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BEYAN

‘Infantil nistagmuslu hastalarda foveal morfoloji ve klinik bulgularin karsilastiriimas1’
baslikli tez calismasinin kendi ¢alismam oldugunu, baska bir ¢alismadan kopya
edilmedigini, tezin planlanmasindan yazimina kadar biitiin sathalarda etik dis1
davranisimin olmadigini, bu tezdeki biitiin bilgileri akademik ve etik kurallar i¢inde
elde ettigimi, bu tez calismasiyla elde edilmeyen biitiin bilgi ve yorumlara kaynak
gosterdigimi ve bu kaynaklar1 da kaynaklar listesine aldigimi, bu tezin ¢alisilmasi ve
yazimi sirasinda patent ve telif haklarini ihlal edici bir davranisimin olmadigini beyan

ederim.



OZET

Amac: Idiyopatik infantil nistagmus grubu ile albinizm ile iliskili nistagmus

gruplarinin foveal morfoloji yapisi ile klinik muayene bulgularinin karsilastirmak

Gere¢ ve Yontem: Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar:
Anabilim Dali’nda Nisan 2022 ile Eyliil 2022 tarihleri arasinda idiyopatik infantil
nistagmus ve albinizm iligkili nistagmuslu 26 hastanin 52 gozii, kontrol grubu olarak
nistagmusu olmayan saglikli bireylerden olusan 14 olgunun 28 gozii prospektif olarak
incelendi. Hastalar idiyopatik infantil nistagmus (1IN), albinizm ve kontrol grubu
olacak seklinde toplam 3 gruba ayrildi. Tiim hastalara optik koherens tomografi (OKT)
uygulandi. Calismaya dahil edilen hastalarin logMar eseli ile en iyi diizeltilmis gorme
keskinligi (EIDGK), sferik ve silindirik refraksiyon degerleri, OKT bulgulari, ayrica
yakin ve uzak fiizyonu, nistagmus tipi, yonii, dalga formu, frekansi, nistagmusa eslik
eden kayma miktar1 degerlendirildi. OKT ile fovea morfolojisi incelenerek hipoplazi

olup olmadig1 ve derecesinin diger klinik 6zelliklerle korelasyonu incelendi.

Bulgular: Calismamiza dahil edilen hastalarin 21’1 (%52,5) erkek, 19’u (%47,5)
kadindi. Hastalarin yas ortalamasi 14,80 + 9,18 yildi. Gruplara gore nistagmus dalga
formunun dagilimlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur
(p=0,002). 1IN grubunun %100 ve albinizm grubunun %45,5'i pendular olarak elde
edilmistir. Gruplara gore nistagmus amplitiidiiniin ve frekansinin dagilimlar: arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur (sirasiyla p=0,001, p=0,007).
Nistagmus amplitiidii 1IN grubunun %13,3'iinde, albinizm grubunun %81,8'inde
yiiksek, nistagmus frekansi 1IN grubunun %46,7'sinde ve albinizm grubunun
%100'inde hizli olarak elde edilmistir. Gruplara gore foveal hipoplazi’in dagilimlari
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur (p<0,001). 1IN grubunun
%33,3’linde ve albinizm grubunun %100’iinde foveal hipoplazi saptanmistir. Sasilik
dagiliminda kontrol ve IIN grubu arasinda ve IiN ile albinizm grubu arasinda anlaml
fark yokken, albinizm grubunda kontrol grubuna gore daha yiiksek oranda sasilik
mevcuttu (p=0,012). En iyi stereopsis kontrol grubunda saptamirken, 1IN grubunda
olgularin yarisinda, albinizm grubunda ise olgularin higbirinde stereopsis
izlenmemistir. Bu 3 grup arasindaki fark istatistiksel olarak anlamliydi (p<0,001).

Gruplara gore EIDGK sag ve sol goz ortanca degerleri (p<0,001), sag ve sol goz sferik



ortalama degerleri (p<0,001), sag ve sol silindirik ortanca degerleri (sirasiyla p=0,001;
p<0,001), kayma miktar1 dagilimlar1 (p=0,018) istatistiksel olarak anlamliydi. Bu
dagilimlara gére, EIDGK kontrol grubunda en yiiksek, albinizm grubunda en diisiik,
refraktif kusurlar ve kayma miktar1 ise tam tersi kontrol grubunda en disik ve
albinizm grubunda en yiiksek olarak saptanmistir. Gruplara gore fliizyon durumu ve
stereopsis degerlerini karsilastirdigimizda en iyi fiizyon ve stereopsis kontrol
grubunda, en kotii fiizyon ve stereopsis albinizm grubunda elde edilmistir (p<0,001).
Foveal hipoplazi ile sag ve sol goz logMar gorme keskinligi (GK) degerleri ve sferik
degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif yonli yiiksek bir iligki (r=0,842;
r=0,837; r=0,728; r=0,730; p<0,001), sag ve sol goz silindirik degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli negatif yonli (sirasiyla r=-0,517; p=0,001, r=-0,624;
p<0,001) bir iliski saptanmustir.

Sonug: Albinizmi olan nistagmuslu olgular, IIN’lu olgulara kiyasla, diisiik gdrme
keskinligi, yiiksek refraksiyon kusurlari, stereopsis yoklugu, daha agir foveal hipoplazi
ile iligkilidir.

Anahtar kelimeler: Nistagmus, Albinizm, Idiyopatik infantil nistagmus, Foveal

hipoplazi

Vi



ABSTRACT

Purpose: To compare the foveal morphology and the examination findings between

the idiopathic infantile nystagmus group and the albinism-associated nystagmus

group.

Materials and Methods: Fifty two eyes of 26 patients with idiopathic infantile
nystagmus and albinism-related nystagmus, and 28 eyes of 14 healthy individuals
without nystagmus were prospectively evaluated between April 2022 and September
2022 at Ondokuz Mayis University, Faculty of Medicine, Department of
Ophthalmology. The patients were divided into three groups as idiopathic infantile
nystagmus (1IN), albinism, and the control group. All patients were scanned with
Optical Coherence Tomography (OCT). The best corrected visual acuity (BCVA) with
a logMar chart, spherical and cylindrical refraction values, OCT findings, near and
distant fusion, as well as the type, direction, waveform, and frequency of the
nystagmus, and the amount of the deviation accompanying nystagmus were recorded.
We examined the fovea morphology using the OCT scan findings to determine
whether hypoplasia is present and correlated the degree of hypoplasia with clinical

examination findings.

Results: Of the patients in our study, 21 (52.5%) were male, and 19 (47.5%) were
female. The mean age of the patients was 14.80 = 9.18 years. We found a statistically
significant difference of the nystagmus waveform distributions between the groups
(p=0.002). The nystagmus waveform was pendular in 100% of the IIN group and
45.5% of the albinism group. A statistically significant difference in the distributions
of the amplitude and frequency of nystagmus between the groups was observed
(p=0.001, p=0.007, respectively). The nystagmus amplitude was high in 13.3% of the
IIN group and 81.8% of the albinism group, and the nystagmus frequency was high in
46.7% of the 1IN group and 100% of the albinism group. A statistically significant
difference between the distributions of foveal hypoplasia according to the groups was
found (p<0.001). Foveal hypoplasia was present in 33.3% of the 1IN group and in
100% of the albinism group. While there was no significant difference in the
distribution of strabismus between the control and 1IN groups and between IIN and the

albinism groups, there was a higher rate of strabismus in the albinism group compared

vii



to the control group (p=0.012). While the control group had the best stereopsis, half of
the patients in the 1IN group and none in the albinism group showed stereopsis. The

difference between these three groups was statistically significant (p<0.001).

According to the groups, median BCVA values of right and left eyes (p<0.001), right
and left eye spherical mean values (p<0.001), right and left cylindrical median values
(p=0.001; p<0.001, respectively), distribution of deviation (p=0.018) were statistically
significant. According to these distributions, BCVA was highest in the control group
and lowest in the albinism group, on the contrary, the number of refractive errors and
the amount of deviation were the lowest in the control group and highest in the
albinism group. When we compared the fusion status and stereopsis values between
the groups, we found the best fusion and stereopsis in the control group and the worst
fusion and stereopsis in the albinism group (p<0.001). There was a statistically
significant positive high correlation between foveal hypoplasia and right and left eye
logMAR visual acuity (VA) and spherical values (r=0.842; r=0.837; r=0.728; r=0.730
respectively; p<0.001). There was a statistically significant negative correlation
between right and left eye cylindrical values (r=-0.517; p=0.001, r=-0.624; p<0.001,

respectively).

Conclusion: Patients with albinism-related nystagmus were associated with lower
visual acuity, higher refractive errors, absence of stereopsis, and more severe foveal

hypoplasia compared to patients with I1N.

Keywords: Nystagmus, Albinism, Idiopathic infantile nystagmus, Foveal hypoplasia
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1. GIRIS VE AMAC

Nistagmus, gozlerin istemsiz ritmik salinimi olarak tanimlanir ve gozlerin dogrudan
gozlemlenmesi ve/veya goz hareketi kayitlartyla nispeten kolay bir sekilde
dogrulanabilir. Nistagmus klinik pratikte siklikla karsilasilan bir durumdur ve
goriintiilerin retina lizerinde asir1 hareketi ve ayrica goriintiilerin foveadan uzaklasmasi
nedeniyle gorme keskinliginde azalmaya yol agar (1). Genel popiilasyonda nistagmus
prevalansinm, 10.000 popiilasyonda 24 oldugu tahmin edilmektedir. Infantil
nistagmus prevalansi 10.000'de 14'tiir (2). Nistagmus, genellikle yasamin ilk 3-6
ayinda ortaya c¢ikan infantil nistagmus (IN) ve daha sonra ortaya ¢ikan edinilmis
nistagmus (AN) olarak gruplandirilabilir. Infantil nistagmusa (IN) sahip olanlar igin
bu, idiyopatik olabilir veya retina hastaligi, albinizm, az gérme veya erken yasamda
gérme yoksunlugu (6rnegin dogustan katarakt veya optik sinir hipoplazisi nedeniyle)
gibi bagka bir g6z hastaligiyla iligkili olabilir. Nistagmus ayrica nérolojik sendromlarin
ve norolojik hastaliklarin bir pargasi olabilir (3). Edinilmis nistagmus, multipl skleroz
, vestibiiler aparat ve innervasyon hastaliklari, felg, timorler veya travmanin neden
oldugu sinir sistemine zarar ve ilag toksisitesinin bir sonucu olan herhangi bir nérolojik

bozukluktan kaynaklanabilir (4).

Yapilan caligmalarda farkli infantil nistagmus tiplerinde ¢ekilen makula optik
koherens tomografi (OKT) filmi ile ortaya ¢ikan farkli foveal morfoloji tiplerinin
hastalarin goérme keskinligi, tahmini refraksiyon degerleri ve stereopsis ile ilgili 6n
bilgi verdigi gosterilmistir. Mesela albinizm iligkili nistagmus hastalarinda foveal
hipoplazi derecesi arttikca gérme keskinliginin azaldig1 ve refraksiyon degerlerinin
arttig1; idiyopatik infantil nistagmus hastalarinda normal foveal morfolojinin oldugu,

gorme keskinligi ve stereopsisin daha iyi oldugu goriilmiistiir (5, 6).

Bizim amacimiz infantil nistagmus tanis1 alan tiim hastalara ve saglikli kontrol
grubuna makula OKT filmi ¢ekmek ve elde ettigimiz goriintiilerin hastalarin klinik
muayene bulgular1 ile karsilagtirmaktir. Ayrica bu c¢aligmalarda yapilamayan bazi
duyusal testlerin (yakin ve uzak stereopsis, yakin ve uzak worth 4 nokta gibi),
hastalarin gérme keskinligi, refraksiyon degerleri ve foveal morfoloji yapisi ile ilgili

korelasyonunu degerlendirmektir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Goz Hareketleri

GO0z hareketleri, giinliik hayatta gorme alanin1 genisletmek i¢in gereklidir. Asil amag,
gorintiiyli kortikal projeksiyonu en fazla olan foveaya diislirebilmek ve burada
tutabilmektir. Normal g6z hareketlerinin gergeklestirilebilmesi igin supraniikleer
merkezlerden ekstraokiiler kaslara kadar her basamagin biitiinliigii ve uyumu
gereklidir. GOz hareketleri degerlendirilirken, hareketin genisligi ve kalitesi ile birlikte

tiim bu sistemlerin de degerlendirilmesi 6nemlidir.

