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Optik Sinir Kilift Menenjiomlarinda Tedavi Nasil Olmahidir?
How Should Optic Nerve Sheath Meningiomas Be Treated?
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Optik sinir kilifi menenjiomlari (OSKM), araknoid cap hicrelerinden kdken alan, yavas blyulyen, agrisiz gérme kaybina yol agan,
iyi huylu timérlerdir. Optik sinir kilifinin en sik gorilen timérleridir ve tim menenjiomlarin %2’sini olustururlar. En sik ve en ciddi
klinik bulgu agrisiz gérme kaybidir. Tedavide iki ana hedef vardir: birincisi gérme fonksiyonunu korumak veya iyilestirmek, ikincisi
ise timor blytumesini kontrol etmek. Tedavi modaliteleri arasinda gézlem, cerrahi, radyoterapi/radyocerrahi veya bu modalitelerin
kombinasyonu bulunur. Cerrahi miidahale sirasinda optik sinirin beslenmesini saglayan vaskiler yapilarda hasar olusup, gérme
kaybi ortaya cikabilir. Bu nedenle diger gdzde de gérme kaybina neden olabilen, intrakranial yayiim nedeniyle mortalite ihtimalinin
arttigi olgularda tercih edilmektedir. Tedavide ayrica farkli radyoterapi/radyocerrahi modaliteleri de uygulanmaktadir. Bu modalitelerin
birbirine Gstunltgl heniiz kanitlanmamis olsa da gérme kaybinin diizeltiimesi agisindan radyoterapinin etkinligini gosteren calismalar
mevcuttur. Gelismis goériintileme teknolojisi ile daha erken teshis, daha dogru radyoterapi uygulamasi ve cerrahi tedavi igin
iyilestiriimis vaka secimi ile bu hastalarda daha iyi sonuglarin alinmasi hedeflenmektedir.
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ABSTRACT

Optic nerve sheath meningiomas (ONSMs) are slow-growing, benign tumors that originate from arachnoid cap cells and cause
painless vision loss. They are the most common tumors of the optic nerve sheath and constitute 2% of all meningiomas. The most
common and most serious clinical finding is painless vision loss. There are two main goals of treatment: the first is to preserve or
improve visual function, and the second is to control tumor growth. Treatment modalities include observation, surgery, radiotherapy/
radiosurgery, or a combination of these modalities. During surgical intervention, damage to the vascular structures that supply the
optic nerve may occur and vision loss may develop. For this reason, surgery is preferred in cases that may cause vision loss in the
other eye and where the possibility of mortality increases due to intracranial spread. Various radiotherapy/radiosurgery modalities
are also applied in the treatment. Although the superiority of these modalities to each other has not been proven yet, there are
studies showing the effectiveness of radiotherapy in terms of correcting vision loss. With advanced imaging technology, it is aimed
to get better results in these patients with earlier diagnosis, more accurate radiotherapy application, and improved case selection
for surgical treatment.
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¥ TANIM (8,18,39,42,49,53,54,61). Optik sinirin araknoid villusundan
ptik sinir kilift meningiomlari (OSKM), araknoid villu- kaynaklanan bu tiimorler, giderek blytme egilimindedir ve op-

Osun meningoepitelyal cap hicrelerinden kaynaklanan, tik sinirin sikismasi veya vaskularitesi nedeniyle gérme kaybi
seyrek gorilen ve yavas buytyen iyi huylu timéorlerdir ile kendini gosterirler (18,54).
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H ANATOMI

Schick ve ark. optik siniri anatomik seyrine gore intraorbital
(i0), optik kanal (OK) ve intrakraniyal (iK) seklinde 3 segmentte
siniflandirmiglardir (52,53). Bu siniflandirma optik sinirin olasi
basi yerlerini ve karsimiza ¢ikis 6zelliklerini netlestirmeye yar-
dimci olabilir. IK alan meningiomlar (dev olfaktér oluk, planum
sfenoidale, tiiberkllum sella ve anterior klinoidal veya diyafram
sella meningiomlari) optik foramen ve optik kiazma arasindaki
optik siniri (OS)'i sikistirabilir (53). IK lokalizasyondaki pato-
lojilerde, kiazma erken gérme bozukluguna katkida bulunan
hazirlayici bir faktérdir. Ancak yine de gérme bozuklugu ile en
erken bulgu veren OS menenjiomu OK lokalizasyonlu menen-
jiomlardir (52,53).

Dikkate alinmasi gereken bir diger énemli 6zellik ise timor-
sinir dokusu iligkisidir. Bazi meningiomlar OS’i iter ancak
araknoid duzlemi korur, bazilarr OS’i degisen derecelerde
kaplayabilir ve bazi menenjiomlar da araknoid diizlemi invaze
ederek tamamen OS kilifi igerisinde biyuyebilirler (47). Bunun
sonucu olarak farkli derecelerde gérme bozuklugu tablolar
ortaya cikar.

Meningiomlar, bilindigi gibi araknoid villusun meningoepitelyal
cap hucrelerinden kaynaklanirlar. Primer orbital meningiomlar
trase igerisinde, en sik olarak optik sinir kilifindan ve nadiren
ektopik araknoid hicrelerden kaynaklanir. Sekonder orbital
meningiomlar ise genellikle sfenoid kanat, frontal lob, olfakt6r
oluk ve parasellar bélgeden kaynaklanan komsu neoplazma-
larin orbita i¢ine yayilimi sonucu olusur ve bu nedenle superior
orbital fissir, optik kanal veya kemiklere yayilabilirler (11,18).

H EPIDEMIiYOLOJi

Optik sinir kiifindan kdken alan primer orbital meningiomlar,
tim meningiomlarin %1-2’sini olusturmaktadirlar ve gérin-
tlileme tetkiklerindeki artisa bagll olarak optik sinir kilifinin
en sik gorilen timorleri haline gelmiglerdir (18,19,38,41,54).
Bazi yazarlar da OSKM’larini optik sinir gliomlarindan sonra
optik siniri en sik etkileyen ikinci timdr olarak belirtmiglerdir
(49,54,65).

OSKM’ler kadinlarda daha sik gorulurler (%61-84) ve
siklikla orta yasl vyetiskinleri etkilerler (siklikla 45-55 yas
arasl) (55,64,65). Gebelik doneminde de karsilasilan olgular
mevcuttur. Muhtemel hormonal etki sorumlu tutulmaktadir
(19,20,59,65). Erkeklerde ise daha erken bulgu verdigi ortaya
konulmustur. Pediatrik populasyonda OSKM’lerin nadir olmasi
nedeniyle, dogru demografik bilgi elde etmek zordur). Ancak
tim OSKM’lerin yaklasik %2-4'Unin pediatrik popilasyonda
oldugu bilinmektedir (18). Pediatrik OSKM’lerin tahmini
prevalansi 1/95-525 bin olarak rapor edilmistir (33). Bunlarin
yaklasik Ugte biri nérofibromatoz tip 2 (NF2) tanisi almistir (24).

