen bir tiirii daha vardir.

Primer optik atrofide optik disk keskin
kenarli ve sedef beyazligindadir. Lamina
kribroza daha belirgin goriiniir, bu prelaminer
dokunun yoklugunu gosterir. Cevredeki retina
normaldir ve retinal damarlar kilifsizdir.
Genellikle optik diskin sismesi ve stazin s6z
konusu olmadigi kronik bir durumu gosterir.

Sekonder optik atrofide ise diskin sigmesi ve
staz s6z konusudur. Disk cevresinde ve diskte
belirgin gliyal ve fibr6z bag dokusu
proliferasyonu sekonder optik atrofinin en
karakteristik ~ Ozelligidir. Disk kenarlarinin
belirgin  olmadigi  fizyolojik  ¢ukurlugun
kayboldugu kirli gri bir goériiniimdedir.

Optik atrofinin bir diger seklide temporal
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soluklukdur. Segmental optik atrofi de denir.
Beyaz saha genellikle papillanin temporal
tarafindan santral retina damarlarinin ¢iktig1 yere
kadar uzanir. Akut retrobulber nevritlerin sonucu
goriiliir. Kama bigiminde sektorel optik atrofiler

daha nadir olup, toksik veya nutrisyonel
nedenlerle olusur.
Optik  disk soluklugu optik atrofinin

giiniimiizde baslangig belirtisi olup, simdiye
kadar disk kapillerlerinin kaybolmasi sonucu
olustugu diisiiniilmiistiir. Giiniimiizde fluoresein
anjiyografi ve histolojik ¢aligmalar bunu
ispatlayamamistir. ~ Solukluga, 151k ileten
transparan aksonal demetlerin yoklugundan
dolay1 optik disk'te 15181n yetersiz iletiminin yol
actig1 sanilmaktadir (4).
Optik atrofinin siniflandirilmasi

Genellikle bu konuda etyolojik siniflan-
dirmaya gidilmistir.

1) Damarsal ve dolanim bozukluguna bagli
olanlar: Santral retina arteri veya ven tikanikli
g1, i¢ karotis tikanikligi, i¢ kanamalardan sonra

(gastrointestinal, uterin kanamalar), biiyiik
operasyonlardan sonra, optik diskin kendi
arteriyosklerozu  sonucu, medulla spinalis

dejenerasyonu ile birlikte pemisiy6z anemi ve
Rh uyusmazligi vakalarinda goriilen optik
atrofiler bu gruba girer (5).

2) Dejeneratif optik atrofiler: Retinal bir
hastaliga ikincil olarak gangliyon hiicrelerinin
dejenerasyonu  sonucunda  olusan  optik
atrofiler,0zellikle yiiksek myopi ve retinitis
pigmentoza bu gruba dahildir.

3) Optik sinire kars1 basi ve ¢gekme ile olugan
optik atrofiler: Optik disk ve papilla 6deminden
sonra, skleroze olmus arterlerin basilarina bagli,
6n Willis poligonunun anevrizmalarinda, optik
foramendeki kemik basisina bagli olusanlar,
kanal ici tiimorleri ve parasellar tiimorlerle
olusanlar bu gruba girerler. Ozellikle gocukluk
cagindaki optik atrofi olusturan intrakraniyal
timorler ile ilgili yapilan bir ¢aligmada
kiyazmadaki optik gliyomanin ve kraniyo-
faringeoma'nin ilk siray1 aldigi bildirilmistir (6).

4) inflamasyon sonrasi goriilen optik atro-
filer: Optik norit veya polindropati sonucu
gelisen septisemi, tiiberkiilloz ve sifiliz gibi
metastatik inflamasyonlar sonucu olusan optik
atrofiler bu gruba girerler.

5) Metabolik optik atrofiler: Diyabet ve
gangliyosid hastaliklar1 sonucu olusanlarla,optik
sinir  gismesinin  optik atrofiyi olusturdugu
mukopolisakkaridozlar bu gruba girerler (7).



Resim 1. Dominant optik atrofili bir olgunun fun-
dus fotografi.

6) Toksik ve ilaglara bagli gelisen optik
atrofiler: Tiitiin, alkol toksik olanlara Ornektir.

llaglara ise etambutol, izoniazid, rifampin,
disiilfiram, arsenik, kursun ve kinin 0Ornek
verilebilir.  Ayrica  siyanide  derivelerinin

Afrika’da bilateral optik atrofi ile sonuglanan bir
sendroma yolagtiklari bildirilmistir (8).

7) Santral sinir sisteminin gesitli hastaliklari
ile olusan optik atrofiler: Multipl skleroz
noromiyelitis optika, zoster, tabes, paralitik
demans ve dissemine ensefalomyelit bu gruba
girer (9).

8) Herediter optik atrofiler: Ug ana baslikta
toplanabilirler.

a) Leber hastaligi: Giiniimiizde mitokondriyal
genetik  bir hastalik olarak tanimlanmaktadir
(10). Genellikle 20-30 yaslarinda ortaya ¢ikar,
erkeklerde siklikla goriiliir, bazen kadinlarda da
goriilebilir. Hastalik iki goziide etkiler ancak iki
g6z tutulumu arasinda birkag giin ile 18 ay
arasinda fark olabilir. Pandiiler nistagmus
goriilebilir. Pupiller cevap ya azdir yada hig
voktur. Kirmizi-ycesil renklere karsi
diskromatopsi olur. Goz dibinde telenjiyektazik
mikroanjiyopati ve sinir liflerinde ddem goriil-
ebilir. Duchenne'in miiskiiler distroftisi ile birlik-
te goriilen vakalar bildirilmistir (11).