Goz kiiresi korneanin 13.5 mm arkasinda mevcut olan rotasyon merkezinden gegen {i¢
diizlemin olusturdugu Fick koordinat sistemi yardimiyla hareketlerini olugturmaktadir
(Sekil 1).

Listing diizlemi, gozlin 6n-arka eksenine dik olarak yerlesmis vertikal diizlemdir,

g06ziin hareket merkezini, horizontal ve vertikal eksenleri icerir (7).
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Sekil 1. Fick koordinat sistemi



Goz hareketleri morfolojik ve fonksiyonel olarak siniflandirilabilir. Monokiiler g6z
hareketleri diiksiyon, binokiiler géz hareketleri versiyon olarak adlandirilmaktadir.
Ayrica, her iki goziin ayni yonde hareketi konjiige hareket (versiyon), zit yonde
hareketi ise diskonjlige harcket (verjans) olarak da adlandirilmaktadir. Klinik
kullanimda ise diiksiyonlarda; disa hareket i¢in abdiiksiyon, ige hareket igin
addiiksiyon, yukari hareket i¢in supra-, asagi hareket i¢in infra-, ige torsiyonel hareket
i¢in insiklo-, disa torsiyonel hareket i¢in ise eksiklo- eki getirilmektedir. Versiyonlarda
ise; saga bakista dekstro-, sola bakista levo-, yukar bakista supra-, asag1 bakista infra-
, Saga dogru torsiyonel harekette dekstrosiklo-, sola dogru torsiyonel harekette ise

levosiklo- eki kullanilmaktadir (8), (Sekil 2).
A
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Sekil 2. Versiyonlarin, binokiiler konjiige hareketlerin adlandirilmasi (Prof. Dr. Ali Sefik Sanag ve
Prof. Dr. E. Cumhur Sener’in kitabindan alinmstir (7)

Verjans goz hareketleri i¢in uyar1 hedefteki nesnenin gorsel aks yoniinde yakina ya da
uzaga dogru yer degistirmesidir. Her iki goziin ice hareketi konverjans, disa hareketi
diverjans, sag goziin yukari-sol goziin asagi hareketi pozitif vertikal verjans, ice
rotasyonel verjansi insikloverjans, disa rotasyonel verjanst ise eksikloverjans olarak

adlandirilmaktadir (Sekil 3).
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Sekil 3. Verjanslarin, binokiiler disjiige hareketlerin adlandirilmasi (Prof. Dr. Ali Sefik Sanag ve Prof.
Dr. E. Cumhur Sener’in kitabindan alinmistir (7)

2.1.1. Okiiler motilite kanunlari

GO0z hareketleri kanunlarinin anlasilmasi i¢in 6ncelikle bazi terimleri agiklamakta

fayda vardir.

Agonist kas; g6z hareketinden sorumlu olan kastir. Antagonist kas; agonist kasin tam
tersi yondeki hareketlerden sorumlu kastir. Ornek olarak; i¢ rektus-dis rektus, {ist

rektus-alt rektus kaslari.

Sinerjist kas; ayn1 gdzde ve ayn1 yonde hareketleri saglayan kastir. Ornek olarak; iist

rektus-alt oblik kaslari.

Yondes kaslar ise; iki gdzde ayni1 yondeki hareketleri saglayan kastir. Ornek olarak;

sag ic rektus-sol dis rektus kaslari (7).
Listing kanunu

Goziin primer pozisyonundan herhangi pozisyona dogru yapilan her hareket Listing

diizlemi iizerindeki akslarin rotasyonu ile yapilabilir.
Hering ve Sherrington kanunlari

Bir g6z dist kasin kasilmasi i¢in giden uyar1 ayni gozdeki antagonist kasin
gevsemesine sebep olmaktadir. Ayn1 gozdeki agonist-antagonist kaslar arasindaki bu

iliski Sherrington resiprokal innervasyonu olarak adlandirilmaktadir (Sekil 4). Istisnai



durum, Duane sendromunda i¢ ve dis rektular addiiksiyon durumunda esit kasilmasi

ornek getirilebilir (9).

Sol

Sag I Rektus + Sol Ig Rekius O

So
Dig Rekius O

Sekil 4. Sherrington Kanunu (7)

Belirli bir yonde g6z hareketinde, bir goz dis1 kasin kasilmasi es zamanli diger gozdeki
agonist kasta da kasilmayi saglar. Ornek olarak, sola bakista sol dis rektus ve sag ic
rektusa esit ve es zamanli uyart gitmektedir. Yondes kaslarin esit ve es zamanlh
uyarilmas1 Hering’in motor korrespondans kanunu olarak bilinmektedir (Sekil 5).
Paralitik sasilikta gorillen primer ve sekonder kaymalar Hering kanununa

uymamaktadir.
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Sag g Rektus + Sol Dis Rektus +

Sag Ig Rektus + Sol I Rektus +

Sekil 5. Hering’in esit innervasyon kanunu (7)

2.1.2. Birlesik goz hareketleri

Her iki gbziin simetrik ayn1 yone dogru yer degistirdigi binokiiler goz hareketleridir.

Birkag tipi vardir:

1. Sakkadlar: Obje goriintiisiinii foveaya diigiirmek i¢in istemli veya istemsiz olarak
yapilan hizli ve ani goz hareketleridir. Norojenik ve mekanik kisithiligin ayirici
tanisinda 6nemlidir. Norojenik olaylarda sakkadlarin hizinda azalma gozlenirken,

mekanik olaylarda ani kesilme izlenir.

2. Optokinetik sistem goz hareketleri: Sabit retinal goriintiiyli korumak i¢in objenin
takip edilmesi, obje gdrme alani disina ¢iktig1 zaman ise hizli fiksasyon hareketi ile
gorlintiiyli  sabitlemektir. Klinikte siyah-beyaz c¢ubuklarin bulundugu davul

kullanilarak test edilmektedir.

3. Vestibiiler sistem goz hareketleri: Amag retinal goriintiinii sabitlemektir. Hasta
kooperasyonun az oldugu durumlarda bakis kisitliligini degerlendirmek icin (6zellikle

bebeklerde abdiiksiyon kisitliligi) kullanilan testlerden;



-Kalorik test: Dis kulak yoluna 1lik su konuldugunda hizli faz1 ayn1 yonde, soguk su

konuldugunda ise hizli faz1 aksi yonde olusan nistagmus olusmasidir.

-Tas bebek testi: Hastanin basinin ani olarak horizontal ve vertikal yonde hareket
ettirilmesiyle bas hareketinin zit yoniinde ancak esit miktarda goz hareketinin ortaya

¢ikmasidir (7).
2.2. Duyusal Adaptasyon Mekanizmalari

9 yasindan oOnce sasilik gelisen hastalarda binokiiler gérmenin korunmasi igin
supresyon ve anormal retinal korrespondans gibi duyusal adaptasyonlar gelisecektir.
Binokiiler gormesi olmayan hastalarda sasilik gelisti§i zaman ¢ift géorme sikayeti

olmayacaktir.
2.2.1. Binokiiler gorme

Her iki gozii ayn1 anda kullanarak her iki retinada olusan farkli hayallerin tek bir
gorlintii olarak algilanmasi binokiiler gérme olarak tanimlanir. Pratik avantaji {i¢
boyutlu gérmenin saglanmasidir (8). Hayatin ilk birka¢ yilinda kazanilir ve gelisimi
icin goz hareketlerin tiim bakis pozisyonlarinda uyumu, her iki gézden retinaya diisen
hayallerin ayn1 biiytikliikte ve ayni1 parlaklikta olmasi, goriintiilerin her iki retinanin

korrespondan (uyumlu) alanlara diismesi gerekmektedir (10).

Her iki gbziin foveas: fizyolojik olarak lateral genikiilat-oksipital kortikal baglantilar
ile birbirine baghdir ve ortak siibjektif gorsel yonlerini paylagsmaktadir. Bu Normal
Retinal Korrespondans (NRK) adlanir. Diger tiim retinal elemanlar korrespondan
olmayan durumdadir. Anormal Retinal Korrespondans (ARK) ise sasiliga duyusal bir
adaptasyon mekanizmasi sonucu olusmaktadir. Diplopiyi engellemek i¢in olusan bu
sistem kayan gozde farkli bir retinal noktay1 fovea olarak algilar. ARK adaptasyonu
sadece binokiiler bakis sirasindan olusmaktadir, yani fikse eden g6z kapatilirsa kayan
gozdeki goriintii gergek foveaya gecer. ARK 15-30 prizm diyoptri (PD) kaymalarda
gelisir (11).

Binokiiler gorme ii¢ derecede tanimlanmustir (12).

1. Simultane Persepsiyon: Her iki retinada es zamanli olarak olusan farkli

goriintiilerin kortekste birlegsmesidir (7).



2.

Fiizyon: Her bir retinada olusan benzer goriintiilerin tek bir goriintii olarak
birlestirebilme yetenegidir. Duyusal fiizyonun devami motor fiizyonun devamiyla
miimkiindiir, flizyonel verjans yoluyla olusturulan azami harekete flizyon
amplitiidii denmektedir, yetersizligi intermittan kayma, astenopi ve foryalarin agiga

cikmasina yol agabilir.

Duyusal fiizyon korrespondan retina elemanlarindan gelen farkli gorsel uyarilarin
beyinde tek bir goriintii seklinde algilanmasidir (13). Bu islem igin her iki retinal

hayalin benzer biiyiikliik, parlaklik ve renkte olmasi1 gerekir.

Motor flizyon ise duyusal flizyonun saglanmasi i¢in gozlerin belirli bir pozisyona

getirilmesidir (13).

Stereopsis: Objenin ii¢ boyutlu algilanmasidir. Korrespondan olmayan retinal
elemanlarin (disparite), horizontal es zamanli uyarilmalar1 ile olusur. Horizontal
disparite, vertikal dispariteden farkli olarak stereopsis olusmasi igin yeterlidir (9).
Pannum’un fizyolojik alaninda (tolere edilebilen fiizyon araliginin her iki goziin
korrespondan retina elemanlarindan kaynaklanan gérme eksenlerinin uzayda
olusturdugu diizlemin Oniinde ve arkasinda yarattigi alan) cisimlerin igiincii
boyuttaki, yani derinlikte birbirlerine gore olan konumlar1 siralanabilir ve bu
stereopsis olusturur. Korrespondan olmayan retinal elemanlarin, uyaranlara karsi
yanit verebilirliginin smirlart vardir. Bu siirlar kisinin stereoskopik goérme
keskinligini (stereoacuity) belirler. Stereoskopik gorme keskinligi foveada en
fazladir ve perifere dogru gittikge azalir. Genel olarak klinik testlerde 15 ile 30
sn/ark’lik esikler miikemmel olarak kabul edilebilir. Binokiiler gormenin en biiyiik
avantaji stereopsistir. El becerisi ve denge gelisir, gorme alani genisler ve kor nokta

ortadan kaldirilir.

2.2.2. Sasihikta duyusal adaptasyonlar

1.