OSKM’lerin ¢cogu tek taraflidir (%95) ve sag optik sinirde daha
fazla gorilmektedir (%55-71). Bilateral tutulum ise timorin
optik kanal boyunca ve kargl tarafa dogru optik kiazmaya
yayllmasindan kaynaklanabilir (55). Bununla birlikte, bilateral
OSKM’leri olan hastalarda, multipl meningiomlar veya
anevrizmalar gibi baska intrakraniyal patolojilerin eslik etme
olasiligi daha ytiksektir (49).
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NF-2 Birlikteligi

NF2, OSKM’leri dahil olmak Uzere ndral timorlerin gelisimi
ile gucll bir sekilde iligkilidir (11). Kromozom 2212 lizerinde
bulunan NF2 timér baskilayici gendeki mutasyonlardan
kaynaklanir (11). YUlksek spontan mutasyon oranina sahip
olmasina ragmen otozomal dominant olarak kalitilir (11). NF2
insidansi yaklasik 1:25.000 ila 1:40.000°dir (11,24). Hastalar,
en yaygin olarak vestibller schwannomlar ve meningiomlar
olmak Uzere c¢esitli ndral tUmorlerin yani sira katarakt, retinal
anormallikler (retinal hamartomlar dahil), sasilik ve ambliyopi
gibi kutandz lezyonlar ve oftalmik belirtilerle basvururlar
(11,24).

OSKM’ler, NF2'li hastalarda genel popllasyondan ¢cok daha
yaygindir. NF2 &zelliklerine sahip hastalarla ilgili bir calisma,
NF2’li hastalarda OSKM’lerin %6,8’lik bir insidansa sahip
oldugunu bildirmistir (11). Ancak yazarlar, bu olayin olgularin
secimindeki yanlhligina tabi oldugunu acikga belirtmislerdir
(11). Evans, NF2 hastalarinda OSKM insidansinin %4.1 ile
%4.8 arasinda oldugunu bildirmistir (11,24). Meningiomlari
(sadece OSKM’ler degil) olan pediatrik hastalarin %28’inde
NF2 teshisi konulmaktadir (11,24). NF2 olan ve olmayan
hastalarda ONSM’lerin dogal seyrinde farklilik olabilir; bununla
birlikte, bu bozukluklarin nadir olmasi, bu durumun objektif bir
sekilde degerlendiriimesini zorlagtirmaktadir.

B KLINIK

Yetiskinlerde, OSKM’ler genellikle etkilenen gbzde yavas ve
ilerleyici gérme kaybi ile karakterizedir. OSKM semptom ve
bulgulari arasinda agrisiz gérme kaybi, propitozis, gérme
alani defekti, diplopi, afferent pupil kusurlari, bas agrilari, renk
korltgu, optik disk 6édemi ve okuler motilite bozuklugu yer alir
(18,49,53,55,60). Klasik triad genellikle sunlardan olusur: optik
atrofi, azalmis agrisiz gérme keskinligi ve optosiliyer vaskdler
santlar (18,22,54,56). Agrisiz gérme kaybi en sik ve en ciddi
semptomdur ve hastalar tipik olarak etkilenen gdzde azalmis
renk algisi ve keskinliginden sikayet ederler (19,49). Orbita
apeksinde veya yakin lokalizasyondaki lezyonlar siklikla hizli
gbrme kaybi ile karakterizedir (16). Tumorle iligkili mortalite
insidansi nispeten disik olmasina ragmen, hemen hemen
tim hastalar herhangi bir miidahale olmaksizin kademeli veya
hizll gérme kaybi yasarlar, sonucta etkilenen gézde gérme
kaybi olur ve normal karsi taraf gorisi tehlikeye girer.

Perioptik subaraknoid boslugun anteriorda dilatasyonuna
neden olabileceginden, posterior OSKM’ler kronik 6dem ile
iliskili olabilir. Edinilmis optosiliyer sant damarlar optik sinir
basinda da gelisebilir ve gdérme kaybi, optik atrofi ve optosiliyer
sant damarlari Gglisi her zaman olmasa da OSKM’ler igin
karakteristik olarak kabul edilir (22).

Ayrica kompresyon nedeniyle gegici optik sinir iskemisi,
bakisla uyarilan amorozise yol acgabilir. Bu semptomun varlig
OSKM’lerle baglantili olsa da orbital kavernéz hemanjiyomlar-
da da bulunabileceginden patognomonik degildir.

Bilateral OSKM’ler genellikle intrakanalikllerdir ve en yaygin
olarak NF2’li hastalarda gorilir. Gorme kaybi genellikle
tek gbdzde baslar ancak dogal seyrine iliskin hala sinirli veri
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vardir (11,30). Literatlrde dural vendz sinlislerin meningiomlar
tarafindan invazyonu da bildirilmistir ve bu durum vendz
drenajin bozulmasina, kafa i¢i basincinin ylkselmesine ve
papilddeme baglh gérme kaybina neden olabilir.

Lestak ve ark., optik trasenin kargi tarafinda da gdzlenebilen
onemli fonksiyonel degisikliklere sahip tek tarafli bir ONSM
olgusu bildirmistir (32). Daha spesifik olarak, ONSM’den
etkilenen gdziin gérme fonksiyonu kétllesirken kargi taraftaki
muayene normaldi. Ek olarak, elektrofizyoloji calismalari,
etkilenen gbzde amplitid degerlerinin dislik oldugunu ve
diger saglikli gézde normal araligin alt sinirinda oldugunu
gOstermistir (32).

ONSM’nin ilerleyici bluylimesi, dogrudan optik sinir ve/veya
vaskuller kompresyondan kaynaklanan gérme kaybina yol
acar. Bu, aksonal iletimin bozulmasina, aksonal kayip ve
retinal ganglion hiicre apoptozisine, dolayisiyla kalici gérme
kaybina neden olacaktir. Fundoskopide kronik disk édemi ve
koroid kivrimlara sikga rastlanir (60). Gérme alani kusurlari
son derece yaygindir (%83), ancak yine degiskendir, en
yaygin olarak periferik daralma (%35), santral ve parasantral
skotomlar (%29), genislemis bir kér nokta (%13) seklinde
fundoskopi bulgulari ortaya cikabilir (18,49,55). Optik disk,
hemen her zaman anormaldir (%98) ancak disklerde 6dem
ve optik atrofinin yani sira, daha az oranda (%30) optosiliyer
vaskuler santlar ortaya gikabilir (18,22,49). Bununla birlikte,
hizli ilerleyen semptomlar gosteren bazi orbital apeks ve optik
kanal timoérlerinde fundoskopi normal olabilir (25).

Optosiliyer sant damarlari, optik diskteki retinal vendz sistem
ile koroidal vendz dolasim arasindaki dilate anormal anasto-
mozlardir. Santral retinal venin timor tarafindan sikistiriimasi
sonrasi olustuklar varsayilmaktadir (22). Doppler goriintileme
ile santral retinal vendz akimdaki degisikligin gosteriimesi
durumu destekler. Bu hipotezi daha da destekler sekilde, bir
timor cerrahi olarak ¢ikarildiginda ve radyoterapi tedavisin-
den sonra optosiliyer sant damarlarinin kiicildigi gézlemlen-
mistir. Bu tir damarlar indosiyanin yesili kullanilarak anjiyog-
rafide detayl olarak goruntilenebilmektedir. Optosiliyer sant
damarlarinin bizilmesi, merkezi retinal vendz basingta bir
azalma oldugunu distndurdr. Bu, timdr hacminde belirgin bir
makroskopik degisiklik olmadiginda bile gérme iyilesmesinin
arkasindaki mekanizmanin bir parcasi olabilir (22).

