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Ozet

Retina ve optik sinir basimin myelinli sinir lifleri; oftal-
moskopik muayene ile tammin konulabildigi gelisimsel bir
anomalidir. Beyaz ya da gri-beyaz yamalar halinde, tiiysii ke-
narl, sinir lifleri dagilimina uygun ve arkuat yerlesimli olarak
izlenirler. Miyelinli sinir lifleri; izole bir bulgu olabilecegi
gibi, orta dereceli hipermetropi, emetropi, yiiksek miyopi,
sasilik, nistagmus, kolobom, makiila hipoplazisi, tilted disk,
Gorlin sendromu, relatif affarent pupilla defekti, keratokonus,
polikori, nérofibromatozis ile birlikte goriilebilir.

Literatiirde, miyelinli retina sinir liflerinin unilateral
miyopi, sasilik ve ambliyopi ile birlikte goriildiigii bir klinik
tablo tamimlanmistir. Ozellikle eslik eden makiila patolojisinin
saptanmadigr olgularda ambliyopi tedavisinin uygulanabile-
cegi ancak prognozun degiskenlik gdsterebilecegi bildiril-
mistir. Bu makalede, bu klinik tablonun saptandigi bir olgu
sunularak, ilgili literatiir gézden gegirilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Miyelinli sinir lifleri, Miyopi,
Sasilik, Ambliyopi

T Klin Oftalmoloji 2000, 9:49-52

Summary

Mpyelinated nerve fibers of the retina and optic nerve
head are ophthalmoscopically conspicuous developmental
anomalies. These fibers appear as white or gray-white patch-
es with frayed borders and arcuate shapes consistent with the
distribution of the retinal nerve fibers. Myelinated nerve fibers
may be an isolated finding or associated with numerous ocular
abnormalities, including mild hypermetropia, emmetropia, se-
vere myopia, strabismus, nystagmus, coloboma, macular hy-
poplasia, tilted disc, Gorlin's syndrome, relative afferent pupil-
lary defect, keratoconus, polycoria, neurofibromatosis.

In literature, authors suggested the syndrome involving
ipsilateral myelinated nerve fibers, myopia, strabismus and
amblyopia. Especially patients with no macular involvement
appear to be associated with a better response to amblyopia
therapy but prognosis may be variable. In this study, we de-
scribed the case involving these clinical findings and discussed
it by comparing with the other ones in the literature.
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Retina ve optik sinir bagimnin miyelinli sinir lifleri,
oftalmoskopik muayene ile taninin konulabildigi
gelisimsel bir anomalidir. Karekteristik olarak; beyaz ya
da gri-beyaz yamalar halinde, tiiysii kenarli, sinir lifleri
dagilimma uygun olarak arkuat yerlesimli izlenirler.
Miyelinli sinir liflerinin, goz klinigine bagvuran hasta-
lardaki insidansi %o03-6 olarak bildirilmistir. Olgularin
%20'sinde bilateral oldugu ve erkeklerde daha sik
goriildiigl bildirilmistir (1,2).
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Miyelinli sinir lifleri; izole bir bulgu olabilecegi
gibi, orta dereceli hipermetropi, emetropi, yiiksek mi-
yopi, sasilik, nistagmus, kolobom, makula hipoplazisi,
tilted disk, Gorlin sendromu, rolatif affarent pupilla de-
fekti, keratokonus, polikori, noérofibromatozis ile birlik-
te goriilebilir.(3-7). Literatiirde, miyelinli retinal sinir
liflerinin unilateral miyopi, sasilik ve ambliyopi ile bir-
likte olusturdugu bir klinik tablo tanimlanmis (2,3,7-10)
ve erken taninin, 6zellikle erken ¢ocukluk ¢agindaki ol-
gularda ambliyopi ve sasilik tedavisi acisindan 6nem
tastyabilecegi bildirilmistir (3,7).

Literatiirde, bu klinik tablo ile ilgili en &nemli
tartisma konusu ambliyopinin patogenezi ile ilgilidir
(3,7-9,11-12). Bu calismada, miyelinli sinir lifleri ile bir-
likte unilateral miyopi ve ambliyopisi olan bir olgu
sunulmus ve ilgili literatiir gézden gegirilmistir.
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Olgu Sunumu