Konfiizyon ve Diplopi: Baz1 kisilerde sasilik gelistiginde her iki gozdeki
korrespondan retina noktalar1 ayni nesnelere dogru yonlendirilemez. Bu da kisiyi
konfiizyon ve diplopi gibi iki gorsel yap1 olusturma riskine sokar ve bu durum
kisiye cok rahatsizlik verir. Ornegin, akkiz ekzotropyasi olan bir hastanin kayan
g0zii lamba goriirken diger gozii kapiyr gorebilir ve bu iki obje iist iiste binmis

gozlenir. Hastalar genellikle boyle durumda kayan gozde foveay1 suprese ederek



diplopiyi tecriibe eder. Binokiiler bir kiside sasilik gelistiginde, santral konfiizyon,
santral diplopi, periferik konfiizyon ve periferik diplopi gibi dort ana problemle
kars1 karsiya kalmir. 7-9 yasindan biiyiik ¢ocuklarda yeni baslayan sasilik
flizyonel mekanizmalarla kontrol altina alinana kadar periferik diplopi ve periferik

konfuzyon ile karsilasir (14).

Supresyon ve ARK: 7-9 yasindan kiiglik ¢ocuklarda gelisir. Supresyon santral
diplopiyi, ARK periferik diplopi ve periferik konfiizyonu engellemek i¢in olusan
duyusal adaptasyondur. ARK genellikle kiiciik a¢ili sabit ezotropyalarda ortaya
cikar. Ekzotropyalarda nadir goriillmektedir (15).

2.2.3. Sasilikta duyusal testler

1.

Tabani disarida prizma testi: 4 PD giiciinde prizma tabani disar1 gelecek sekilde
gbzlin Oniine yerlestirildiginde goziin foveal alana dogru hareketi fiksasyon
hareketine neden olacak ve Hering yasasmna gore diger gozde de hareket

izlenecektir (13).

Worth 4 Nokta testi: Iki yesil, bir kirmiz1 ve bir beyaz 1siktan olusan testtir.
Uygulama sirasinda sag goziin 6niine kirmizi, sol goziin 6niine yesil filtreli cam
konulur ve lstte kirmizi, yanlarda iki yesil, altta beyaz 1sik bulunan kutuya
baktirilir. Fiizyon ve supresyon varligini tespit etmek icin kullanilir. Hastaya uzak
(3m) ve yakin (33cm) mesafeden baktirilarak, uzakta santral ve yakinda periferik
fiizyon degerlendirilir (16). Hasta 4 151k goriiyorsa normal flizyon, 2 kirmizi ve 3
yesil 15181 beraber goriiyorsa diplopiyi, sadece 2 kirmizi ya da 3 yesil 151k
goriiyorsa diger gdzde supresyonu, doniisiimlii hem yesil hem de kirmizi 11k

gorliyorsa alternan supresyonu gosterir.

Bagolini testi: ARK veya supresyonu tespit etmek icin kullanilir. Ince gizgiler
iceren iki camdan olusan gozliik gozlerin Oniline 45 ve 135 derecelik acilarla
yerlestirilir ve hasta kiiciik bir is1k kaynagina bakmaya devam eder. Gozlerin her
biri, bir birine dik olan oblik isik ¢izgisi olarak algilar. Eger iki ¢izgi goériilmiis
ancak ikisi kesiserek carpi isareti olusturmamigsa diplopi s6z konusudur. Sadece

tek bir ¢izgi goriilmiisse supresyon s6z konusudur.

Sinoptofor: Binokiiler gormenin degerlendirilmesinde kullanilan dis uglarina

resimlerin yerlestirilebildigi iki adet tiipten olusan alettir. Biri biiytik, digeri kii¢iik



iki resim gosterilir ve hastaya bunlarin birlestirmesi soylenir. Sasilik hastalarinda
ozellikle objektif ve subjektif sapma agisi, hiperforya, yatay ve dikey verjanslari
tespit etmek i¢in kullanigl bir ortoptik aracidir ve okiiler kaslar1 egiterek binokiiler
anormalliklerin tedavisine katkida bulunur, gorsel uyaranlarin her goze ayr1 ayri

yansitilmasina izin verir (17).

5. Titmus testi: Yakinda stereopsisi degerlendirmek i¢in kullanilir. Polaroid gozliik
gereklidir. Test 40 cm mesafeden uygulanir. Test {i¢ grup resimden olusur. Sinek
kaba stereopsis testidir. Periferik 3000 saniye arklik stereopsisi ifade eder. Ikinci
grup, ¢ satirdan olusan ve her satirda bes hayvan resmi olan ve hayvanlardan
sadece biri stereopsis olusturarak onde duruyormus izlenimi verir. Sirasiyla
400,200,100 sn/arklik stereopsisi ifade eder. Ugiincii grup, dokuz sira halinde
dizilen ve 800 ile 40 sn/ark arasinda derecelendirilen dort daireden olusan
resimdir. Dort daireden birinin 6ne ¢iktigr goriilmelidir. Testin dezavantaji
stereoskopik sekillerin monokiiler de fark edilebilmesidir. Sinek algisinin
olmadig hastalarda birinci ve ikinci sira hayvan veya birinci ve ikinci sira halka

algisinin bir anlami yoktur.

6. TNO testi: Ozel kirmizi-yesil gozliikle goriilebilen rastgele dagilmis kirmiz1 ve
yesil nokta ciftlerini igeren 7 plakadan olusur ve 40 cm’den test edildigi zaman

480 ile 15 sn/ark araligini olger.
2.3. Nistagmus

Nistagmus, gozlerin istem disi yapilan ritmik ileri geri hareketidir. Stabil bakis
pozisyonu ve farkli bakis yonlerindeki konjuge goz hareketlerini etkileyen fiksasyon
mekanizmalarin bozulmasi ile olusur. Nistagmuslar fizyolojik olmakla beraber,
fiksasyon mekanizmalarin bozuldugu patolojik durumlarda da olabilir. Kaliteli gorme
keskinliginin olusabilmesi i¢in foveaya diisen imajin sabit olmas1 gerekmektedir. Baz1
hastalarda ¢evredeki objelerin hareketi seklinde algilama semptomu gelisir ki, buna
osilopsi denir. Nistagmuslu hastalar gérsel semptomlari en aza indirmek i¢in amplitiid
(dalganin boyutu) ve frekansin (saniyedeki devir sayisi) minimuma indigi bakisg
pozisyonu gelistirirler. Bu sifir nokta adlanir (18). Nistagmuslar, fizyolojik ve

patolojik olabilir. Patolojik nistagmuslar da olusturduklar1 zamana goére konjenital ve
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akkiz diye ikiye ayrilir. Ayrica géz hareketlerindeki dalga formlarina ve yoniine gore

farkli tarzlarda siniflandirilir.

A.Dalga formuna gore siniflandirma: Sigcrayici (jerk) ve sarkac¢ (pendiiler) diye

ikiye ayrilir.

1. Jerk nistagmus: Hizli ve yavas fazlardan olusan bifazik hareketlerin ard arda

tekrarlanmasiyla olusur.

2. Pendiiler: Amlitiidii ve hizi1 aym1 olan siniizoidal dalga formu hareketlerin

tekrarlanmasiyla olusur (19).

B. Hareket yoniine gore smiflandirma: Horizontal, vertikal, torsiyonel ve bu
yonlerin kombinasyonuyla olusan tahteravalli (seesaw nistagmus) veya sirkiiler
olabilir (18). Seesaw nistagmus bir go6ziin elevayonu ile senkronize olarak
torsiyonu, ayn1 zamanda diger goziin depresyonu ile intorsiyonu kombinasyonu

sonucu olusur.
2.3.1. Fizyolojik nistagmuslar

1. Optokinetik nistagmus: Kisinin, herhangi bir yonde ve belirli bir hizda hareket
eden cismi takip etmesi istendiginde ortaya ¢ikan jerky tipinde bir nistagmustur. Bu
tip nistagmusun olugsmamasi patolojik kabul edilir. Gozlerde olusan fiksasyon ve
refiksasyon refleks aktif mekanizmalarina gore calisir. Fiksasyon yapilan nesne
perifere hareket ederken gozlerin de ayn1 yonde takip etmesi istenir Ve yeni nesneye
tekrar fiksasyon yaparken gozlerde karsi yone dogru sakkadik hareket izlenir.
Burada hareketin yavas fazi uyaran ile ayn1 yonde olurken, hizli fazi karsi yone

dogru olur (20).

2. Kalorik uyarih vestibiiler nistagmus: Saglikli bir kisiye dis kulak yolu ile timpan
zarina sicak ve soguk su uygulandiginda olusan vertigo ve nistagmus tipidir. Soguk
su uygulamasi ile nistagmusun hizli fazinin yonii karsi tarafa, sicak su verilmesi ile
nistagmusun yonii ayni tarafa dogru olur. Olusan nistagmus jerky tipte gortiliir. Her
iki tarafa ayni1 anda uygulandiginda ise sicak su ile asagi, soguk su ile yukar1 yone

dogru olan jerky nistagmus goriiliir (20).

2.3.2. Patolojik nistagmuslar
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A. Konjenital nistagmuslar: Yasamin ilk 6 ayinda ortaya ¢ikan idiyopatik, okiiler
duyusal patolojilerle bagl veya diger sistemik, norolojik bulgularin eslik ettigi

nistagmuslardir.

B. AkKiz nistagmuslar: Yasamin ilk 6 ayindan sonra ortaya ¢ikan tiimdr, travma,

ndropati, vaskiilopati gibi etyolojilere sekonder gelisen nistagmuslardir.
2.3.3. Konjenital nistagmuslar

Insidans1 genel olarak 1/6000 oraninda goriilmektedir. Bazi yayinlarda infantil
nistagmus (IN) olarak da isimlendirilmektedir. Gelismis iilkelerde az géren ¢ocuklar

arasinda 6-10 % arasinda goriilmektedir. Birkag alt tipi mevcuttur.

1. Infantil konjenital nistagmus: En yaygin konjenital nistagmus tipidir, diger (21)
adiyla idiyopatik infantil nistagmus (IIN) olarak da bilinir. Hayatin ilk 6 ayinda
goriilen herhangi organik nedene bagh gérme azlig1 ( korneal opasite, katarakt),
norolojik hastaliklar (gliom), albinizmde foveal hipoplazi, akromatopsia, aniridi,
retinal distrofiler ve optik sinir hipoplazisi gibi sekonder nistagmus nedenlerinin
diglanmasiyla tan1 konulan izole nistagmus tipidir (22). Otozomal dominant,
otozomal resesif ya da X’e bagli genetik gegis gosterirler (23). FRMD7 geni, en sik
goriilen ailesel tip olan X’e bagli nistagmusun ana nedeni olarak bilinir. Bu genin
tam islevi net bilinmese de, gelisim sirasinda retina, beyincik ve lateral
ventrikiillerde eksprese edildigi sdylenmektedir (24). Bu gene sahip IIN’lu
bireylerin normal bireylere kiyasla daha iyi gérme keskinlige ve daha iyi stereopsise

sahip oldugu gorilmistiir (21).

Genellikle binokiiler gézde benzer amplitiidde olusan, dalga formu pendiiler, jerk
veya bu dalgalarin kombinasyonu seklinde olusan nistagmus tipidir (25).
Nistagmusun hareket yoni ¢ogunlukla horizontal diizlemde olup, nadiren vertikal
veya torsiyonel diizlemde de goriilebilir (21). Hastalarin ¢cogunda gorme keskinligi
logMAR 0.3 (6/12) ya da daha iyidir (21). Hastalarda nistagmusa eslik eden sasilik

nadir goriiliir ve genellikle 1yi stereopsis izlenir.

[IN’lu hastalar nistagmusun siddetini belli bakis noktasinda azaltarak foveasyon
stratejisi gelistirerek gorme keskinligini en iist diizeye c¢ikarabilirler. Bu noktaya

sifir noktas1 (null point) denir. Bu bulgu IIN igin karakteristiktir (26). Bazen
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hastalar gozlerini sifir noktasinda tutabilmek igin belirli bir bas pozisyonu

gelistirebilirler.

[IN’lu hastalarin baska bir 6zelligi de konverjansla nistagmus frekans ve

amplitiidiiniin azaltmalaridir. Konverjansi uyararak ezodeviasyon gelistirebilirler.

