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Stenoid Kemik Diplazisi: Glokomu Taklit Eden
Kompresif Optik Noropatilerin Nadir Bir Nedeni

Sphenoid Bone Dysplasia: A Rare Cause of Compressive Optic Neuropathy
Mimicking Glaucoma
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Oz

Fibroz displazi, kemik dokunun yerini fibroz-kemik dokusunun aldig:, benign, nadir gériilen bir kemik hastaligidir. Fibroz-kemik
dokunun yaptig1 bast miktarina gore farkli bulgular ortaya ¢ikabilmektedir. Hastalar genellikle asemptomatiktir ancak kraniyal sinirlere
bast ile iligkili semptomlar da gériilebilir. Bu olgu sunumunda, optik sinire bast yapan sfenoid displazi nedeniyle tek gozde glokomu
taklit eder bicimde optik disk ¢ukurlagmas: olan 45 yaginda bir kadin hasta tanimlanmaktadir. Olgumuz, optik diskte ¢ukurlagmaya
neden olan kompresif etiyolojilerin glokom ayirici tanisinda yer almasinin énemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kompresif optik noropati, glokom, sfenoid kemik displazisi

Abstract

Fibrous dysplasia is a benign, rare bone disease in which bone is replaced by fibro-osseous tissue to varying degrees. It can present
differently depending on the amount of compression caused by the fibro-osseous tissue. Patients are usually asymptomatic, but symptoms
related to cranial nerve compression may occur. In this case report, we describe a 45-year-old woman with sphenoid bone dysplasia which
compressed the optic nerve and caused unilateral optic disc cupping that mimicked glaucoma. Our case highlights the importance of
including compressive etiologies associated with optic disc cupping in the differential diagnosis of glaucoma.
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Giris Bu yazida, optik sinire basi yapan ve glokomu taklit eden
optik disk ¢ukurlagmasina neden olan sfenoid kemik displazisi
goriilen bir kadin hasta bildirilmektedir. Amacimiz optik diskte
gukurlagmaya neden olan kompresyon etiyolojilerinin glokomun

Fibroz displazi, diizensiz osteoblast farklilagmast sonucu
kemik dokunun yerini deZisen derecelerde fibroz-kemik
dokusunun aldi1, etiyolojisi bilinmeyen iyi huylu, nadir bir R
kemik hastaligidir.! Hastalik genellikle kraniyofasiyal kemikleri aywict tanisinda yer almasinin Snemini vurgulamakradir,

tutar ve fibroz-kemik dokunun neden oldugu basi miktarina

Olgu Sunum
gore farkli bulgular ortaya c¢ikabilir.” Hastalar genellikle g su v
asemptomatiktir, ancak bag agrist veya kraniyal sinir sikigmast Sag gozde optik disk soluklugunun detayli arastirilmasi
bulgulariyla bagvurabilirler.* icin 45 yaginda kadin hasta klinigimize yonlendirildi. Sag

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Pelin Kiyat, {zmir Demokrasi Universitesi, Buca Seyfi Demirsoy Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Goz Hastaliklari
Klinigi, {zmir, Tiirkiye
E-posta: pelinkiyat@hotmail.com ORCID-ID: orcid.org/0000-0002-3581-7059
Gelis Tarihi/Received: 08.06.2022 Kabul Tarihi/Accepted: 14.09.2022

Cite this article as: Kiyat P, Top Kart1 D, Esen O, Kart1 O. Sphenoid Bone Dysplasia: A Rare Cause of Compressive Optic Neuropathy Mimicking Glaucoma.
Turk J Ophthalmol 2023;53:70-73

OTelif Hakk: 2023 Tiirk Oftalmoloji Dernegi
Tiirk Oftalmoloji Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan yayimnlanmustir.

70


https://orcid.org/0000-0002-3581-7059
https://orcid.org/0000-0003-2905-5876
https://orcid.org/0000-0002-3831-262X
https://orcid.org/0000-0001-5085-0079

Kiyat ve ark. Glokomu Taklit Eden Sfenoid Displazi

g6z ve cevresinde agri sikayeti nedeniyle bagka bir klinige
bagvurmustu. Sistemik veya oftalmolojik hastalik dykiisii yokeu.
Diger merkezde yapilan muayenesinde sag gozde disk soluklugu
izlenmis olup goz ici basinci (GIB) sag ve sol gozde sirasiyla 24
ve 25 mmHg olarak 6l¢tilmiistiir. Glokom siiphesiyle hastaya
topikal anti-glokom tedavi (brimonidin tartarat; Alphagan
P %0,15; Allergan, Inc., Irvine, CA, ABD) recete edilerek
optik disk soluklugunun daha ileri degerlendirilmesi i¢in hasta
klinigimize yonlendirildi.