Sol goziinde az gorme yakinmasi ile poliklinigimi-
ze bagvuran 11 yasindaki kiz cocugunun, 6z ve soygec-
misinde bir &zellik saptanmadi. Oykiiden, sol géziindeki
Gorme keskinligi sag goziinde tam iken, sol goziinde
0.1 diizeyinde idi. Rolatif affarent pupilla defekti saptan-
madi. Gérme keskinligi -2.00(-0.500.90°) diyoptri cam
ile hastanin miyopisi diizeltildikten sonra 0.3 diizeyine
cikarildi. Her iki géziin biyomikroskopik inceleme bul-
gular1 normal idi. indirekt oftalmoskopik incelemede sag
fundus bulgular1 normal iken, sol fundusta optik diski
360° cevreleyen ve tamamen Orten, list arkadda daha
yogun olmak iizere alt arkadda da izlenen miyelinli reti-
nal sinir lifleri saptandi (Sekil 1). Makiila normal olarak
degerlendirildi. Goldman perimetresi ile yapilan gérme
alan1 degerlendirmesinde sol gézde, miyelinli sinir lifleri
dagilimina uygun olarak alt yarida daha fazla olmak
ilizere iist yarida da daralma saptandi (Sekil 2). Okiiler
motilite bulgulart normal sinirlarda idi, tropya veya
forya saptanmadi.

Hastaya unilateral peripapiller miyelinli sinir lifleri,
miyopi ve ambliyopi tanisi konuldu. Gorme tashihi
yapilarak klinik takibe alindi.

Tartisma

Normal prenatal gelisimde; optik trakt, kiazma ve
optik sinir miyelinizasyonu santralden baglar, gebeligin
5. ayinda lateral genikiilat cisimde, 6. veya 7. ayda kiaz-
mada, 8. ayda optik sinirde izlenir ve dogumda veya
birka¢ hafta sonra lamina kribrozada son bulur (4).
Geligimsel bir anomali s6z konusu oldugunda, miyelini-
zasyon lamina kribrozanin anterioruna uzanarak optik
sinir bas1 ve retinada izlenebilir (2,13,14).

Sekil 1. Optik diski tamamen cevreleyen ve Orten, iist arkadda
daha yogun olmak iizere alt arkadda da izlenen myelinli retinal
sinir lifleri.

50

TEK TARAFLI PERIPAPILLER MIYELINLI SINIiR LIFLERI, MiYOPi VE AMBLIYOPI

Miyelinli sinir liflerinin patogenezi bilinmemekte-
dir. Tansley, fare ve tavsan gibi lamina kribrozasi iyi
gelismemis hayvanlarda derin fizyolojik cukurluk ve
retinal liflerde yogun miyelinizasyon bulunurken, lami-
na kribrozasi iyi gelismis olan hayvanlarda retinal
miyelinizasyon bulunmadigint belirtmistir (15). Lee ve
Gonzalez; lamina kribrozadaki defektin miyelinli sinir
liflerinin patofizyolojisinde etkili olabilecegini 6ne siir-
mislerdir. Yazarlar; skleranin korneoskleral limbusta
sekillenip arkaya dogruuzanmasi nedeniyle lamina kri-
brozanmn gelisiminin yagamin ilk birka¢ yilina kadar
tamamlanmadigini, dolayisiyla lateral genikiilat cisim-
den baslayarak one dogru ilerleyen miyelinizasyonda
ozellikle, miyopik gozlerdeki aksiyel uzunlugun fazla
olmast nedeniyle bir dengesizlik olusabilecegini
bildirmislerdir (16). Diger bir goriis retina sinir lifleri
myelinizasyonuna ektopik oligodendrisitlerin yol aga-
bilecegi seklindedir (2,3).

Miyelinli sinir lifleri; optik sinir basi ile devamlilik
gosterip gdstermemesine gore iki sinifta incelenebilir.
Optik sinir bagi ile devamlilik gdsteren miyelinli sinir
lifleri genellikle optik sinir basini orterek siklikla alt
temporal veya alt nazal kadrani etkileyecek sekilde
uzanir. Optik sinir bagi ile iligkisi olmayan lezyonlarda
istatistiksel bir fark saptanmamig olmasina ragmen daha
cok alt temporal kadranda yerlesim gosterirler (2,11).
Bizim olgumuzda, miyelinli sinir lifleri tiim optik disk
cevresinde bulunuyordu ve iist arkadda daha yogundu.

Straatsma miyelinli sinir lifleri olan gdzlerde yap-
t181 elektron mikroskobik incelemede; duyu retina, optik
sinir basi, pigment epitel ve koroidin normal oldugunu
ancak mikrokistoid dejenerasyonun ve konsantrik
lipoprotein lamellerinden olugsan miyelin tabakasinin bu-
lunabilecegini bildirmistir (2).