Akkiz nistagmuslu hastalarda gozlenen osilopsi sikayeti IIN’Iu hastalarda yoktur.
Buna neden olarak, retinanin imaj hareketlerini algilama sensitivitesinin azalmast
ya da buna adapte olmasi, goriintiilerin kortekse sadece yavas goz hareketin oldugu
fovealizasyon periyodunda iletilmesi, g6z hareketlerine bagl ekstrafoveal imajlarin

iletiminin bloke olmasi gibi birkag teori ileri siiriilmistiir (27).

. Manifest konjenital nistagmus: Infantil ddnemde ortaya ¢ikan bilateral nistagmus
tipidir. Manifest latent nistagmus (MLN) tek goz kapatildiginda belirgin hale gelen
horizontal, jerk tipi nistagmustur. Nerdeyse tiim hastalarda her iki géz agikken
nistagmus mevcuttur ancak amplitiidii daha diisiiktiir (28). MLN her iki goz agik
oldugu zaman izlenmez, sadece binokiiler gormenin bozuldugu durumda, yani tek
g6z kismi ya da total okliizyon izlendigi zaman ortaya ¢ikarlar. Nistagmusun yavas
faz1 kapali olan goze dogru, hizli faz1 agik olan goze dogru olan sigrayici tipinde
olur. Sag goz kapali iken sol gézde sola dogru gelisen sigrayici nistagmusu ornek
getirebiliriz. MLN konjenital sasiligi olan hastalarda, ayrica katarakt, optik sinir
hipoplazisi gibi tek tarafli gorme kaybia neden olan bulgularla iliskilidir. 1IN ve
Down sendromu ile birlikteligini gosteren calismalar da mevcuttur (29). MLN
konverjansla azalirlar. Bu hastalar, gérme keskinligi ol¢iiliirken sabitleyen gozii
addiiksiyona yerlestirecek ve yiiziinii sabitleyen goze dogru ¢evirerek goriisii en iist
diizeyde tutmak i¢in bas egimi gosterirler (30). Sasilikla beraberlik gosteren
MLN’un ameliyatla tedavisi miimkiindiir. Bu durum sabitleyici goziin kas cerrahisi

ile bag durusunun diizeltilmesinin kombinasyonu ile miimkiindiir (31).
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3. Albinizm: Okiilokutandz albinizm (OKA) goézlerde, deride ve sagta pigmentasyon
eksikligi ile karakterizedir ve melanin {iretiminden sorumlu bir dizi genetik
mutasyondan kaynaklanir (32). Albinizmin bazi gesitlerinde sa¢ veya deride
belirgin pigmentasyon eksikligi yoktur, sadece gérme sistemi etkilenir. Bu okiiler
albinizm (OA) olarak adlandirilir. Biitiin albinizm tiplerinde foveal hipoplazi,
retinal hipopigmentasyon, iris tranliiminasyonu, optik sinirlerin kiazmada anormal

gegisi, nistagmus ve azalmis gérme keskinligi goriiliir (sekil 6).

Grade 1 Grade 2 Grade 3 Grade 4

(40 C [ d0C
Sekil 6. Iris tranliiminasyonu ve makula saydamlik dereceleri (33).

OKA ’nin dort farkli tipi mevcuttur. Tiim bu alttiplerdeki mutasyonlar, islevsiz melanin
sentezine ve depolanmasina sebep olur. OKAL, afrikali-amerikalilar hari¢ ¢ogu
poptilasyonda bulunur ve tam melanin eksikligi (OKA1A) ya da kismi melanin {iretimi
ile (OKALB) goriilebilir. OKA2 ve OKA3 Afrika popiilasyonlarinda yaygindir ve
daha hafif albinizm ¢esitleridir. OKA4 tiirk, yapon, alman ve koreli hastalarda goriilen
hafif albinizm seklidir (34).

Albinizm’de gbriilen nistagmus 1IN"deki nistagmusa hem benzer, hem de farkl1 klinik
Ozelliklere sahiptir. Benzer 6zelliklerine, nistagmusun yonii (genellikle horizontal) ve
bakis yonii ile degisen dalga formunu &rnek getirebiliriz. Farkli 6zellikleri ise, 1IN

hastalarinda albinolara kiyasla biiylik oranda pendular dalga formunda nistagmus
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izlenmesi, ayrica albinizm qrubunda yiiksek oranda sasilik, anormal bas durusu ve
kot stereopsis izlenmesidir (35). Albinizm’in karakteristik bulgusu optik kiazmada
fibrillerin anormal c¢aprazlasmasidir ki, bu durum sasilik ve stereopsiste azalmaya

sebep olur (36).

Yapilan klinik ¢aligmalar albinizm hastalarinda normal foveal morfolojinin bozuk
oldugunu gostermistir (37). Foveanin detayli kesitlerini incelememize yardimci olan

OKT cihazlar1 OKA hastalarinda foveadaki yapisal degisiklikleri gosterebilir (38).

Grade 1 Grade 2

e . S

Grade 3 Grade 4

Sekil 7. Thomas ve arkadaslarina gore foveal hipoplazinin siiflandirilmasi. Grade 1 foveal
hipoplazide, normal foveal yapidan farkli olarak pleksiform retina tabakalarinin ekstriizyonu yoktur,
yani i¢ pleksiform tabakanin devamliligt ve s1g bir foveal ¢ukur goriiliir, ancak dis niikleer tabaka
(ONL) genislemesi ve koni dig segmentinin (OS) uzamasi korunmustur. Grade 2 foveal hipoplazide
Grade 1’den farkli olarak foveal ¢ukur izlenmez. Grade 3 foveal hipoplazide, Grade 2’den farklt
olarak OS uzamasi izlenmez. Grade 4 foveal hipoplazide, Grade 3’den farkli olarak ONL'nin
foveadaki genislemesi izlenmez (39).

4. Spazmus Nutans: Klinik olarak nistagmus, bas titremesi ve tortikolis tiradindan
olusmaktadir. 1-3 yaslarinda ortaya ¢ikar, 5-12 yaslarinda kendiliginden diizelir
(40). Nistagmus genellikle kiigiik amplitiidlii, pendiiler formda, intermittant ¢ok
hizli hareketlerden olusan karakteristik Ozellige sahiptir. Bas sallama hareketi
karakteristik olup nistagmusun ortaya ¢ikmasindan 6nce goriilebilir. Bu olgularda
altta yatan organik lezyon aragtiritlmalidir. Retina hastaligi ile birliktelik gosteren
nistagmustan, ya da optik gliom gibi 6n gérme yolundaki1 lezyonlarin neden oldugu

nistagmustan ayirici tanisint yapmak onemlidir (41).
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5. Duyusal nistagmuslar: Gorme keskinliginde azalmaya sebep olan organik
patolojiye bagl gelisen nistagmuslardir. Bebeklik doneminde goriilen nistagmuslu
vakalarin >%90’da etyolojide duyusal patoloji yatmaktadir (42). Kornea
opasiteleri, PAX6 mutasyonlari, bilateral optik sinir hipoplazisi, konjenital
stasyonel gece korliigii, akromatopsi, Leber konjenital amarozisi, Bardet-Biedl
sendromu, Joubert sendromu, kon distrofisi gibi patolojilerin varliginda gelisirler
(43). Altta yatan organik patolojiler oftalmolojik muayene, dikkatli anamnez ve
dogru tetkiklerle anlasilabilir. Nistagmus dalga formu hem penduler, hem de
sigrayici tipinde goriiliir. Hareket yoni horizontal, vertikal ya da oblik olabilir. Bas
sallama hareketi duyusal nistagmuslarda da goriilebilir ve bu 6zelligi ile spazmus

nutansla karisabilirler.
2.3.4. Akkiz nistagmus

Cocuklarda (nistagmus’lu hastalarin %17’si) yetigkinlere gore (%40) daha az siklikta
goriiliir (22). Nistagmusa yol agan gorsel yol hastaligi, kiazmal ve optik sinir gliomunu
(norofibromatozis tip 1), kraniyofaringiyomu ve diger tiimorler veya kemik
anomalileri tarafindan optik sinir kompresyonunu igerir. Bu hastalarda norolojik
semptomlar (IKHT nedeniyle bas agrilari, mide bulantisi, bas donmesi) da goriiliir.
Rolatif afferent pupil defekti (RAPD), papilddem, optik atrofi ve gorme kaybi gibi
okiiler belirtiler izlenebilir. Bu yiizden bebeklik doneminde goriilen nistagmus ve optik

atrofi, yiiksek kafa ici basing artisgina (IKHT) ve kafa ici tiimér’e isaret eder (44).

2.3.5. Nistagmusta tedavi

1. Cerrahi tedavi: Nistagmuslu hastalarda ekstraokiiler kas cerrahisi, belirgin bas
pozisyonu (BP) durumunda ortaya ¢ikicak farkli sifir noktasini primer pozisyona
getirerek BP’u diizeltmek amaciyla yapilir. islem sadece kozmetik nedenden dolay1
degil, anormal BP nedeniyle ortaya c¢ikicak boyun hareket problemlerini
hafifletmek igin de yapilir. Ilk cerrahi girisim 1953 yilinda Kestenbaum tarafindan
once bir goziin, sonra diger géziin horizontal kaslarina esit miktarda geriletme ve
rezeksiyon Onerilmistir. Ayni yilda Anderson tarafindan nistagmuslu dort olgusuna
nistagmusun yavas fazi ile ayn1 yondeki horizontal rektuslara geriletme yapilmstir.
Her iki cerrahi tekniginde sonuglar basarili olmus, hastalarin BP’u diizelip, gérme

keskinligi artmistir. Sonraki yillarda bu iki cerrahi kombine edilerek Kestenbaum-
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Anderson (K-A) prosediirii olarak taninmis ve Parks tarafindan modifiye edilmistir.
Bu prosediirde gozlere BP’un oldugu tarafa dogru sifir noktasindan uzaklasacak
sekilde rotasyon yaptirilir. Ornegin, BP’u 15 derece ve daha az olan olgularda
modifiye K-A prosediirinde her bir goze yaklasik 13 mm’lik geriletme ve
rezeksiyon, BP’u 30 derece olan olgularda K-A ameliyati %40 oraninda artirilarak
her bir goze 18.2 mm’lik miidahele yapilmaktadir (45). Atilla ve arkadaslari, dort
horizontal rektus geriletmesi uyguladiklari olgularinin %81°de nistagmus frekans
ve amlitiidinde azalma sagladiklarint ve %64’de gorme keskinligi artis
bildirmislerdir (46). Erbagc1 ve arkadaslari, horizontal rektuslara retroekvatoriyal
geriletme uyguladiklar olgularinda nistagmusun azaldigini ve olgularin %42’de

gorme keskinliginin Snellen eselinde 1 sira, %29°da ise 2 sira artis oldugunu

bildirmisler (47).

. Farmokolojik tedavi: Goziin normal motor sisteminin galigsabilmesi i¢in glutamik
asit ve aspartik asit gibi eksitatuar norotranmitterler ile glisin, Gaba ve asetilkolin
gibi  inhibitér = nérotransmitterlerin  dengede  olmasi  gerekmektedir.
Antiglutaminerjik etkiye sahip olan gabapentin ve memantin gibi ilaglar hem IIN’Iu
hastalarda, hem de diger hastaliklarla iliskili ( albinizm, optik atrofi, akromatopsi)
IN’1u hastalarda olumlu etkisi gdsterilmistir (48). Ancak bu tedavinin nistagmusu
nasil iyilestirdigini anlatan mekanizma hala belirsizdir. Ayrica ¢ocuklar {izerinde

herhangi bir deneme yapilmamustir (49).