OSKM'’ler ayrica diger orbital hastaliklarla birlikte bulunabilir.
Noérofibromatozis tip 1’li bir hastada ayni optik sinirde
eszamanlt ONSM ve optik sinir gliomu olgusu bildirilmistir (22).

B TANI

OSKM tanisi klinik stiphe ve goriinttlemelerin birlikte deger-
lendiriimesiyle konulmaktadir (60). Tanida BT (Bilgisayarli
Tomografi) ve MRG (Manyetik Rezonans Goruntileme) kulla-
nilmaktadir. Kicuk boyutlarda ve optik kanal yerlesimli lezyon-
lan da géstermede daha duyarl oldugu icin MRG genellikle
tercih edilen yéntemdir ve beyin ve orbitanin kontrastl ve yag
baskill T1 ve T2 agirlikh géruntilerinde tespit edilme duyarlligi
artar (8,49). Optik kanal icinde ortaya cikanlar basta olmak
Uzere belirli OSKM alt tiplerini teshis etmek daha zordur ve
bunlar igin yiksek ¢dzundrlikli MRG esasti. OSKM’ler, T1
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agirlikll géruntilerde yaygin olarak izointenstir ve T2 agirlikh
gorintilemede beyin veya optik sinir ile karsilastirldiginda
hiperintenstir (36,49,50,54).

OSKM’ler gérintiilemede optik siniri cevreleyen meninkslerin
tibdler (en sik), globdller, fusiform ve fokal genislemeleri
seklinde karsimiza c¢ikar (49). Santraldeki optik sinirin her iki
tarafinda hiperdens veya hiperintens meningioma “travmay
izi” seklinde klasik bir isaret olusturur ve bu bulgu timdrlerin
%?24’lUnde gOsterilmistir (50). OSKM’lerle iligkili perioptik
kistlerin varhgi da MRG’de iyi bir sekilde gdsterilmistir (50).

ince kesit kontrastll BT aksiyal kesitlerinde, hipodens optik
siniri saran meninkslerin hiperdens kontrastlanmasi ile ka-
rakterize edilen “tramvay izi” bulgusu MR’a benzer sekilde
BT’de de patognomoniktir (36,54). Kontrast dncesi yumusak
dokudaki kalsifikasyon ve kemik pencereli BT taramalari da bu
tramvay izi gérintisund olusturabilir (60). BT kalsifikasyon ve
kemik anatomisinin degerlendiriimesinde Ustinlik saglar (60).

Meningiom htcreleri, somatostatin reseptér alt tip 2'yi
eksprese edebilir ve bu 6zellik, pozitron emisyonu Uzerinde
somatostatin reseptor ligandi olan yiksek galyum-68 (68Ga)
isaretli dodekantetraasetik asit-tirozin-3-oktreotat tutulumu
gostermektedir (60). Somatostatin reseptor sintigrafisi ve
pozitron emisyon tomografisi/BT ve somatostatin reseptor
ligandlarl ile tek foton emisyonlu bilgisayarli tomografi/BT
taniya yardimci olma, radyoterapétik protokolleri planlama ve
tedavi yanitlarini degerlendirmede umut vaat etmistir.

Ultrason, timdrin anterior yerlesimli olup olmadigini gdster-
mek icin kullanilabilir ve icindeki kan akigi da Doppler taramasi
ile gosterilebilir (51,60). Bu goriintileme yéntemi noninvazivdir
ve bir MRG taramasinda oldugu gibi uzun sureli immobilizas-
yon gerektirmez ve bu nedenle ¢cocuklarda bilinen lezyonlarin
izlenmesi icin daha uygun olabilir. Posterior orbital timérler ve
intrakraniyal OSKM’ler ultrasonla gortilmedidi icin bu modalite
birincil tarama ve tani igin uygun degildir.

Hastalarda objektif optik sinir fonksiyonunu izlemek icin daha
yeni bir teknik, ¢cok odakl gorsel uyariimis potansiyel tetkiki
kullanima girmistir (mfVEP). OSKM'’si bilinen hastalarda,
mfVEP, MRG’ye gerek kalmadan, fonksiyonel bozulma ve
goérmedeki dusltsin progresyonunu izlemek icin kullanilabilir.
Bu, MRG taramasinin genel anestezi gerektirebilecegi ve iliskili
riskleri olan bir pediatrik populasyonda 6zel uygulanabilirlige
sahiptir (50,51).

Ayirici Tani

Hastalar OSKM tanisini  zorlastiran atipik  6zellikler
gosterebilirler. OSKM’lerin yanlis teshisi nadir degildir, bu
durum taninin gecikmesine ve morbiditelerin artmasina yol
acabilir. Kahraman-Koytak ve ark. yaptiklar bir calismada
OSKM vakalarinin %71.4’Une yanhs tani konulmus veya
gec¢ tani konulmus ve bu calismada en sik yanlis taninin
optik nérit oldugu bildiriimistir (%48) (27). Ayirici tanidaki
patolojiler; optik ndrit, iskemik optik néropati ve optik disk
vaskdliti, kronik kompresif optik néropati seklinde karsimiza
cikabilir (51). Ayrica gérintilemede optik siniri saran veya
meninksleri tutan, kontrast tutan lezyonlar her zaman ayirici
taniya dahil edilmelidir. Optik sinir gliomu, hemanjiyom,



hemanijiyoperisitoma, psédotimdr, orbital schwannoma,
lenfoma, orbital inflamatuar hastalik, optik sinir metastazi ile
demiyelinizan optik ndrit veya perindrit ve sarkoidoz da ayirici
taniya dahil edilmelidir (50,51).

Histopatoloji

Cogu intrakranial timdérde biyopsi veya timoriin rezeksiyonu
ile histopatolojik tani konulmaktadir. Ancak nérogérintileme-
deki ilerlemeler, klinik prezantasyon ve radyolojik bulgulara
dayali erken ve dogru taniya olanak sagladigi icin biyopsiler
genellikle alinmamakta ve bu da buna bagl morbidite oranla-
rinin azalmasina katkida bulunmaktadir.

Hormon reseptdrlerinin, dzellikle progesteronun ekspresyonu,
bu timoérlerin neden gebelik sirasinda hizla blylimeye ve do-
gum sonrasi kiigilme egiliminde oldugunu agiklayabilir (59).
Cerrahi midahale ile gikarlmis 30 OSKM’nin analizinde Thom
ve Martinian, OSKM’lerin diger intrakraniyal meningiomlara ki-
yasla daha yUksek progesteron reseptdr ekspresyonu gdster-
digini ve muhtemelen hormonal tedaviye yanit verebilecegini
bildirmislerdir (59).