Hastanin kliniZimizde yapilan kapsamli muayenesinde her
iki gozde Snellen egeli ile en iyi diizeltilmig gorme keskinligi
10/10 ve Ishihara testi ile degerlendirilen renkli gérme 15/15
idi. Direkt ve indirekt pupil refleksleri bilateral olarak normal
olup rolatif afferent pupil defekti izlenmedi. Biyomikroskopide
on segment normaldi ve hasta %0,15 brimonidin tartarat
kullanirken Goldmann aplanasyon tonometresi ile dlciilen GIB,
sag ve sol gozde sirastyla 19 ve 18 mmHg idi. Gonyoskopik
muayenede bilateral olarak a¢inin agik (evre 3-4) oldugu izlendi.
Pakimetri ile dl¢iilen kornea kalinlig1 her iki gézde 580 pm idi.
Fundus muayenesinde sag gozde optik diskin temporal kenarda
soluk oldugu goriildii (Sekil 1A) ve ¢ukur/disk oran1 0,4 idi. Sol
gozde optik disk normaldi (Sekil 1B).

Sag ve sol gozde 30-2 SITA Standart gorme alani testi
(Humphrey Goérme Alani Olgiim Cihazi, Carl-Zeiss Meditec,
Model 7451, Dublin, CA, ABD) sonuglari normal sinirlardaydi
(Sekil 2). Sag gozde optik sinir bagt optik koherens tomografide
(OKT) (Triton DRI OCT, Topcon, Tokyo, Japonya) tiim
kadranlarda retina sinir lifi tabakasinda (RSLT) incelme ve
ganglion hiicre kompleksi analizi ile ganglion hiicre tabakasinda
diffiiz kayip oldugu izlendi (Sekil 3A). Optik disk parametreleri
sol gozde normaldi (Sekil 3B).

Sekil 1. Hastanin sag (A) ve sol (B) gézlerine ait renkli fundus fotograflari. Sag
gozde optik disk temporalinde optik diskin soluk oldugu (sart ok) izlendi

Sekil 2. Sag (A) ve sol (B) goze ait gdrme alani testi sonuglart normal sinurlardaydi

Asimetrik optik disk patolojisi nedeniyle sag gozde
etiyolojide basidan siiphelenildi. Paranazal sintislerin bilgisayarli
tomografisinde (BT) sfenoid kemik displazisi saptandi (Sekil
4A). Orbitanin manyetik rezonans goriintiilemesi (MRG)
istendi ve goriintiilemede sfenoid kemik displazisinin sag optik
sinire bast yaptigi goriildii (Sekil 4B). Tani konulduktan sonra
topikal brimonidin tedavisi kesildi. Norosiriirji ve kulak burun
bogaz konsiiltasyonlar: ile bastya yonelik cerrahi i¢in planlama
yaptlmasi istendi. Olgudan bilgilendirilmig onay: alind:.

Tartisma

Glokom, optik sinir lifi tabakasinin giderek incelmesi
nedeniyle erigkinlerde geri doniigii olmayan gorme kaybinin
baslica nedenidir.”® Glokomu, kompresif optik néropatiler gibi
glokomu taklit eden hastaliklardan ayirtetmek zordur. Ayirict
tanida hasta yast (50 yas alt1), bas aZrisi veya gz cevresinde
agri gibi sikayetler, vertikal orta hatti tutan gorme alam
defektleri, gorme keskinlifinde hizli azalma, disk c¢ukuruna
gore nororetinal kenarda orantisiz solukluk, asimetrik gorme
keskinligi ve/veya gorme alani kaybi, asimetrik ¢ukurlagma
gibi faktorlerin degerlendirilmesi yararli olabilir.” Bu faktorler
intrakraniyal bast yapan lezyonu saptama olasiligini artirabilir.