. Gozliik ve kontakt lens ile tedavi: Nistagmuslu hastalarda kirma kusuru genellikle
yiiksektir, bu nedenle refraktif kusurlarin dikkatli sekilde incelenmesi ve uygun
gozlik regete edilmesi onemlidir. Ohmi ve Reinecke konjenital nistagmuslu
olgularin %81°de astigmatizmanin oldugunu ve bu olgularin %53°de astigmatizm
degerlerinin 1.0 D’den fazla oldugunu bildirmislerdir (50). Refraktif kusuru
diizeltmede gozliik kullanimi efektif bir yontemdir, ancak nistagmuslu olgularda,
gozler siirekli titresim halinde oldugu icin sabit gézliikk caminin merkezinden degil
periferinden gelen imaj algilanmaktadir. Ozellikle yiiksek silindirik refraktif
kusurlarda gozliik caminin periferi prizmatik etki gostermektedir ki, bu durum
gorme kalitesini diigiirebilir. Kontakt lens (KL) uygulamalarin prizmatik etkisi
olmadigi i¢in gozliiklerden daha kaliteli bir gérme saglamaktadir (51). Bu

mekanizma optik aberrasyonlarin azalmasi, genis retinal goriintli ve artan periferik
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gorme alanmiyla agiklanmaktadir (52). KL’in dezavantaji ise, 6zellikle siddetli
nistagmuslularda kornea iizerinde fazla hareketi nedeniyle hem gérme kalitesini
bozmakta hem de irritasyona neden olmaktadir. Ayrica KL’in kii¢iik ¢ocuklarda

takip ¢ikartma zorlugu vardir.

. Prizmalar: Nistagmusun tedavisinde kullanilan prizmalar gorintiyi sifir
noktasina getirerek ve konverjansi uyararak etki gostermektedir. Konjenital
nistagmuslu olgularda nistagmusun amplitiid ve frekansi konverjansla azalir ve
ezodeviasyon gelisir. Bu olgulara her iki géze taban1 disarida prizma uyguladigimiz
zaman konverjansi uyararak nistagmusun amplitiidii ve frekansi azaltir, ayrica

ekzotropyani da tedavi etmis oluruz (53).

. Botulinum Nérotoksin A uygulamasi (BNA): BNA enjeksiyonu genellikle akkiz
nistagmuslarda osilopsi sikayetini ortadan kaldirmaya yonelik olsa da, diger
nistagmus tiplerinde de nistagmusun siddetini azaltip gérme kalitesini yiikseltmek
amaciyla uygulanmaktadir. BNA retrobulber alana ya da spesifik kaslara enjekte
edilmektedir. BNA noromiiskiiler kavsakta asetil kolin reseptorlerini bloke ederek

norotransmitter etkisini ortadan kaldirmaktadir (54).

Helveston ve Pogrebniak ciddi osilopsisi olan bir olguda retrobulber BNA
enjeksiyonu sayesinde, sadece osilopsinin azalmaylp ayni zamanda goérme
keskinliginin 20/80'den 20/30'a yiikseldigini gozlemislerdir. Bu diizelme ile
hastanin televizyon izleyebildigini ve okuyabildigini bildirmislerdir (55).
Lennerstrand ve ark. BNA uyguladiklar1 9 olgunun 8'ine direkt kaslara enjeksiyon

uyguladiklarini ve olumlu sonuglar gézlediklerini yayimlamislardir (56).

BNA uygulamalar ilag etkisinin gecgici olmasi nedeniyle kesin ¢oziim degildir. Her
4 ila 20 haftada bir enjeksiyon tekrarlanmalidir. Nistagmus ve sasilik nedeniyle
BNA uygulanan 103 olguda ilaca bagl yan etki olarak %15 oraninda ptozis, %I1
oraninda vertikal kayma gozlenmistir. Ptozis genellikle 2-4 hafta iginde
diizelmekte, ancak vertikal kaymalar i¢in ¢ok nadir de olsa cerrahi miidahale

gerekebilmektedir (57).
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3. GEREC VE YONTEM

Calismamiz Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 Anabilim
Dali’'nda Nisan 2022 ile Eyliil 2022 tarihleri arasinda yapildi. Calismamiz igin
Ondokuz May1s Universitesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan 17.03.2022 tarihli
ve 2022000123-1 nolu say1 ile onay alind1. Poliklinigimize bagvuran 40 hastanin 14’1
kontrol, digerleri IIN ve albinizm grubu olacak sekilde toplam 80 gdz prospektif olarak

incelendi.

3.1. Hasta secimi
3.1.1. Cahismaya dahil edilme Kriterleri

1. 6 yas iistii IIN, albinizm tanis1 olan hastalar ve kontrol grubu
Uygulanacak testlere koopere olabilmesi

3. En 1yi diizeltilmis gdrme keskinliginin herhangi bir gézde logMar eseli ile 1.0 ve
alt1 olmas1

4. Makula OKT ¢ekilebilen hastalar

Biyomikroskopik muayenede herhangi bir dogumsal retinal veya optik sinir
patolojinin bulunmamasti

6. Gegirilmis herhangi bir okiiler cerrahi dykiisii olmayan hastalar
3.1.2. Calismaya dahil edilmeme Kkriterleri
6 yas alt1 {IN, albinizm tanis1 olan hastalar ve kontrol grubu

Yasamin ilk 6 ayindan sonra ortaya ¢ikan edinsel nistagmuslu hastalar

Uygulanacak testlere koopere olamayanlar

A o np e

En iyi diizeltilmis gérme keskinligi herhangi bir gézde logMar eseli ile 1.0 tistii
olmasi

5. Makula OKT gekilemeyen hastalar

3.2. Klinik veriler

Hastalarin yasi, cinsiyeti, sistemik hastaligi, ailede sasilik oykiisii ve akraba evliligi
gibi demografik ozellikleri kaydedildi. Tiim hastalara rutin logMar eseli gorme
keskinligi bakildi ve en iyi diizeltilmis gdrme keskinligi (EIDGK) degerleri
kaydedildi. Nistagmusun tipi, yonii, dalga formu, amplitiidii ve frekans1 kaydedildi.
Nistagmusa eslik eden kayma tipi, varsa kayma miktar1 agma kapama yapilarak prizma

camlarla degerlendirildi. Ayrica hastalara, her bir gozii dilate etmeden 6nce, Titmus
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Fly testi ile yakin stereopsis ve Randot Stereo test ile uzak stereopsis, Worth 4 Nokta
testi ile yakin ve uzak flizyon bakildi. Daha sonra 1%/’lik siklopentolat hidrokloriir ile
tiim olgulara on dakika arayla iki kere damlatilarak, en son damladan otuz dakika sonra
otorefraktometre cihazi ile alinan refraksiyon degerleri kaydedildi. Pupilla dilate iken
biyomikroskopik 6n segment ve 90 D mercek yardimiyla kapsamli fundus muayenesi
yapildi. Daha sonra tiim hastalara klinigimizde bulunan Cirrus HD-OCT (Carl Zeiss
Meditec Inc, Dublin, CA, USA) cihazi ile foveal hipoplazi degerlendirilmesi i¢in
dogru kesit almmana kadar OKT filmi cekildi. Alinan kesitlerden foveal hipoplazi
degerlendirmek i¢in yeterli goriintii sunacak en iyi ¢ekim kaydedildi. Elde olunan
klinik bulgular nistagmus tipleri arasinda ve kontrol grubu arasinda karsilagtirildi.

Kontrol grubuna saglikli, nistagmusu olmayan, EIDGK tam olan bireyler dahil edildi.

b

Sekil 9. Grade 2 foveal hipoplazi (Klinigimizdeki nistagmuslu hastalardan alinan OKT goriintiisii)

Sekil 10. Grade 3 foveal hipoplazi (Klinigimizdeki nistagmuslu hastalardan alinan OKT gériintiisii)
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Sekil 11. Grade 4 foveal hipoplazi (Klinigimizdeki nistagmuslu hastalardan alinan OKT goriintiisii)

3.2.1. Titmus Fly stereo keskinlik

Hastalara mevcut refraksiyon kusurlart cam ile diizeltildikten sonra polaroid gozligi
takild1. Oncelikle kaba stereo keskinligi degerlendirmek i¢in 40 cm test mesafesinde
sinek resmi gosterilerek olguya bas ve isaret parmagiyla sinegin kanadinin
yakalanmasi istendi. Yakalama hareketi olumlu olan 3000 sn/ark stereokeskinlik
olarak kabul edildi. Sinek yanitinin alinmamasi yakin stereopsisin yoklugu seklinde
kabul edildi ve teste devam edilmedi. Stereopsisi olmayan bu olgularda hesaplama
yapilabilmesi icin stereopsis 3500 sn/ark olarak not edildi. Sinek yanit1 pozitif olan
olgularda teste devam edildi, 3 sira olan ve her sirada toplam 5 hayvandan énde duran
hayvanin bulunmasi istendi, dogru yanitlar sirayla 400, 200 ve 100 sn/ark olarak
degerlendirildi. Daha sonra 9 siradan olusan ve her sirada olan toplam 4 halkadan
hangisinin 6nde durdugunun bulunmasi istendi. Dogru yanitlar sirayla 800, 400, 200,

140, 100, 80, 60, 50, 40 sn/ark olarak degerlendirildi.

Sekil 8. Titmus stereotest
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3.2.2. Randot uzak stereo keskinlik

Test oncelikle 151kl ortamda yapildi. Yine hastalarin refraksiyon kusurlari cam ile
diizeltildikten ve polaroid gozliik takildiktan sonra yaklasik 3 m mesafeden cevaplari
her kartin arkasinda basili olan sekilleri i¢eren biri bos kart olmakla birlikte toplam 5
farkl kart (sirasiyla kare, yuvarlak, yildiz, iggen) gosterildi. Dogru yanitlar sirasiyla
400, 200, 100 ve 63 sn/ark olarak kaydedildi.

Sekil 9. Randot uzak stereo test
3.3. Sonuglarn istatiksel Olarak Degerlendirilmesi

Veriler IBM SPSS V23 ile analiz edildi. Normal dagilima uygunluk Shapiro-Wilk testi
ile incelendi. Gruplara gore kategorik degiskenlerin karsilastirilmasinda Ki-kare ve
Fisher’s Exact testleri ile incelendi ve oranlara ait ¢coklu karsilastirmalar Bonferroni
diizeltmeli Z testi ile incelendi. ikili gruplara gore normal dagilmayan verilerin
karsilastirilmasinda Mann-Whitney U testi kullanildi. Ug ve iizeri gruplara gore
normal dagilan verilerin karsilastirilmasinda Tek yonlii varyans analizi kullanildi ve
coklu karsilastirmalar Duncan ve Tamhane’s T2 testleri ile incelendi. U¢ ve iizeri
gruplara gére normal dagilmayan verilerin karsilastirilmasinda Kruskal Wallis testi
kullanild1 ve ¢oklu karsilagtirmalar Dunn testi ile incelendi. Grup i¢i ikili bagimh
normal dagilmayan verilerin karsilastirilmasinda Wilcoxon testi kullanildi. Grup i¢i

ikili kategorik bagimli verilerin Kkarsilastirilmasinda McNemar-Browker testi
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kullanild1. Normal dagilmayan veriler arasindaki iligskinin incelenmesinde Spearman’s

rho korelasyon katsayisi kullanildi.
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4. BULGULAR

Calismada 40 hastanin 80 gozii degerlendirildi. Gruplara gore yas ve cinsiyet

ortalamalarinin dagilimi Tablo 1’de gdsterilmistir. Hastalarin toplam yas ortalamasi

14,80 = 9,18 yildi. Kontrol grubunun yas ortalamas1 14,21 yil, 1IN grubunun

ortalamasi 13,67 yil ve albinizm grubunun ortalamasi 17,09 yil olarak elde edilmistir.
Hastalarin 21’1 (%52,5) erkek, 19’u (%47,5) kadindi. (Tablo 1)

Tablo 1. Gruplara gore yas ve cinsiyet ortalamalarmin dagilimi

Kontrol Idiyopatik Albinizm Toplam P
infantil
nistagmus
Yas 1421+7,13 | 13,67+9,32 | 17,09+11,52 | 14,80+9,18 | 0,686*
(ortalama +
S. sapma)
13,00 (7,00 - | 10,00 (7,00 - | 12,00 (7,00- | 11,50 (7,00 -
ortanca (min- 32,00) 45,00) 44,00) 45,00)
maks)
Cinsiyet
(sayn) (%) 0,972**
Erkek (%) 7 (50) 8 (53,3) 6 (54,5) 21 (52,5)
Kadin (%) 7 (50) 7 (46,7) 5 (45,5) 19 (47,5)