Optik sinir neoplazmi biyopsisi, tani ile ilgili belirsizlik
oldugunda endikedir (28). Bunun nedenleri arasinda malign
veya agresif bir hastalik seyri, ilerleyici gérme kaybi veya
klinik ve radyolojik olarak atipik bir lezyon yer alabilir. Biyopsi,
medikolegal kaygilar varsa da yararli olabilir. En yaygin optik
sinir timorlerinin gliomalar ve OSKM’ler olmasina ragmen,
diger neoplastik ve inflamatuar durumlarin gérintilemede
benzer bir gériiniime sahip olabilecedi, ancak bu durumlarin
yonetiminin  genellikle gliomalardan veya OSKM’lerden
tamamen farkli olduguda dikkate alinmaldir.

Konsept olarak optik sinir kilifi fenestrasyonuna benzer medial
transkonjonktival yaklasim ve BT kilavuzlugunda ince igne
aspirasyon biyopsisi dahil olmak Uzere insizyonel biyopsi
orneklerinin elde edilmesi icin cesitli teknikler tanimlanmigtir
(28). Biyopsi, ylksek gérme kaybi riskiyle cerrahiye benzer
riskler tasir ve modern beyin gorinttlemenin tipik olarak
tanisal oldugu dustnlldiginde, biyopsi artik yaygin olarak
endike degildir.

B TEDAVI

OSKM tedavisinde iki ana hedef vardir: birincisi gdérme
fonksiyonunu korumak veya iyilestirmek, ikincisi ise tUmor
blylmesini kontrol etmek. Optik siniri igceren timorlerin
optimal tedavisi, dislk insidans oranlari ve belirsiz dogal seyri
nedeniyle tartismalidir. OS ile iligkili meningiomlarin yénetimi
son 30 yilda gelisme gdstermistir (6,47). Hastalara demografik
verilere, klinik ve gérintileme bulgularina dayal olarak
bireysellestiriimis tedavi stratejileri sunulur. Yaklasim gézlem,
cerrahi, radyoterapi veya bunlarin kombinasyonunu icerebilir
(3,4,19,43,49,61). Asemptomatik OSKM’ler ya yakin gézlem ile
konservatif olarak ya da radyasyon tedavisi ile tedavi edilebilir
(1,3,8,43). Ancak bazi calismalarda bekle-gér tedavisinin
gérme fonksiyonunda azalmaya sebep oldugu rapor edilmistir
(18,61). Dutton yaptigi calismada tedavisiz takibin gdrme
kayiplarini artirdigini ifade etmistir (18). Hastalarin %86’sinda
gdérme fonksiyonunda azalma, kalan %14’Ginde ise gbérme
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fonksiyonunun korundugu bildirilmistir. Turbin ve ark. en
belirgin gérme fonksiyonunda azalmanin gézlem grubunda
oldugu 13 hastayi rapor etmislerdir (61).

Ayni taraftaki gézi tamamen kor olan hastalarda, herhangi
bir tedavinin amaci karsi gbzde gérmenin korunmasidir.
intrakranial  alandaki  bilyllk meningiomlarda, gérme
bozuklugunun yani sira yasami tehdit etmesi nedeniyle cerrahi
kaginiimaz ¢ézimddir.

Yakin izlem, sonraki durumlarda da guvenli bir segenek
olabilir. Birgok calisma, gérme fonksiyonunun korunmasi
icin cerrahiden daha az riskli oldugunu distnerek, OS
kilif menenjiyomlar icin radyasyon tedavisinin kullanimini
desteklemektedir (6,31,34,37,43,48,57). Ayrica, OS’e basi
yapan tekrarlayan meningiomlarin cerrahisi, timér ve optik
sinir arasindaki yapisikliklar nedeniyle risklidir ve potansiyel
postoperatif gérme bozukluguna yol acabilir. Her bir hasta
icin en iyi karar verebilmek i¢cin hastanin beklentileri ile timor
lokalizasyonu ve deneyimsel bilgi dengelenmelidir.

OSKM’lerin blylk c¢ogunlugunun ilerleyici gérme kaybina
yol agtigi bilinmesine ragmen, bazi vakalar ilging bir sekilde
gérme fonksiyonu agisindan stabil seyretmistir. ki tarafli
OSKM’li (ancak NF2 olmayan) bir hasta 27 yil boyunca, 48
ila 75 yas arasinda, progresyon olmadan takip edilmistir (30).
OSKM’lerde spontan iyilesme mimkindir ancak yaygin
degildir, 42 hastadan olusan bir calismada %7’lik bir spontan
iyilesme orani gozlemlenmistir (20).

Cerrahi

Bugline kadar, OSKM’lerin tedavisine yonelik cerrahi yakla-
simlar, transkraniyal tekniklere dayanmistir. Bu yaklasimlar,
tipik olarak, optik kiazmaya ve kontralateral optik sinire basi
yapmis ve intrakranial alana yayllmis vakalarda kullaniimigtir.
Aksi takdirde bu hastalik sirecinde ameliyat endikasyonlari
son derece sinirli kalmistir. Radyasyon tedavisi géren hastalar-
la karsilastirildiginda, bu hastalarda gérme sonuglari ve timor
kontrol oranlari genellikle énemli élgtide daha kétudir, bunun
nedeni, optik sinirin vaskiler baglantilarini korumak icin yapi-
lan manevralarin timore erisimi engellemesidir (34,52).

Tarihsel olarak, cerrahi OSKM’lerin yonetiminde sinirli bir rol
oynamistir. Bununla birlikte, lezyonun sinir ve/veya vaskuler
beslenmesi ile yakin iliskisinden dolayr bu tur yaklasimlar,
tamamen intrakanalikller veya intraorbital patolojinin tedavisi
ile ilgili olarak sinirli kalmistir. Son zamanlarda yapilan birkag
yayin, Ozellikle optik sinirin intrakanalikiiler veya intraorbital
segmentleri boyunca primer patolojiye yonelik cerrahi olarak
tedavi edilen hastalarda daha k&t gérme fonksiyonu sonug-
lari ve daha kétl timor kontrol oranlari ile bu etkiyi dogru-
lamistir (47,52). Cerrahi, optik sinirin vaskiler beslenmesinin
bozulmasinin yani sira timdérin eksik rezeksiyonu ve lokal
niiks nedeniyle gérme fonksiyonunda bozulma ile iligkilidir
(3,10,18,19,38,39,54,57). OSKM’lerin cerrahi yénetimi, tedavi
ihtiyaclarina gére belirlenir. RT’ye yanit vermeyen hastalarda
histopatolojik materyal elde etmek icgin parsiyel rezeksiyon
yapllabilir (47). Cerrahi midahale, diger diger gdzde gérme
kaybina neden olabilen, intrakraniyal yayilimi ve bu ylzden
mortalite ve morbidite ihtimalinin arttigi timér olgularinda
dekompresyon amacli distnulebilir (18).
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Dutton’in incelemesinde, sadece cerrahi ile tedavi edilen
primer OSKM’li 120 hasta arasinda sadece %5’inde gérme
fonksiyonunda iyilesme saglanirken, %94’Gnde gérme kaybi
yasanmistir (18). Cerrahi, korlige yol acabilse de, intrakraniyal
yaylllm durumlarinda ciddi sekil bozuklugu olan proptozisi
dizeltmek veya kontralateral optik sinir tutulumunu énlemek
icin gereklidir (38,52). Bu galismada, OSKM’li 3 (%23) hastaya,
kontralateral optik sinir ve kiazma tutulumunu dnlemek icin
adjuvan tedavi 6ncesi cerrahi mtdahale yapilmistir (18).