Miyelinli sinir lifleri ile birlikte genellikle gérme
keskinligi azalmaz. Relatif skotomdan, absolii bir defek-
te kadar degisebilen ve miyelinli sinir lifi dagilimina uy-
gun olarak izlenen gérme alam defektlerinin beklenen-
den daha kii¢iik bir alanda saptanmasi, 1518 klinik
goriiniime gore beklenenden daha fazla miktarda fotore-
septorlere ulasabildigini diisiindiiriir (2,3). Bizim olgu-
muzda miyelinli sinir lifleri dagilimina uygun olarak alt
kadranda daha fazla olmak {iizere iist kadranda da daral-
ma saptandi.

Miyelinli sinir lifleri genellikle stabil olmasina rag-
men akut iskemik optik noropatiyi takiben miyelinli
sinir liflerinde atrofi gelisebilecegi bildirilmistir (17).
Nadiren miyelinli sinir liflerinin bulundugu alanda neo-
vaskiilarizasyon ve hemoraji geliserek gérme keskin-
liginde azalma olusabilir (18).

Miyelinli sinir lifleri, miyopi ve ambliyopi arasin-
daki iligki karmagiktir ve herbir kombinasyonun gorsel
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Sekil 2. Tek tarafli miyelinli sinir lifleri, miyopi ve ambliyopi.

prognozu degiskendir. Basit unilateral miyopi ve amb-
liyopi; ambliyopinin nadir bir formudur ve siklikla amb-
liyopi tedavisine iyi cevap verir. Izole miyelinli sinir
lifleri ise siklikla tesadiifi olarak saptanan bir bulgudur
ve iyi gorme keskinligi ile birlikte bulunur. Unilateral
peripapiller miyelinli sinir lifleri, miyopi ve/veya amb-
liyopinin birlikteligi daha nadir goriiliir. Bu olgularda
gorme keskinligi genellikle 1/10 veya daha diisiik bir se-
viyededir ve ambliyopi tedavisine iyi yanit vermez. Bu
durum; basit unilateral miyopi ve ambliyopi veya izole
miyelinli sinir lifleri klinik tablolarindan farklidir (7).
Unilateral peripapiller miyelinli sinir lifleri, miyopi
ve/veya ambliyopi birlikteligindeki ambliyopinin pato-
genezi hakkinda farkli goriisler 6ne siiriilmiistiir (3,7-
10,12). Bu olgularin bir kisminda ambliyopi tedavisi ile
klinik gelisme saglanabilmesine karsin gelisme saglana-
mayan bir alt grup mevcuttur. Bu olgularda makiiler
pucker, makiila pigment dispersiyonu ve anormal
makiila reflesi gibi eslik eden makiila patolojileri bulu-
nabilir (7,16). Normal makiila goriiniimiiniin ambliyopi
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tedavisine olumlu cevap alinma olasiligini1 artirdigi
bildirilmistir (7). Holland ve Kodama; makiila tutulumu
olmayan ve ambliyopi tedavisine yanit alamadiklari
hastalarda, anizometropiyi ekarte ettiklerini bildirmisler
ve bu durumu miyelinizasyonun néral elementlerde
olusturabilecegi organizasyon bozuklugu ile agik-
lamislardir (9,11). Straatsma ise olgularinda ambliyopi
tedavisine yanit alamayisini organik bir komponentin
varligma baglamis ve unilateral miyopinin, gérmenin
gelistigi erken donemde olusan unilateral gorsel depri-
vasyon nedeniyle ortaya ¢ikabilecegini One stirmiistiir
(3). Lee ve Gonzalez'in 4 olguluk bir seride bildirdikleri
sonuglar da; bu olgularin tedaviye direngli olduklar: sek-
lindedir. Yazarlar; kotii prognoza ragmen peripapiller
miyelinli sinir lifleri bulunan olgularda genellikle eslik
eden aksiyel miyopinin siklopleji yapilarak tam tashihi-
ni 6nermislerdir (16). Kushner; miyelinli sinir liflerinin
organik bir okiiler hastalik oldugunu kabul etmis ve
fonksiyonel ambliyopinin eslik edebilecegi diisiincesi ile
uygun yastaki olgularda ambliyopi tedavisi yapilmasini
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onermistir (12). Olgumuzun 11 yasinda bagvurmast ne-
deniyle sadece uygun refraksiyon diizeltmesi uygula-
nabilmigtir.

Sonug olarak; tek tarafli peripapiller miyelinli sinir
lifleri, anizometropik ambliyopi ve miyopinin gorildiigii
bu klinik tabloda prognoz degiskenlik gostermektedir.
Ozellikle eslik eden makiila patolojisinin saptanmadig
olgularda ambliyopi tedavisi uygulanmali fakat prognoz
konusunda ihtiyatli olunmalidir.
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