Olgumuzda bagka bir klinikte yapilan ilk muayenede GIB
sag ve sol gozde sirastyla 24 ve 25 mmHg olarak &l¢iilmiis ve
anti-glokom g6z damlas: recete edilmigti. Bu dykiiye ek olarak
klinigimizde sag gozde cukur/disk oraninin 0,4 oldugunu
saptadik. Bu bulgular hatali glokom teghisine katkida bulunmug
olabilir. GIB yiiksekligi, pakimetri ile lciilen kornea kalinlig
(bilateral 580 pm) ile aciklanabilir. Ancak hastanin geng yagta (45
yas) olmasi, goz ¢evresinde agr1 olmasi ve en 6nemlisi temporal
nororetinal kenarda optik disk soluklugu olmasi glokomatsz
olmayan etiyolojilerin daha ileri degerlendirilmesinin gerekli
olacagini disiindiiren uyari isaretleriydi. Olgumuzda da
goritildiigti gibi pakimetri ile saptanan kornea kalinliginda
artigin eglik ettigi optik sinir basist, optik disk ¢ukurlagmast
nedeniyle glokom ile kolaylikla karistirilabilmektedir.

Basi lezyonlariyla iligkili glokomatdz olmayan optik
noropatide genellikle optik atrofi gelisir ancak glokomatéz
tipte cukurlasma da goriilebilir.® Bianchi-Marzoli ve ark.®
basi lezyonu olan hastalarda ¢ukur/disk oraninin arttiging
bildirmiglerdir. Ayrica Ahmed ve ark.’ tarafindan yapilan bir
caligmada baglangicta normal tansiyonlu glokom tanist alan
hastalarin %6,5’inde klinik olarak anlamli intrakraniyal basi
lezyonlart oldugu gosterilmistir.

Sfenoid displazi, spesifik semptomlari olmayan nadir goriilen
bir hastaliktir ve dzellikle bu nedenle tanist zordur. BT de fibroz
displazi, buzlu cam paterni (%50), homojen yogun patern (%25)
ve kistik patern (%20) gibi karakeeristik goriiniimlere sahiptir.'
MRG'de kemik trabekiilasyon miktari T1 ve T2 agirlikls
goriintiilerde sinyal yogunlugunu etkileyebilir.!" Bununla
birlikte, karakteristik olarak fibroz displazinin sinyal yogunlugu
diisiiktiir ve keskin sinirlari vardir.

Glokomda izlenen tipik gorme alani defektleri arkuat,
parasantral ve biarkuat defektler ve nihayetinde tiinel goriistidiir.
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Sekil 3. Her iki optik diskin optik koherens tomografi gériintiileri. Sag optik diskte (A) tiim kadranlarda diffiiz gangliyon hiicre tabakast kayb1 ve peripapiller retina sinir

lifi tabakasinda incelme oldugu goriildii. Sol optik disk (B) dl¢timleri normaldi

Sekil 4. Hastanin radyolojik goriintiileri. Paranazal siniislerin bilgisayarlt
tomografisinde (A) sfenoid kemik ekspansiyonu ve fibroz displazi (sar1 daire) ile
iligkili buzlu cam goriiniimii saptandi. Orbitanin aksiyel T2 agirlikli manyetik
rezonans goriintiilemesinde (B), sfenoid kemik hipointens gériiniimde olup, optik
kanal diizeyinde kemik ekspansiyonuna sekonder obliterasyona bagli sag optik sinir
basisi izlendi (sar1 ok)

Bu defektler ganglion hiicresi ve RSLT hasarinin sonucudur
ve bu nedenle glokomatdz olmayan bir¢ok bozukluk ve
norooftalmolojik hastalikea goriilebilmekeedir. Ornek olarak,
iskemik optik néropati, optik disk kolobomu, optik disk druseni
veya optik disk piti arkuat defektler goriilebilir. Retinitis
pigmentosa, panretinal fotokoagiilasyon ve karsinoma bagli
retinopatide biarkuat defektler veya tiinel goriisii izlenirken,
herediter veya nutrisyonel/toksik optik néropatide parasantral
defektler goriilebilir."”? Glokomu taklit eden gorme alani
defektlerinin ayirict tanisinda, glokomun yatay rafeyi tutmamast,
arkuat defektlerin varliZi ve ileri vakalarda temporal adanin
korunmasi kurali genellikle yararlidir. Ote yandan, kompresif
optik noropatiler dikey meridyeni tutmaz. Ayrintli bir
oftalmolojik muayene ile gérme keskinliginde ciddi azalma ve
disk ¢ukurlagmasina gore orantisiz nororetinal kenarda solukluk
ortaya konabilir."?