Ekstradural anterior klinoidektomi veya ekstradural OK agma,
OS’nin daha kolay mobilizasyonunu saglayan yaklasimlardir.
Anterior klinoidektominin de potansiyel komplikasyonlari
olabilecegi akilda tutulmaldir (18,38).

OSK fenestrasyonu olarak da adlandirilan OSKD (Opitik Sinir
Kilifi Dekompresyonu), subaraknoid kompartman basincini
azaltmak icin dural pencerenin agiimasini igerir. Teknik olarak
biyopsiye benzer olan bu prosedir, olusturulan pencereden
disari tasan tUmor iceriklerinin de cikarilmasina izin verir.
Ancak bu teknik, timdrin orbita ¢cevresi dokulara ekimine de
sebep olmaktadir (64,66). Saeed ve ark., OSKD’yi takiben,
cerrahiden hemen sonra veya ameliyattan 2 yil sonraya
kadar, 10 hastadan 8’inin énemli 6lclide daha koéti gérme
fonksiyonuna sahip oldugunu gézlemledi (49). Ote yandan
baska calismalarda biyopsiler ve parsiyel rezeksiyonlar sonrasi
gorme keskinliginin dizeldigi bildiriimistir (49,61).

Wright ve ark, lateral orbitotomi ile ameliyat edilen 27 hastanin
tamaminda ameliyattan sonraki 18 ay igcinde gérme kaybi ortaya
ciktigini rapor etmistir (64). Wright daha sonra 50 hastadan
olusan bir seriyi gbézden gegirmis ve daha genc hastalarin
daha sik intrakraniyal tutulum ile daha agresif hastaliga sahip
oldugunu belirtmis ve bu vakalarda optik sinirin feda edilmesini
Onermistir (66). Primer ve sekonder OSKM’li 57 olguluk bir
calismada, cerrahi sonrasi gérme fonksiyonlari arastiriimis
ve primer OSKM’lerin cerrahi tedaviden fayda gérme olasiligi
distk oldugu rapor edilmistir. Roser ve ark ise, cerrahi olarak
tedavi edilen hizli gérme kaybi olan hastalarin %50’sinin
dizeldigini veya gérme kaybinin durdugunu rapor etmislerdir
(47). Sonucg olarak birgok calismada 6zet olarak cerrahinin
yarari, blyUk 8lglide karsi gézde gérmeyi tehdit edebilecek bir
timor bliylmesi mevcut oldugunda goésterilmistir (28,52,53).

Endoskop

Baslangicta hipofiz adenomlarinin rezeksiyonu icin bildirilen
endoskopik endonazal teknik, simdi optik kanal dekomp-
resyonlari ve orbital apeks patolojisi i¢in kullaniimaktadir (7).
Cesitli yayinlar, optik kanal invazyonu, orbital apeks patolojisi
ve travmatik veya travmatik olmayan optik néropati durumla-
rinda endoskopik endonazal cerrahi mudahalenin yapildigini
bildirmislerdir (7). Ancak intrakanalikiler OSKM’nin endos-
kopik rezeksiyonu henlz bildirilmemistir. Optik kanal dekom-
presyonunun amaci, rezeksiyonun gerceklestirilebilecegi
alani acarak optik sinir maniptlasyonunu en aza indirmektir.
Endoskopik teknik, daha az beyin maruziyeti ve manipilas-
yonu olusturup, cilt kesisi gerektirmeden daha az postoperatif
agrn avantaji saglayarak, optik sinir, ekstraokiler ve medial
optik bdlgenin iyi veya kétl huylu patolojilerinin rezeksiyonu
ve dekompresyonunda kullaniimaktadir (7,69).
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Bir intrakanalikiler primer OSKM’nin endoskopik endonazal
rezeksiyonu sonrasi 10 aylik bir stireg sonunda gérme fonksi-
yonunun tamamen duzeldigi rapor edilmis (7). Basarili sonug-
lar cogunlukla sinir invazyonu olmayan ekzofitik timorlerle
iligkilidir (7,69). Cerrahi alanin karmagikliklari, igne biyopsileri
ve optik sinir kilifi dekompresyonu (OSKD) gibi prosedirler
sirasinda orbital dokulara timér hicrelerinin ekimi sonrasi
lokal niksler ortaya cikmistir (18). Radyoterapinin cerrahi
sonrasi timér dokusunun ekimine bagh niksu azalttigr disi-
nilmektedir (18,69).

Optik sinirin kanalikller segmentinin uzunlugu, proksimalde
Zinn anulusundan, endonazal olarak bakildiginda, belirteci
medial OKG (optiko-karotid girinti) olacak sekilde distal optik
kanala kadar uzanir. Ust kisim planum sfenoidale ile, alt kisim
ise internal karotid arterin (iKA) klinoid segmenti (distalde),
superior orbital fisslr (orta segment) ve lamina papricea
(proksimalde) ile sinirhdir. Oftalmik arterin sinirin asagisindaki
seyri goz 6nune alindiginda, optik kanalin, tst kismi boyunca
ve sinire paralel olarak agiimasiyla arteriyel yaralanma riski
en aza indirilir. Ayrica oftalmik arterin sinire gore degisken
bir seyir izleyebilecegi ve preoperatif BT anjiyografi Gzerinde
degerlendirme yapilmasi 6nerilmektedir. Zoli ve ark.nin yaptigi
bir arastirmaya gore, vakalarin ¢cogunda oftalmik arter optik
sinire ya inferosantral ya da inferolateral olarak yaklasir ve
kanalin lateral ylizii boyunca seyir gosterir (69). Arterin erken
teshisinin ve makul bir dural acikhgin étesinde, oftalmik arterin
intrakanaliktler seyrini ¢izmek icin Doppler’in kullaniimasi
arteriyel yaralanma riskini azaltabilir.

Endoskopinin dezavantaji ise transkranial yaklasima oranla
daha fazla BOS fistil riskine sahip olmasidir (7,69).

Radyoterapi

Cerrahi rezeksiyon, gegmiste OSKM tedavisi icin altin standart
modalite olarak kabul edilirdi; ancak timor ile optik sinir ara-
sindaki yakin iligki ve vaskiler hasar nedeniyle yiiksek oranda
gorme kaybi riski mevcuttu (8). Radyoterapi (RT), gdrme fonk-
siyonunu koruma veya iyilestirmedeki iyi sonuglari nedeniyle
OSKM tedavisinde giderek artan bir sekilde tercih edilmeye
baslanmistir (1-4,6,10,12,23,31,40,43,44,54,61). Yapilan bir
derlemede RT sonrasi hastalarin %83-100’Unde olumlu gérme
fonksiyonlari (diizelme veya gerilemenin durmasi) bildirildigini,
OSKM’nin lokal kontrol oraninin %100 oldugu ve kullanilan
RT toplam doz araliginin 45-50,4 Gy araliginda oldugu rapor
edilmistir.