*Kruskal Wallis testi, **Ki-kare testi, ortalama =+ s. sapma, ortanca (minimum — maksimum),

min-maks: minimum-maksimum

Tablo 2. Gruplara gore demografik 6zelliklerin karsilagtiriimasi

Kontrol [N Albinizm Toplam P

Sistemik 0,060***
hastalik

Yok 14 (100) 10 (66,7) 9(81,8) 33(82,5)

Var 0 (0) 5(33,3) 2(18,2) 7 (17,5)
Ailede sasilik 0,479***

Var 0(0) 2 (13,3) 1(9,0) 3(7,5)

Yok 14 (100) 13 (86,7) 10 (90,9) 37 (92,5)
Akraba <0,001***
evliligi

Var 0 (0)a 4 (26,7)a 9(81,8)b 13 (32,5)

Yok 14 (100) 11 (73,3) 2(18,2) 27 (67,5)

***Fisher’s Exact testi, a-b: Ayn1 harfe sahip gruplar arasinda fark yoktur
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Gruplara gore akraba evliliginin dagilimlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmustur (p<0,001). Kontrol grubunun tamaminda akraba evliligi yok iken
Idiyopatik infantil nistagmus grubunun %26,7’sinde ve albinizm grubunun
%81,8’inde akraba evliligi vardir. Gruplara gore cinsiyetin, sistemik hastaligin ailede

sasilik olup olmamasinin dagilimlart arasinda fark yoktur (p>0,050). (Tablo 2)

Tablo 3. Gruplara gore kategorik klinik 6zelliklerin karsilastiriimasi

Kontrol | IIN Albinizm Toplam | P
Goz hareketlern | | | || -

Serbest 14 (100) 15 (100) 10 (90,9) 39 (97,5)

Kisitlilik 0 (0) 0 (0) 1(9,1) 1(2,5)

Gozlerin primer 0,050
pozisyonu

Ortoforik 14 (100) 10 (66,7) 6 (54,5) 30 (75)

Ezotropya 0 (0) 3 (20) 3 (27,3) 6 (15)

Egzotropya 0 (0) 2 (13,3) 2 (18,2) 4 (10)
Nistagmus dalga 0,002
formu

Pendular 15 (100) 5 (45,5) 20 (76,9)

Jerk 0 (0) 6 (54,5) 6 (23,1)
Nistagmus hareket | [ | |-
yonu

Horizontal 15 (100) 11 (100) 26 (100)

*Fisher’s Exact testi

Toplam hasta sayilarinin sadece 1°de (%2,5) goz hareket kisithligi saptanmustir.

Gruplara gore gozlerin primer pozisyonu dagiliminda anlamli fark bulunmamistir

(p=0,050). Hastalarin 30°da (%75) ortoforya izlenirken, 6’da (%15) ezotropya, 4’de

(%10) ekzotropya izlenmistir. Gruplara gore nistagmus dalga formunun dagilimlar

arasinda istatistiksel olarak anlaml1 fark bulunmustur (p=0,002). 1IN grubunun %100

ve albinizm grubunun %45,5'1 pendular olarak elde edilmistir. (Tablo 3)
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Tablo 4. Gruplara gore kategorik klinik 6zelliklerin karsilastiriimasi (devami)

Kontrol IIN Albinizm | Toplam P
Nistagmusun 0,001
amplitidi

Diisiik 13 (86,7) 2 (18,2) 15 (57,7)

Yiiksek 2 (13,3) 9(81,8) | 11(42,3)
Nistagmus 0,007
frekansi

Yavag 8 (53,3) 0(0) 8 (30,8)

Hizh 7 (46,7) 11(100) | 18(69,2)

Iris <0,001
transliiminasyonu

Var 0 (0)a 0 (0)a 9(8L,8)b | 9(22,5)

Yok 14 (100) 15 (100) 2(18,2) | 31(77,5)

Foveal refle <0,001

Var 14 (100)a | 15(100)a | 2(182)b | 31(77.,5)

Yok 0(0) 0(0) 9 (81,8) 9(22,5)

Foveal hipoplazi <0,001

Normal 14 (100)a | 10 (66,7)a 0 (0)b 24 (60)

Grade 1 0(0) 3 (20) 0(0) 3(7,5)

Grade 3 0 (0) 0(0) 1(9,1) 1(2,5)

Grade 4 0 (0)a 2(13,3)a | 10(90,9b | 12 (30)

*Fisher’s Exact testi, a-b: Ayni harfe sahip gruplar arasinda fark yoktur

Gruplara gore nistagmusun amplitiidiiniin dagilimlar1 arasinda istatistiksel olarak
anlaml1 fark bulunmustur (p=0,001). IIN grubunun %13,3"i yiiksek iken, albinizm
grubunun %81,8"1 yiiksek olarak elde edilmistir. Gruplara gore nistagmusun
frekansinin - dagilimlart arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p=0,007). 1IN grubunun %46,7'sinde ve albinizm grubunun %100' hizli olarak elde
edilmistir. Gruplara gore iris transliiminasyonunun dagilimlar arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmustur (p<0,001). Kontrol ve IIN grubunda hi¢ yokken
albinizm grubunun %81,8'inde iris transliiminasyonu vardir. Gruplara gore foveal refle
durumlarimin  dagilimlar1 arsinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p<0,001). Kontrol grubunun ve idiyopatik infantil nistagmus grubunun %100'inde
varken albinizm grubunun %18,2'sinde vardir. Gruplara gore foveal hipoplazi
durumlarimin  dagilimlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p<0,001). Bu farklilik normal ve grade 4 durumlarnin gruplara gore oranlarinin

farklilik gostermesinden kaynaklanmaktadir.
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Kontrol grubunun hig birinde foveal hipoplazi izlenmemistir, iIN grubunun %13,3°de

ve albinizm grubunun %90,9°da grade 4 foveal hipoplazi izlenmistir. (Tablo 4)

Tablo 5. Gruplara gore karsilastirma (Ek parametreler)

Kontrol IIN Albinizm Toplam P
Foveal hipoplazi
Var 0 (0)a 5(33,3)a 11 (100)b 16 (40) <0,001
Yok 14 (100) 10 (66,7) 0 (0) 24 (60)
Sasilik
Var 0 (0)a 5 (33,3)ab 5 (45,5)b 10 (25) 0,012
Yok 14 (100) 10 (66,7) 6 (54,5) 30 (75)
Stereopsis
Var 14 (100)a 8 (53,3)b 0 (0)c 22 (56,4) | <0,001
Yok 0 (0) 7 (46,7) 10 (100) 17 (43,6)

*Fisher’s Exact testi, a-c: Ayn1 harfe sahip gruplar arasinda fark yoktur

Gruplara gore foveal hipoplazi’in dagilimlari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmustur (p<0,001). Idiyopatik infantil nistagmus grubunun %33,3’iinde ve
albinizm grubunun %100’tinde foveal hipoplazi vardir. Sasilik dagiliminda kontrol ve
[IN grubu arasinda ve IiN ile albinizm grubu arasinda anlaml fark yokken, albinizm
grubunda kontrol grubuna gore daha yiiksek oranda sasilik mevcuttur (p=0,012). En
iyi stereopsis kontrol grubunda saptanirken, IIN grubunda olgularin yarisinda,
albinizm grubunda ise olgularin higbirinde stereopsis izlenmemistir. Bu 3 grup

arasindaki fark istatiksel olarak anlamliydi (p<0,001). (Tablo 5)

Tablo 6. Gruplar aras1 ve gruplar i¢i yakin ve uzak fiizyonunun karsilastirilmasi

Kontrol IIN Albinizm | Toplam p*
Yakin fiizyon
Fiizyon 14 (100)a | 7 (46,7)b 2 (20)b 23(59) | <0,001
Supresyon 0 (O)a 4 (26,7)ab 4 (40)b 8 (20,5)
Diplopi 0(0)a | 4(26,7)ab | 4 (40)b 8 (20,5)
Uzak fiizyon
Fiizyon 14 (100)a | 5(33,3)b 1(10)b 20(51,3) | <0,001
Supresyon 0 (O)a 6 (40)b 6 (60)b 12 (30,8)
Diplopi 0 (0) 4(26,7) 3(30) 7 (17,9

*Fisher’s Exact testi, a-b: Ayn1 harfe sahip gruplar arasinda fark yoktur

Gruplara gore yakin flizyon durumlarinin dagilimlarn arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark bulunmustur (p<0,001). Bu farklilik fiizyon, supresyon ve diplopi
durumlarinin gruplara gére oranlarimin farklilik géstermesinden kaynaklanmaktadir.

Kontrol grubunun %100°de, 1IN grubunun %46,7°de ve albinizm grubunun %20’de
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fiizyon goriilmiistiir. Gruplara gore uzak fiizyon durumlarinin dagilimlar arasinda

istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur (p<0,001). Bu farklilik fiizyon ve

supresyon durumlarinin gruplara gore oranlarmin farklihik gostermesinden

kaynaklanmaktadir. Kontrol grubunun %100’{i, IIN grubunun %33,3’ii ve albinizm

grubunun %10’u fiizyon olarak elde edilmistir.

[IN ve albinizm gruplar icerisinde yakin ve uzak fiizyonlarmin dagilimlari arasinda

istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (p degerleri sirastyla 0,157, 0,368).

(Tablo 6)

Tablo 7. Gruplara gore nicel klinik verilerin karsilagtirilmasi

maks)

Kontrol 1IN Albinizm P
EIDGK sag 0,00 + 0,00 0,42 £0,23 0,95+ 0,09 <0,001*
(LogMar)
(ort£s.sapma)
ortanca 0,00 (0,00 - 0,40 (0,00 -0,74)b 1,00 (0,74 -1,00)c
(min-maks) 0,00)a
EIDGK sol 0,00 + 0,00 0,51 £0,26 0,92+0,11 <0,001*
(LogMar)
(ort+s.sapma) 0,00 (0,00 - 0,50 (0,10 -0,90)b 0,96 (0,64 - 1,00)c
ortanca (min- 0,00)a
maks)
Sterik sag 0,09+ 1,16b 1,83 £3,27b 7,36 +2,17a <0,001**
(ort+s.sapma)
ortanca (min- 0,38 (-2,25 - 1,75 (-3,50 - 9,00) 7,25 (4,50 - 11,75)
maks) 1,50)
Sferik sol 0,11+1,01b 1,73 +3,13b 7,61 £2.69a <0,001**
(ort+s.sapma)
ortanca (min- 0,25 (-1,75 - 1,50 (-2,75 - 8,00) 8,00 (4,50 - 13,00)
maks) 1,75)
Silindir sag -0,48 + 0,49 -1,61 £0,88 -1,80 £ 1,02 0,001*
(ort+s.sapma)
ortanca (min_ '0,25 (‘1,25 - ‘1,63 ('3,00 - ‘0,25)b '1,75 (‘3,25 --
maks) 0,00)a 0,25)b
Silindir Sol -0,50 £ 0,55 -2,02 £ 1,58 -2,43 £1,07 <0,001*
(ort£s.sapma)
ortanca (min- [ 038 (-1,50 - | -1,63(-6,25--0,25)b | -2,75(-3,75 - -
maks) 0,00)a 0,50)b
Kayma 0,00 + 0,00 5,47 £ 8,77 8,36 +10,73 0,018*
miktar1 (PD)
(ort+s.sapma) 0,00 (0,00 - 0,00 (0,00 - 30,00)ab | 0,00 (0,00 - 30,00)b
ortanca (min- 0,00)a

*Kruskal Wallis testi, **Tek yonlii varyans analizi, a-c: Ayni1 harfe sahip gruplar arasinda bir
fark yoktur, min-maks: minimum-maksimum