Yiiksek doz hidroksikobalamin ve steroidler
tedavide  kullanilabilir, ancak sonuglar
tartismalidir. Elektroretinografi normaldir.

b) Konjenital veya herediter optik atrofi:
Dominant sckli; 5-10 yaslarinda baslar, gérme
giderek azalir, fakat yasam boyunca tam korliik
gelismez. Bunlarda optik atrofi ile birlikte isitme
kaybi ve periferik néropati de olabilir (Resim 1)
(12-14). Resesif sekli; dogumdan bir miiddet
sonra baglar. Nistagmus degismeksizin vardir.
Diabetes mellitusla birlikte goriilen optik atrofi
(bilateral), Wolfram scendromu ve beyin, goz,
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iskelet ve renal tutulum ile karakterize yeni bir
sendrom bu gesit optik atrofiye ornektir (15,16).
Papilla soluk ve gukurluk artmistir.

c) Behr hastaligi: Otozomal resesif gegislidir.
Papillada solukluk yaninda ataksi, adalelerde
spastisite, sasilik veya nistagmus vardir. On
yasindan once baslamasi belirgin 6zelliklerinden
biridir.

9) Travmatik optik atrofiler: Optik sinir
travmalari, optik kanal kiriklari,  gogiis
travmalari ve g6z ameliyatlarindan sonra goriilen
optik atrofiler bu baslik altinda incelenirler (2).
Hindistan’da yapilan bir ¢alismada; o6zellikle
erkeklerde trafik kazalari sirasinda goriilen kafa

travmalari ve periokiiler travmalar sonucu
gelisen tek tarafli optik atrofilerin  nadir
olmadigi, kadinlarda ise tek tarafli optik

atrofilere neden olabilecek kesin bir faktor
saptanamadigi bildirilmistir.

10) Glokomat6z optik atrofi:Buradaki optik
atrofi diger optik sinir hastaliklarindan farkhidir.
Glokomatoz atrofide optik sinirin her kisminda
ve retrolaminer alanda sinir liflerinin kaybi
vardir. Ayrica optik diskin koroidal ve retinal
kisimlarinda kapillerler kaybolmustur. Lamina
kribroza baski altindadir ve optik disk geriye
dogru kubbelesmistir. Retina sinir lifi katinda ve
gangliyon hiicrelerinde dejenerasyon vardir.
Sonug olarak gliyozis gelisir (17, 18).

11) Diger nedenler arasinda sayilabilecek
LASIK (laser in situ keratomileusis) operas-
yonundan sonra goriilebilen optik atrofi de;
etyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte
prosedur sirasinda en azindan bir siire igin gozigi
basincinin yiikselmis olmasi ile
actklanmaktadir(19).

Klinik bulgular
kaybr tek  semptomdur. Basi
hari¢, optik diskin soluklugu ve
pupiller reaksiyonun kaybi goérme kaybina
orantihdir. ~ Herediter ~ optih  noropatiler
papillomakular aksonlarin kaybi ile orantili iki
tarafli  temporal segmental disk soluklugu
olusturur. Santral arter tikanikligi, segmental
retinal arteriyolar daralma ve ayn: bélgede sinir
lifi tabakasinin  kaybini olusturur (20,21).
Peripapiller eksiidalar papillitis'in karakteristik
ozelliklerindendir, bazen de papil 6demine isaret
eder. Genel olarak direkt-indirekt oftalmoskopi
ile optik sinir basmin rengine, boyutlarina,
sinirlarina, fizyolojik ¢ukurluga, optik sinir
basinin, retinanin damarlarinin ve retina sinir
liflerinin durumuna bakmak gerekmektedir.

(idrme
lezyonlari



Tam

1-Hastanin hikayesi, hastanin 6zge¢misi;
gecirdigi hastaliklar (infeksiyon, travma), ailevi
gorme problemleri genellikle gz hekimine bir
fikir verecektir. Birinci dereceden akrabalarin
muayeneleri de faydali olabilir.

2-Hastanin gorme keskinligi, direkt, indirekt
oftalmoskopi, biyomikroskopi, gorme alani,
renkli gorme, kontrast duyarlilk ve goz igi
basing Olgiimii bulgular1 dikkatli bir sekilde
kaydedilmelidir.

3-Eger progresif bir patolojiden siipheleni-

fluoresein anjiografi, kranyum grafisi,
ultrasonografi, komputerize tomografi, renkli
doppler goriintiileme, elektrofizyolojik testler ve
gerektiginde magnetik rezonans goriintiileme
yapilmalidir.

Gorme fonksiyonundaki degisiklikler haftalar
ve aylar siirebilir. Bu nedenle oftalmoskopinin
hastaligin seyri boyunca takibinde tek bagina
yeterli olmasi beklenemez. Tedavi nedene bagli
olarak degiskendir. Prognoz ve seyir de tedaviyi
etkileyen diger faktorlerdir.

Sonu¢ olarak; optik atrofi

bir hastalik

liyorsa ndrolojik sistem muayenesi, degildir, optik sinirin boyutlarinda istisnasiz bir
mikrobiyolojik, serolojik ve biyokimyasal  gerilemeye yolagan, aksonlarda ve gangliyon
analizler ~ dikkatle  yapilmalidir.  Sistem hiicrelerinde  hasar olusturan  herhangi  bir
muayeneleri de eksiksiz olmalidir. Ayrica hastaligin morfolojik bir sekelidir.
stereoskopik  fundus  fotograflari,  fundus
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