Turbin ve ark, 2002’de OSKM’li hastalarina ait uzun dénem
sonugclarini rapor etmistir (61). 64 hasta igin gézlem, cerrahi,
radyoterapi ve kombinasyon tedavisi segeneklerinin oldugu
sonuglara gdre: Yalnizca radyoterapi uygulanan gruptaki
gorme fonksiyonlarinda diizelme, diger tim tedavilerden yuk-
sekti ve bu grupta, yalnizca tanidan son takibe kadar gérme
keskinliginde dnemli bir dlisUs tespit edilmemis. Ayrica cerrahi
grubunda komplikasyon orani %66.7, RT grubunda ise %33.3
olarak rapor edilmistir (radyasyon retinopatisi, vaskuler okliiz-
yon, kalic iritis veya temporal lob atrofisi dahil). Diger serilerde
de benzer sonuglar gosterilmistir (3,16,18,49,56,61,64,66).
Boylece, daha basarili sonuglar ve daha az komplikasyon riski
olan radyoterapi, OSKM’ler igin daha iyi bir tedavi segenegi
haline gelmistir.



Planlama ve hedefe yonelik tedavilerdeki gelismelerle
birlikte, radyasyon tedavisi (XRT), OSKM’ler i¢in sik tercih
edilmeye baglanmisti. OSKM’lerin tedavisinde bildirilen XRT
teknikleri, yogunluk ayarli radyoterapi, stereotaktik fraksiyone
radyoterapi, U¢ boyutlu konformal radyasyon tedavisi, gama
knife, cyber knife tedavisini icerir (1,5,6,8,10,12,31,37,40,43,
54,57). Tipik olarak 1.8 Gy fraksiyonlarinda 50 ila 55 Gy’nin
verilmesini iceren XRT, literatiirde bildirilen vakalarin yaklasik
%33.3’Unde disik komplikasyon oranlari ile birlikte degisik
oranlarda (%8-86) gdérme kayiplarini durdurdugu rapor
edilmistir (1,6,12,54). Daha kucuk, iyi sinirh lezyonlar igin,
8 ila 10 Gy’ye yakin tek seansl stereotaktik radyocerrahi
kullanilabilir (29,34,37,46).

Pitz ve ark. 28 fraksiyonda 54-Gy toplam doz ile standart
bir protokolle ve Ratnayake ve ark. 28 fraksiyonda 50.4
Gy’lik bir medyan dozun kullanildigi, fraksiyone stereotaktik
radyoterapinin OSKM’lerin erken ve hatta daha ileri evrelerde
bile etkili bir sekilde kullanilabilecegini ve iyi bir timoér
kontroll sagladigini rapor etmislerdir (44,45). Ayrica ortalama
26.9 seansta ortalama 50 Gy doz fraksiyone stereotaktik
radyoterapinin kullanildigi 10 yillik takipleri olan bir calismada
tedavinin glvenli ve gérme fonksiyonlarinin dizelmesi
acisindan etkili oldugu rapor edilmistir (44). Su anda,
radyoterapinin 6nerilmesi gereken minimum gbérme kaybi
seviyesini belirlemek igin mevcut veri yoktur, ancak erken
tedavinin daha iyi bir gorsel iyilesme sansi sagladigina dair
Oneriler vardir (1,5,18,38).

OSKM’li hastalar duzenli olarak degerlendiriimelidir. Gérme
kaybinin ilerledigi tespit edildiginde hastaya fraksiyone
radyoterapi (50.4 Gy toplam doz, 1.8 Gy fraksiyon dozu)
onerilmelidir (3,4,6,10,23,31,41,43,44,49,58). Turbin ve ark.
c¢ok kurumlu bir calismada, fraksiyone RT’nin, komplikasyon
orani %33 olmasina ragmen, tek basina cerrahi veya cerrahi ve
RT kombinasyonu ile gdzlemlenenlere gére daha Ustin gérme
keskinligi korumasi ve daha az komplikasyon ile sonuclandigini
bildirmistir (61). Ug boyutlu konformal radyoterapi (3D-CRT),
hedef dokuya dozun hacimsel dagiliminin haritalandiriimasini,
cevre dokulara verilen radyasyonun en aza indirilmesini
saglar (1,2,31,40,48). Genel olarak, tedaviyle iligkili gérme
kaybini 6nlemek icin asemptomatik hastalarda radyasyon
tedavisi dikkatle dustnldlmeli ve tUmdr kompresyonunun
hizl semptomlarinin varliginda tercih edilmemelidir, ¢lnki
tedaviden sonra OSKM’nin %10’undan azinin kiguldigu
rapor edilmistir (38).

SRC (Sterotaktik Radyocerrahi) geleneksel olarak doz basina
daha ylksek radyasyon ve potansiyel toksisite nedeniyle
tedavi 6ncesi gorlsl zayif olan hastalar icin ayriimistir (42).
Beyin dokusundaki hasar doza ve hacme baglidir, serebral
radyonekroz esigi 1.8-2.0 Gy fraksiyonlarinda 50-54 Gy olarak
bildirilmistir (42). ilk basvuruda gérme fonksiyonu kétii olan
OSKM'’li hastalarda 6nerilen SRC’ye ait dlisiik komplikasyon
oranlari bildirilmistir (42). Fraksiyon basina maksimum 13
Gy’ye kadar dozlarla bugline kadar SRC ile tedavi edilen 30
olguda, hi¢ optik néropati, retinopati, katarakt veya hipofiz
disfonksiyonu bildirilmemistir (26,29,37,46).

Gamma Knife Cerrahisi (GKC) tek bir seansta tek tip ve
odaklanmis bir doz saglar. Calismalar bu yéntemin uzun sureli
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timér kontroll saglayabildigini ve secilmis olgularda etkili
ve glvenli bir tedavi olabilecegini gostermistir (34). GKC’nin
avantajlar, cevre normal dokulara radyasyon maruziyetini en
aza indirirken, hedef dokuya radyasyon dozunun geleneksel
radyoterapi tekniklerine gbére cok daha ylksek derecede
ulasmasini saglamasidir, ancak GKS’nin bir dezavantaji, etkili
tedavi dozlarinin optik sinir tarafindan tolere edilememesidir
(54).

Yogunluk modilasyonlu radyasyon tedavisi (YMRT), risk
altindaki proksimal organlara maruz kalmayi azaltan, timoére
daha fazla hedeflenen, homojen olmayan bir radyasyon dozu
saglayan stereotaktik bir tekniktir (31). Ek olarak, doz modile
edilerek daha az radyasyona bagl komplikasyonlarla daha
glvenli bir terapdtik segenek haline getirilebilir (26). Optik
disk anormallikleri ortaya ¢cikmadan énce uygulanan YMRT ile
erken tedavinin, 6zellikle anterior veya posterior agirlikll OSKM
ile basvuran hastalarda 6nemli goérsel iyilesmelere neden
olabilecegi gosterilmistir (1,31,49,54,56,61).

Literatirde, OSKM’lerin tedavisinde radyoterapi alt tipleri
arasinda anlamli bir fark bulunmamistir. Ancak fraksiyone
radyoterapiye kiyasla radyocerrahide kullanilan daha bulyik
doz fraksiyonlarin, gevre dokularin doz sinirlarini agarak daha
fazla gorsel komplikasyonlara yol agabilecegine dair bir endise
vardir. Bu nedenle radyocerrahi genellikle gérme fonksiyonlari
gerilemis olgularda tercih edilmektedir (1,15,43).