OKT ile RSLT 6l¢iimii glokomda progresyonu gostermek ve
izlemek icin yararlidir. Ancak glokomatdz olmayan bir¢ok optik
noropati ve santral sinir sistemi hastaliZinda da glokomu taklit
eder sekilde RSLT’de incelme goriilebilir. Bu patolojiler arasinda
optik nevrit, optik sinire bast yapan etiyolojiler, herediter veya
travmatik optik néropatiler, multipl skleroz ve Alzheimer ve
Parkinson gibi dejeneratif hastaliklar sayilabilir."?

Bock ve ark.” multipl skleroz hastalari ve glokomatz
optik sinir degisiklikleri olan hastalarda RSLT’yi OKT ile
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analiz etmig ve optik nevritli hastalarda temporal kadranin
daha fazla etkilendigini bulmusglardir. Bagka bir caligmada
Kim ve Hwang" toksik ve nutrisyonel optik néropatiyi
degerlendirmisler ve RSLT’de incelmenin glokomda oldugu
gibi meydana geldigini ancak ilk olarak temporal liflerin
etkilendigini bildirmiglerdir. Gupta ve ark.'® benzer ortalama
RSLT kalinligina sahip hastalardan glokomatsz olmayan optik
sinir cukurlagmasi olanlarin glokomattz optik sinir gukurlagmast
olanlara gére daha diisiik makiila kalinligs ve makiila hacmine
sahip oldugunu saptamiglardir. Ayrica glokomatéz olmayan
optik sinir ¢ukurlagmasi olan hastalarda, nazal ve temporal RSLT
kalinliginin glokomatdz ¢ukurlasma olan hastalara gére daha
diisiik oldugunu bildirmislerdir.

OKT’de RSLT incelmesi, glokomatdz olmayan ¢ukurlagma
goriilen hastalart degerlendirirken merkezi ve renkli gorme
ile orantisiz optik sinir soluklugu gibi veriler ile birlikte
kullanilmalidir. Glokomda, RSLT 6l¢iimlerinde iist ve alt vaskiiler
arkatlar boyunca kama defektleri daha sik goriilmektedir. Ancak
glokomattz olmayan etiyolojilerde RSLT incelmesi etiyolojiye
bagli olarak sektorel, temporal veya diffiiz olabilmekte ve
papillomakiiler demette sinir lifi kaybt daha sik goriilmekeedir.'?

Sfenoid kemik displazisinin tedavisi tartigmali bir konudur.
Cesitli caligmalara gore optik sinir tutulum oranlart %50
ile %90 arasinda degismektedir.'”” Asemptomatik sfenoid
kemik displazisinin hem klinik hem de radyolojik olarak
yakindan takip edilmesi gerektigi, ancak biyopsi veya cerrahi
gerektirmedigi genel kabul gormektedir. Sinir basisi ile ilgili
semptomlart olan hastalara cerrahi dekompresyon yapilabilir.
Radyolojik goriintiilemede optik sinir basisi bulgulart olan
asemptomatik hastalarin cerrahi dekompresyonu tartigmalidir.'®
Bizim olgumuzda optik sinir basisinin varlii nedeniyle beyin
cerrahisi konsiiltasyonu istenmis ve sonugta daha fazla bast ve
hasar1 6nlemek icin cerrahi karart alinmigtir.

Olgumuz, glokom tanisinin ¢ok dikkatli konulmast
gerektigini gostermektedir. Olgumuzda oldugu gibi glokom
benzeri optik disk cukurlagmasina neden olan, kompresyon
etiyolojileri gibi glokomatéz olmayan hastaliklar glokomu
taklit edebilir. Bu gibi olgularda yanlis tani ve uygun tedaviye
baslamada yaganacak gecikmeler uzun dénem gorme sonuglaring
kotii etkileyebilir. Goz hekimleri, glokomatdz olmayan optik
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noropatinin ayirtedici ozellikleri hakkinda bilgi sahibi olmals
ve glokomu taklit eden basi lezyonlarint diglamak i¢in kraniyal
goriintiileme yontemlerinden yararlanmalidir.
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