EIDGK: en iyi diizeltilmis gdrme keskinligi, PD: prizm-diyoptri
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Gruplara gore EIDGK sag ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlaml1 fark
bulunmustur (p<0,001). Kontrol grubunun ortancas1 0,00, IiN grubunun ortancas1 0,40
ve albinizm grubunun ortancasi 1,00 olarak elde edilmistir. Bu farklilik her bir grubun
ortancasinin birbirine gore farklilik gdstermesinden kaynaklanmaktadir. Gruplara gore
EIDGK sol ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p<0,001). Kontrol grubunun ortancas1 0,00, IIN grubunun ortancasi 0,50 ve albinizm
grubunun ortancasi 0,96 olarak elde edilmistir. Bu farklilik her bir grubun ortancasinin
birbirine gore farklilik gdstermesinden kaynaklanmaktadir. Gruplara gére sag g6z
sferik deger ortalama degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p<0,001). Kontrol grubunun ortalamas: 0,09, IIN grubunun ortalamasi 1,83 ve
albinizm grubunun ortalamasi 7,36 olarak elde edilmistir. Bu farklilik albinizm
grubunun  ortalamasmnin  diger gruplara gore farklihk  gostermesinden
kaynaklanmaktadir. Gruplara gore sol goz sferik deger ortalama degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur (p<0,001). Kontrol grubunun ortalamasi
0,11, IiN grubunun ortalamasi 1,73 ve albinizm grubunun ortalamasi 7,61 olarak elde
edilmistir. Bu farklilik albinizm grubunun ortalamasinin diger gruplara gére farklilik
gostermesinden kaynaklanmaktadir. Gruplara gore sag goz silindirik deger ortanca
degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur (p=0,001). Kontrol
grubunun ortancast -0,25, 1IN grubunun ortancas1 -1,63 ve albinizm grubunun
ortancasi -1,75 olarak elde edilmistir. Bu farklilik kontrol grubunun ortancasinin diger
gruplara gore farklilik gostermesinden kaynaklanmaktadir. Gruplara gore sol goz
silindirik deger ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p<0,001). Kontrol grubunun ortancasi -0,38, Idiyopatik infantil nistagmus grubunun
ortancas1 -1,63 ve albinizm grubunun ortancasi -2,75 olarak elde edilmistir. Bu
farklilik kontrol grubunun ortancasinin diger gruplara gore farklilik géstermesinden
kaynaklanmaktadir. Gruplara gére kayma miktari dagilimlari arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmustur (p=0,018). En diisiik kayma miktar1 kontrol grubunda,

en yiiksek kayma miktar1 albinizm grubunda izlenmistir. (Tablo 7)
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Tablo 8. Yakin ve uzak stereopsis karsilastirilmasi

Kontrol [N Albinizm p*

Yakin stereopsis 49,29 +£9,17 1681,33 £1761,32 3500,00 £+ 0,00 <0,001
(sn/ark)
(ort+s.sapma) 50,00 (40,00 - 200,00 (40,00 - 3500,00 (3500,00 -
ortanca (min-maks) 60,00)a 3500,00)b 3500,00)b
Uzak stereopsis 76,21 £ 18,40 321,73 £ 189,97 500,00 + 0,00 <0,001
sn/ark
Eortis.s)apma) 63,00 (63,00 - 400,00 (63,00 - 500,00 (500,00 -
ortanca (mln_maks) 100,00)a 500,00)b 500,00)b

p** 0,001 0,081 0,002

*Kruskal Wallis testi, **Wilcoxon testi, a-b: Ayn1 harfe sahip gruplar arasinda bir fark yoktur,
ortalama + s. sapma, ortanca (minimum — maksimum), min-maks: minimum-maksimum

Gruplara gore yakin stereopsis ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli
fark bulunmustur (p<0,001). Kontrol grubunun ortancast 50,00, iIN grubunun
ortancasi 200,00 ve albinizm grubunun ortancast 3500,00 olarak elde edilmistir. Bu
farklilik kontrol grubunun ortancasinin diger gruplara gore farklilik gostermesinden
kaynaklanmaktadir. Gruplara gore uzak stereopsis ortanca degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur (p<<0,001). Kontrol grubunun ortancasi
63,00, 1IN grubunun ortancas1 400,00 ve albinizm grubunun ortancas1 500,00 olarak
elde edilmistir. Bu farklilik kontrol grubunun ortancasinin diger gruplara gore farklilik
gostermesinden kaynaklanmaktadir. Kontrol grubunda uzak ve yakin stereopsis
ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur (p=0,001).
Yakin ortancas1 50,00 iken uzak ortancas1 63,00 olarak elde edilmistir. IIN grubunda
uzak ve yakin stereopsis ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmamistir (p=0,081). Yakin ortancasi 200,00 iken uzak ortancasi 400,00 olarak
elde edilmistir. Albinizm grubunda uzak ve yakin stereopsis ortanca degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur (p=0,002). Yakin ortancas1 3500 iken
uzak ortancasi 500 olarak elde edilmistir. (Tablo 8)

Tablo 9. G6z kaymasina gore yakin ve uzak stereopsis degerlerinin karsilastiriimasi

G0z kaymasi p*
Var yok
Stereopsis yakin 3170,00 £ 1043,55 1007,24 + 1565,91 0,001
3500,00 (200,00 - 3500,00) 60,00 (40,00 - 3500,00)
Stereopsis uzak 470,00 = 94,87 213,55+ 191,90 0,001
500,00 (200,00 - 500,00) 100,00 (63,00 - 500,00)
p** 0,003 0,873

*Mann-Whitney U testi, **Wilcoxon testi, ortalama + s. sapma, ortanca (minimum -

maksimum)

30



Goz kaymasina gore yakin Stereopsis ortancalari arasinda fark bulunmustur (p=0,001).
G0z kaymasi olanlarin ortancast 3500,00 iken gz kaymasi olmayanlarin ortancasi 60
olarak elde edilmistir. G6z kaymasina gore uzak Stereopsis ortancalari arasinda fark
bulunmustur (p=0,001). G6z kaymas1 olanlarin ortancas1 500,00 iken goz kaymasi
olmayanlarin ortancasi 100 olarak elde edilmistir. Gz kaymasi olanlarda yakin ve
uzak stereopsis ortancalari arasinda fark bulunmustur (p=0,003). Yakin ortancasi

3500,00 iken uzak ortancasi 500,00 olarak elde edilmistir. (Tablo 9)

Tablo 10. Stereopsis yakin ve uzak ile diizeltilmis gérme, sferik ve silindirik
degerler arasindaki iligskinin incelenmesi

Yakin stereopsis Uzak stereopsis

r p r p
EIDGK sag 0,875 <0,001 0,889 <0,001
EIDGK sol 0,866 <0,001 0,888 <0,001
Sag goz sferik deger 0,671 <0,001 0,681 <0,001
Sol goz sferik deger 0,681 <0,001 0,684 <0,001
Sag goz silindirik deger -0,615 <0,001 -0,631 <0,001
Sol goz silindirik deger -0,697 <0,001 -0,701 <0,001

r: Spearman’s rho korelasyon katsayisi

Yakin stereopsis ile en 1yi diizeltilmis gérme keskinligi sag arasinda istatistiksel olarak
anlamli pozitif yonlii ¢ok yiiksek bir iligki vardir (r=0,875; p<0,001). Yakin stereopsis
ile en 1yi diizeltilmis gérme keskinligi sol arasinda istatistiksel olarak anlaml pozitif
yonlii ¢ok yiiksek bir iliski vardir (r=0,866; p<0,001). Yakin stereopsis ile sag goz
sferik deger arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif yonli yiiksek bir iligki vardir
(r=0,671; p<0,001). Yakin stereopsis ile sol goz sferik deger arasinda istatistiksel
olarak anlaml pozitif yonli yiiksek bir iliski vardir (r=0,681; p<0,001). Yakin
stereopsis ile sag goz silindirik deger arasinda istatistiksel olarak anlamli negatif yonlii
yiiksek bir iliski vardir (r=-0,615; p<0,001). Yakin stereopsis ile sol goz silindirik
deger arasinda istatistiksel olarak anlamli negatif yonlii yiliksek bir iliski vardir (r=-
0,697; p<0,001). Uzak stereopsis ile en iyi diizeltilmis gorme keskinligi sag arasinda
istatistiksel olarak anlamli pozitif yonlii ¢ok yiiksek bir iligki vardir (r=0,889;
p<0,001). Uzak stereopsis ile en iyi diizeltilmis gérme keskinligi sol arasinda
istatistiksel olarak anlamli pozitif yonlii ¢ok yiliksek bir iliski vardir (r=0,888;
p<0,001). Uzak stereopsis ile sag goz sferik deger arasinda istatistiksel olarak anlamli

pozitif yonlii yiiksek bir iligski vardir (r=0,681; p<0,001). Uzak stereopsis ile sol goz
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sferik deger arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif yonlii yiiksek bir iliski vardir
(r=0,684; p<0,001). Uzak stereopsis ile sag goz silindirik deger arasinda istatistiksel
olarak anlamli negatif yonli yiiksek bir iliski vardir (r=-0,631; p<0,001). Uzak
stereopsis ile sol goz silindirik deger arasinda istatistiksel olarak anlamli negatif yonlii

yiiksek bir iliski vardir (r=-0,701; p<0,001). (Tablo 10)

Tablo 11. Foveal hipoplazi ile degiskenler arasindaki iligkinin incelenmesi

Foveal hipoplazi
r P
EIDGK sag 0,842 <0,001
EIDGK sol 0,837 <0,001
Sag goz sferik deger 0,728 <0,001
Sol goz sferik deger 0,730 <0,001
Sag goz silindirik deger -0,517 0,001
Sol goz silindirik deger -0,624 <0,001

1: Spearman’s rho korelasyon katsayisi

Foveal hipoplazi ile en iyi diizeltilmis gorme keskinligi sag arasinda istatistiksel olarak
anlaml1 pozitif yonlii ¢ok yiiksek bir iliski vardir (r=0,842; p<0,001). Foveal hipoplazi
ile en 1yi diizeltilmis gérme keskinligi sol arasinda istatistiksel olarak anlaml pozitif
yonlii ¢ok yiiksek bir iliski vardir (r=0,837; p<0,001). Foveal hipoplazi ile sag goz
sferik deger arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif yonli yiiksek bir iligki vardir
(r=0,728; p<0,001). Foveal hipoplazi ile sol goz sferik deger arasinda istatistiksel
olarak anlamli pozitif yonlii yiiksek bir iliski vardir (r=0,73; p<0,001). Foveal
hipoplazi ile sag g6z silindirik deger arasinda istatistiksel olarak anlamli negatif yonlii
orta siddette bir iligki vardir (r=-0,517; p=0,001). Foveal hipoplazi ile sol goz silindirik
deger arasinda istatistiksel olarak anlamli negatif yonlii yiliksek bir iliski vardir (r=-

0,624; p<0,001). (Tablo 11)
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5. TARTISMA

Infantil nistagmus sendromu (INS), gézlerin istemsiz, ritmik salmnimi ile tanimlanan
okiiler motor bir durumdur (58). Nistagmus, idiyopatik infantil nistagmus (IIN) olarak
bilinen tek basina veya albinizm gibi gorsel sistemi etkileyen diger bozukluklarla
birlikte ortaya ¢ikabilir (59). 1IN’un klinik o6zellikleri arasinda 3 ayliktan once
baslama, yasla birlikte nistagmus amplitiidde azalma, yakin fiksasyonla nistagmus
frekansinda azalma yer alir (60). Albinizm nispeten nadirdir ve yaklasik 20.000
kisiden 1'ini etkiler. Melanin sentezi ile iligkili bir veya daha fazla genin mutasyonunu
igeren bir dizi farkli mutasyonlarin sonucu, sag, deri ve/veya goézlerde melanin
azalmasi veya yoklugudur (61). Okiilokutanoz albinizm genellikle nistagmus, foveal
hipoplazi, fotofobi, iris transilliiminasyonu, makiiler seffaflik ve kiazmada ¢aprazlama
yapan aksonlarda artan noronal anormallik ile karakterize edilir (62). Nistagmuslu
hastalarin biiyiik bir kisminda, albinizm, aniridi, mikroftalmi, akromatopsi, PAX 6
mutasyonlar1 ve izole foveal hipoplazi dahil olmak tizere foveay: etkileyen durumlar
vardir (63). Okiiler koherens tomografideki (OKT) ilerlemeler, in vivo olarak fovea
hipoplazisi gibi retinal anomalilerin gézlemlenmesine olanak saglamistir (64). Foveal
hipoplazi ciddiyetini siniflandirmak i¢in standart derecelendirme 6lgekleri kullanarak
foveal yapmin degerlendirilmesi, ¢esitli etiyolojilere sahip nistagmuslu bireylerde
gorme keskinligi potansiyelini arastirma yontemi olarak tesvik edilmistir (65). Foveal
malformasyona ek olarak, nistagmuslu kisilerde tipik olarak yiiksek kirma kusurlari
vardir (66). Nistagmus ile iliskili yiiksek astigmatik kirma kusurlarinin, okiiler
salinimlar sirasinda g6z kapaklarmin korneaya etkisi ile iliskili oldugu ileri
stiriilmiistiir; ancak, nistagmustaki yiiksek sferik kirtlma hatalarinin kaynagi hala net
degildir (59, 67). OKT kullanilarak goriintiilenen foveal anomalileri kategorize etmek
icin derecelendirme olgeklerinin kullanilmasi, foveal yapi ile kirma kusuru arasindaki

iliskileri kesfetmemizde yardimci olur.