Radyoterapiyukarida belirtilen avantajlarinin yani sira cok cesitli
yan etkilerle de iligkilendiriimigtir, ancak bu komplikasyonlarin
blyik gogunlugu kendi kendini sinirlamaktadir (43,61). Tahmin
edilecegi gibi, verilen yiksek dozlarla komplikasyon oranlari
artar (1).

Genel olarak, stereotaktik radyoterapi iyi tolere edilmistir. Bu-
nunla birlikte, yas, sigara, diabetes mellitus, hiperkolesterole-
mi ve hipertansiyon gibi bazi faktorler toksisitede ek risk fak-
t6rl olarak rapor edilmistir (13).

Toksisiteler akut ve kronik olarak siniflandirilabilir. Akut toksisi-
teler, eritem, konjonktivit, keratit, alopesi gibi lokal yan etkiler
veya bulanti, kusma ve yorgunluk gibi genel sistemik yan et-
kiler olabilir (1). Ayrica muhtemel timdr 6demine bagl olarak
bir obstriktif hidrosefali olgusu rapor edilmistir (43). Kronik
toksisiteler arasinda kuru g6z hastaligi, katarakt olusumu ve
radyasyon retinopatisi ve optik néropati, hipopituitarizm, rad-
yasyona bagli yeni timér olusumu bulunur (1).

Radyasyon retinopatisi, timorler daha 6nde oldugunda ve
hastalarin yukarida bahsedilen diger predispozan mikrovasku-
ler risk faktorlerine sahip oldugu durumlarda daha sik gorGlir.
>50 Gy g6z dozu retina hasarina zemin hazirlar (13). Radyas-
yon retinopatisinin tedavisinde intravitreal antivaskuler endo-
telyal buytime faktérl inhibitérleri basariyla kullaniimaktadir
(7,21). Su anda, kortikosteroidler, hiperbarik oksijen, antiko-
agllasyon ve ayrica bevacizumab gibi monoklonal antikorlar
da tedavide kullaniimaktadir, ancak acgikc¢a belirtiimis bir tedavi
kaniti yoktur (15).

Radyasyon optik néropatisi radyasyon tedavisinden 3 ay
ile 8 yil sonra gelisen ge¢ bir toksisitedir. Radyasyon optik
ndropatisinin gelismesi icin genellikle anterior gérme yoluna
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>50 Gy radyasyon dozlari veya >10 Gy fraksiyonlari gerekir (15).
Tedavide kortikosteroidler, hiperbarik oksijen ve antikoagtlan
ilaclar kullaniimaktadir (15). Ne yazik ki, bu dnlemlerin basarisi
genellikle sinirhdir (15).

Lokal Kemoterapi

Bazi sinirll durumlarda, lokal kemoterapdétik ajanlarla kombine
cerrahi etkili olabilir. Etkilenen géztinde iyi gérme olan bir has-
tada bulunan, ilk kist eksizyonuna ve ardindan radyoterapiye
direncli kistik bir OSKM, kistin daha ileri cerrahi drenaji ve
dogrudan kist acikligina 5 dakika boyunca %0.04 mitomisin C
uygulanmasiyla basaril bir sekilde tedavi edilmis. Ne ameliyat
sirasinda ne de 19 aylk takipte herhangi bir komplikasyon
gbzlenmemistir ve hastanin gérme fonksiyonunun etkilenen
g6zde sabit kaldigi rapor edilmistir (17).

Sistemik Kemoterapi

OSKM’ler i¢in rutin radyoterapi uygulamasindan &nce,
gbzlem ve cerrahi arasinda herhangi bir ara tedavi modalitesi
bulunmamaktadir. Bununla birlikte, ara sira bildirilen basan
saglamis muldahalelere ragmen, sistemik kemoterapinin
OSKM’leri yeterince tedavi ettigi gdsteriimemistir (39).

Hormonal Tedavi

Meningiomlar ¢esitli hormon ve blyime faktéri reseptorlerini
eksprese ederler. Ozellikle, progesteron reseptérleri bu timér-
ler tarafindan siklikla eksprese edilir. Bir ¢calisma, incelenen
timorlerin %64’Unin progesteron reseptorleri icin pozitif oldu-
gunu bildirmistir (9). Bu durum, kadinlarda bu timérlerin daha
yuksek insidansini ve gebelik sirasinda ilerlemelerini agiklaya-
bilmektedir (36). Bu temelde, rezeke edilemeyen meningiom
olgularinda hormonal antagonistlerle tedavi denenmistir. 14
hastadan olusan bir calismada, bir antiprogesteron ilaci olan
mifepriston kullaniimis ve bes hastada timor kigllmesi ve
diger ¢ hastada gérme fonksiyonunda iyilesme gortlmustir
(14). Bu timorlerin ylksek seviyelerde progesteron resepto-
ri eksprese ettiginin biyopsi ile dogrulanmasindan sonra bir
progesteron antagonist ilaci (gestrinon) ile tedavisi sonrasi
gorme fonksiyondaki gerilemenin durduruldugu, cerrahi olarak
eksize edilemeyen bilateral OSKM’li (NF2 ile iligkili olmayan)
baska bir olgu bildirilmistir (14). Bu tir bir terapi, buyime
Uzerindeki olasi etkileri g6z énline alindiginda, addlesanlarda
ve hamileligi dislinen veya o anda hamile olan hastalarda
genellikle uygun degildir (60).

Yeni Tedavi Onerileri

Farnesol, bitkilerde bol miktarda bulunan ve glcli antikan-
ser biyoaktiviteleri sergileyen dogal bir 15 karbonlu hidrofobik
asiklik seskiterpen alkoldlr. Bu molekdlin, multipl miyelom,
akciger kanseri, servikal karsinom ve pankreas adenokarsino-
mu gibi belirli kanserlerde hiicre donglsi durmasi, apoptozda
yer alan biyobelirte¢ proteinlerinin ekspresyonunun moddtilas-
yonu dahil olmak Uzere farkl eylemlerle ve ayni zamanda diger
antikanser ilaglarinin etkilerini gt¢lendirerek tUmdér blyimesini
durdurabildigi gosterilmistir (62,63). Zeng ve ark. Farnesollin
OSKM hcre dizileri Uzerindeki otofaji induksiyonu ve hiicre
ddéngusu durmasi yoluyla meningiom hicrelerinin blyimesini
baskilayabildigi antiproliferatif etkisini arastirmayr amaclayan
calismasinda, farnesoliin OSKM’lere karsi umut verici bir te-
davi olabilecegini géstermistir (67).
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Diosgenin, antioksidan, antiinflamatuar ve hepatoprotektif
etkileri olan, in vitro ve invivo antikanser aktivite gdsteren
bitkilerde de bulunan bir steroidal saponindir. HBL-52
meningiom hiicrelerinde bu molekdl, farnesol’e benzer sekilde,
otofaji, apoptoz, hiicre ddnglsi durmasini indikleyebilir (68).

B TEDAVIYE NE ZAMAN BASLANMALI?

OSKM yénetiminde kritik konu, tedaviye ne zaman baslanaca-
gidir. Bugline kadarki kanitlara dayanarak, gérmenin azaldig
gosterildiginde tedaviye baslanmasi gerektigi konusunda fikir
birligine variimistir. Baslangigta gérme fonksiyonu zayif olan
hastalar, progresyonu beklemeden baslangi¢ tedavisi igin de
uygun olabilir (1,2). Birkag gbézlem bu hipotezi desteklemekte-
dir. Bircok ¢alisma, tedavinin baslangicinda mevcut ciddi gor-
me kaybinin prognozu kéti etkiledigini savunmustur (1,2,6).

B TEDAVIYE YANITIN DEGERLENDIRILMESI

Prognostik bir gosterge olarak Optik Coherens Tomografi
(OCT)

Tedaviye yanitin yeni bir belirleyicisi, OCT ile dl¢llen retina sinir
lifi tabakasi kalinligidir. OCT’de dusuk sinir lifi tabakasi kalinli-
ginin semptomlarin sdresi ile birlikte k6t sonuglar dngdrdigu
gOsterilmistir (35). Zayif sinir lifi tabakasi kalinligi, optik atro-
finin dlcllebilir bir belirtecidir ve bir OSKM’den kaynaklanan
kompresyondan atrofi meydana geldiginde, iyilesme sansi di-
suktdr. Bu bulgular, optik kiazma kompresyonuna neden olan
hipofiz lezyonlarindaki benzer bulgular yansitmaktadir.

Optik Disk Odemi

Sonuglarin bir baska yeni belirleyicisi, tani aninda optik
disk 6deminin varhigidir. Optik sinir basinin artan atrofisi ile
disk 6demi daha az belirgin hale gelirken gérme tipik olarak
kétulesir. Bu nedenle, optik disk édeminin varliginin, atrofiye
degil, tehdit altindaki bir sinire isaret etmesi beklenebilir (55).

Tiim6r Boyutunun Sabit Kalmasina Ragmen Gérme
Fonksiyonunda Diizelme

Optik ndropatinin mekanizmasi, timér hacminin artisi sonu-
cunda kompresyon sonucu optik sinirin vaskuller beslen-
mesinin bozulmasina baglhdir, bu nedenle genellikle gérme
fonksiyonunda dizelmenin timoérin hacminde azalmayla
iliskilendirilir. Ancak bazi durumlarda, boyutunda degisiklik
gostermeyen tUmorleri olan hastalarda da gdérmede iyiles-
meler olabilir (4,41). Bu timorler, Oktreotid sintigrafisi ile
ol¢lldigunde azalmis metabolik aktivite géstermistir (14). Bu
durum, mevcut vaskuller beslenmesi azalan aktif tUmorin,
dogrudan kompresyon etkilerinden ziyade vaskdiler beslen-
mesinin azalmasi nedeniyle optik néropatiyi azalttigi distnii-
lebilir (14). Bu nedenle oktreotid sintigrafisi, tedaviden sonra
g6rme fonksiyonunun diizelmemesinin timarin tedaviye yanit
vermemesinden mi yoksa tedaviye bagli radyasyon nedeniyle
ortaya cikmis optik néropatiden mi kaynaklandigini belirleme-
de faydali olabilir (4).

Gorme Keskinligi ve Gérme Alanlarindaki lyilesme
Arasindaki Uyumsuzluk

Gorme keskinliginin tedavi ile dizelebilecek tek faktor



olmayabilecegini de belirtmekte fayda vardir. Gérme alanlari
da tedavi ile degisiklik gosterir. Radyoterapi tedavisi ile gérme
keskinliginde iyilesme olmadan, gérme alaninda iyilesme
gOsterilmistir (1,41). Tedavi ile gérme alanlarindaki iyilesme,
optik sinir icindeki liflerin retinotopik organizasyonuna,
sinirdeki makdiler liflerin posterior sinir icinde merkezi olarak
yer almasina ve distan basiya daha az duyarli olmasina bagh
olabilir.

B PROGNOZ

Bu timorler sadece optik siniri sikistirmakla kalmayip ayni
zamanda travmaya yol acan perindral pial mikrovaskiler
yapilara yapistigl icin gérme prognozu kétudir (16). Tek
tarafli optik sinir tutulumu durumlarinda, ilerlemis hastalikta
kérluk ve siddetli proptozis gérilebilir, bu da tUmdrin karsi
yan goze ve dider kafa ici yapilara daha fazla yayilmasini
onlemek icin entkleasyon gerektirebilir. Primer OSKM’lerin
timore bagli genel 6lim oraninin, tedavi edilmemis olgularda
bile %0 oldugu gésterilmistir. Ote yandan, ikincil OSKM’lerle
iliskili 6lim orani degisir ve blyuk Olgiide timorin tipine,
konumuna, dogdal seyrine ve terapoétik planlamaya ve tepkisine
baghdir. Cocuklarda, OSKM daha agresif olma egilimindedir ve
siklikla multifokal olan NF2 ile iliskilidir (18). lyi huylu bir timér
olmasina ragmen, OSKM kétu bir prognoz tasir, glinku kérlige
yol agan agrisiz gdrme kaybi meydana gelir ve bazi hastalarda
intrakraniyal komplikasyonlar gorilebilir (18,25). Bazi hastalar
timor blylmesine ragmen uzun sureli klinik remisyon gosterir
ve bazi hastalarda timér boyutunda 6lgulebilir bir artis olmasa
bile hizll gérme kaybi olur. lyi bir gérme keskinligi daha iyi bir
prognozun gostergesidir, bununla birlikte, hastalarin %85’
tedavi olmaksizin zamanla gérisini kaybedecektir (18).
Nadiren spontan iyilesme rapor edilmistir (20).

B SONUG

ONSM’ler, cogunlukla yavas ilerleme ile karakterize edilen ve
geri dénlsU olmayan kérlige yol acabilen, nadir gérilen iyi
huylu timérlerdir. Geleneksel cerrahi prosedurler, esas olarak
timorun optik sinire ve onun damar sistemine yakinligi nede-
niyle, ayrica ameliyat sirasinda karsilasilan teknik zorluklar ve
buna baglh komplikasyonlar nedeniyle &nemli postoperatif
gorme bozuklugu ile iliskilendirilmistir. Doku tanisi gerektiren,
timoérin arkaya yayilimi olan hastalarda, tam gdérme kaybi
olan, en blok rezeksiyonun mimkin oldugu ve arzu edilen
hastalarda veya belirgin orbital sekil bozuklugu olan has-
talarda cerrahi tedavi dustnulebilir. Endoskopik endonazal
yaklagsimlarin da oldugu yeni cerrahi yaklagimlar, radyoterapi,
radyocerrahi ve biyoaktif bilesikler, OSKM igin umut verici yeni
tedaviler arasindadir. Ayrica bu lezyonlarin degisken dogal
seyri g6z oniine alindiginda, tedaviye ne zaman ve nasil basla-
nacagl konusunda her zaman bir belirsizlik olacaktir. Bununla
birlikte, gelismis géruntileme teknolojisi ile daha erken teshis,
daha dogru radyoterapi uygulamasi ve cerrahi tedavi igin
iyilestirilmis olgu secimi ile bu hastalarda daha iyi sonuglarin
alinmasi hedeflenmektedir.
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