Calismamizda, klinigimize gelen 26 nistagmuslu ve 14 kontrol grubu hastalarinin 80
goziinlin klinik muayene bulgularin1 ve fovea morfolojisinin OKT goriintiilerini
basartyla elde ettik. Tiim olgularimizda her goziin siniflandirdigimiz foveal hipoplazi
derecesi ile EIDGK, sferik ve silindirik degerleri arasinda korelasyonunu bulduk.

Ayrica 3 grup arasi yakin ve uzak flizyon, yakin ve uzak stereopsis, goz kaymasina
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gore yakin ve uzak stereopsis degerlerini karsilastirdik ve bildigimiz kadariyla

calismamiz bu degerleri karsilastiran ilk ¢aligmadir.

Calismamizda tablo 1’de belirtildigi gibi olgularimizin yas ve cinsiyet dagilimlar

benzerdi. En gen¢ hastamiz 7 ve en yasli hastamiz 45 yas olarak dahil edilmistir.

Healey ve arkadaglan tarafindan yapilan ¢alismada 4 ila 48 yas arasi nistagmuslu
toplam 50 hastanin foveal hipoplazi ile kirma kusurlart arasindaki iliski
degerlendirilmistir (68). Wolf ve ark.’in yaptig1 ¢alismada 4 ila 17 yas aras1 toplam 38
pediatrik albinizm hastalarmin kirma kusurlari, stereopsis, kayma ve EIDGK gibi
muayene bulgular karsilastirilmistir (69). Lee ve ark. 50 kontrol ve 50 nistagmuslu 0-
8 yas arast pediatrik hastalar1 el ile ¢ekilebilir OKT cihazi ile foveal hipoplazi
derecelerini siniflandirmiglar (70). Bizim g¢alismamiza, 7 yas alti logMar eseli ile
gorme keskinligi degerlendirilmeyen (Tiirkiye’de okula baglama yas1t 7 yas oldugu
icin) veya fiizyon, stereopsis gibi muayene bulgulari net belli olmayan, tiim klinik

muayene bulgulari 1yi olsa da OKT goriintiisii net se¢ilemeyen hastalar1 dahil etmedik.

Caligmamizda albinizm hastalarin ailelerinde yiiksek akraba evliligi orani (%381,8)
goriilmiistiir. Tirkiye’de akraba evliligi yaygin oldugu i¢in nistagmuslu hastalarin,
ozellikle albinizmli hastalarin akraba evliligi ile iliskisinin yiiksek ihtimalini
diisiindiik. Literatiirde bununla ilgili sadece bir ¢alisma mevcuttur. Camella ve ark.
tarafindan yapilan ¢alismada, giineydogu Ispanya'daki Gitanos aile aglarinda 83
okiilokutandz albinizm (OKA) vakasi incelenmis Ve bunlarin siirekli akraba igi
ciftlesme modellerini ve karmasik soy iligkileri analiz edilmistir. Caligmada, Gitanos
aile arasinda yaklasik 1: 1.200 civarinda bir OKA yaygmligi raporlanmistir
(71). Albinizm’in, siirekli akraba evliligi ve yiiksek dogurganlik oranlart ile iligkili
yiikksek dogum kusurlar1 prevalansinin gozle goriiliir bir 6rnegi oldugunu ortaya

¢ikarmaktadir.

Bizim c¢alismada hem IIN, hem de albinizm grubunda tiim hastalarda nistagmus y&nii
horizontal olarak saptanmistir. Kumar ve ark.’1n yaptig1 ¢alismada da her iki gruptaki
tiim hastalarda esas olarak horizontal yonde nistagmusun oldugunu gézlemlemigler.
Vertikal yonde nistagmus kii¢iik oranda her iki grupta da izlenmistir (5). Abadi ve ark.
tarafindan yapilan calismada 224 nistagmuslu olgunun toplam 174’de sadece

horizontal yonde nistagmus goriilmiistiir. Geriye kalan 45 olguda nistagmus yoniiniin
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horizontal, vertikal ve torsiyonel kombinasyonu, 5 olguda sadece torsiyonel, 4 olguda
ise sadece vertikal yonde izlenmistir. 224 olgunun yaklasik 200°de IIN ve albinizm
tanis1 mevcut iken, geriye kalan olgularda infantil katarakt, optik sinir hipoplazisi ve

retinal distrofi gibi okiiler anomalilere bagl nistagmus sergilediklerini belirtmislerdir

(72).

Calismamizda nistagmusun dalga formuna bakacak olursak, albinizm grubunda 1IN
grubundan farkli olarak jerk tipli dalga formunu gézlemledik. Kumar ve ark.’in yaptigi
calismada da albinizm grubunda IIN’den farkli olarak yiiksek oranda jerk tipli dalga
formu bulunmustur (5). Bunun sebebini albinizm grubunda zayif gérme keskinligi ile
iliskilendirmislerdir. Abadi ve Bjerre ise yaptiklar1 calismada ne albinizm, ne de 1IN’a
ozgii yukaridaki dalga bicimlerinden herhangi birini bulamamuslardir (72). 1IN’da
dogrudan duyusal eksikligin olmadigini g6z 6niine aldigimiz zaman, pendular tipi
nistagmusun herhangi bir duyusal kusurun yoklugunda meydana gelmesi ilgingtir.
Ciinki “motor” nistagmusun jerk, “duyusal” nistagmusun pendular oldugunu sdyleyen

yaygin kabul goren kavramla gelistigini goriiyoruz (73).

Caligmamizda albinizmlerde nistagmusun amplitiid ve frekansinin anlamli dlciide
[IN’den yiiksek ve hizli oldugunu gézlemledik. Abadi ve ark.’mn yaptig1 calismada bu
iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli yiiksek nistagmus amplitiidii
gozlemlenmemistir (p>0,01), (72). Kumar ve arkadaslar1 tarafindan yapilan bir
caligsmada toplanan goz hareketi kayitlarinda, albinizmli grupta nistagmus frekansinin
(ortalama 3,3 Hz), idiyopatik nistagmus grubundan (ortalama 4,3 Hz) anlamli olarak
diisiik oldugu goriilmiistiir (5). Bu ¢alismada gz hareketleri goz bebegi izleyici (Eye
Link 1; SensoMotoric Instruments, Berlin, Almanya) kullanilarak kaydedildi (5).
Bizim ¢alismamizda farkli sonuglar ¢ikmasini nistagmusun amplitiidiinii ve frekansini
sadece  klinitk gozlemle izledigimize bagladik. Elimizde bulunmayan

elektronistagmografi ile belki de klinik gézlemden farkli sonuclarla karsilasa bilirdik.

Calismamizda yarik lamba biyomikroskopi kullanilarak olgularimizda iris
transliiminasyon (IT) defekti olup olmadigin1 degerlendirdik. 11 albinizmli olgumuzun
9°da IT defekti saptadik. Geriye kalan 2 albinizm olgumuzda ise herhangi bir IT
defekti gormedik. Bu 2 olgumuzda da gorme keskinligi diger 9 olguya gore daha
iyiydi. Wang ve ark. 70 albinizmli olguda, Seo ve ark. 13 OA’i olan olguda yaptiklari
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calismalarda IT defekt oram ile gérme keskinligi kaybi arasinda yiiksek diizeyde
korelasyon saptamiglardir (74, 75).

Bazi albinizm’li olgularda, retina pigment epitelinde ve koroidinde melanin pigment
olmamasindan dolay1 sar1 fundus goOriinlimii vardir. Koroid damarlar1 retinanin
periferinde kolayca goriilebilir ve siklikla makiilada izlendigi i¢in normal bireylerde
gordiigiimiiz foveal refle kaybolur (76). Calismamizda IT defekti izlenmeyen 2
albinizm olgusunda foveal reflenin korundugunu gordiik. Bu bulgular, melanin
pigmentinin fazla oldugu olgulardaki gorme kalitesinin daha iyi oldugunu
desteklemektedir. Seo ve ark’in yaptigi ¢alismada 13 OA’li olgudan 2’inde foveal

refle korunmustur (75).

Calisgmamizda olgularimizin OKT goriintiileri, Thomas ve ark.’in sundugu “foveal
hipoplazi derecelendirme 6l¢egi” kullanilarak derecelendirildi (65). Calismamizda
albinizm olgularmin tiimiinde, 1IN olgularin %33,3’de foveal hipoplazi saptadik. 11
albinizm olgularimizin sadece 1’inde grade 3, diger 10’unda ise grade 4 foveal
hipoplaziye rastladik. 15 IIN’lu olgularin 10’unda foveal hipoplazi bulgusu yoktu, 3
olguda grade 1 ve 2 olgumuzda grade 4 foveal hipoplazi saptadik. Higbir hastamizda
grade 2 foveal hipoplazi saptamadik. Natasha ve ark’in yaptiklar1 ¢aligmada 33
albinizm olgularinin 15’inde grade 3 ve 18’inde grade 4 foveal hipoplazi saptamis, 8
[IN’lu olgularin higbirinde foveal hipoplazi izlenmemistir (68). Thomas ve ark’in
yaptiklar1 caligmada, albinizm vakalarinin ¢ogunda grade 3 foveal hipoplazi
saptanmistir (65). Lee ve ark., yaptiklar: 50 nistagmuslu olgu serisinde albinizm tanisi
konan 21 olgunun hepsinde foveal hipoplazi saptamislardir (70). Yapilan bu
caligmalarla karsilastirdigimiz zaman bizim c¢alismada da albinizm olgularimizin
biiyiik kisminda yiiksek grade foveal hipoplazi saptadik ve grade 4 foveal hipoplazi
olarak degerlendirdigimiz 2 IIN’lu olgumuz dahil, hepsinde diisiik géorme keskinligi,
diisiik stereopsis ve yiiksek hipermetropik refraksiyon kusuru bulduk ve foveal

hipoplazi ile bu degerlerin arasinda yiiksek korelasyon saptadik.

Calismamizda sasilik prevalansinin kontrol grubundan farkli olarak hem albinizm,
hem de {IN grubunda benzer dagilimini gordiik, ancak kayma miktarinin albinizm
olgularinda 1IN’dan farkli olarak daha yiiksek seyrettigini gozlemledik. Kumar ve
ark.’1, albinizm olgularinda yiiksek oranda (%71,2), IIN’lu olgularinda ise diisiik
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oranda (%7,8) sasilik oldugunu saptamislardir (5). Brodsky ve Fray, sasilik insidansini
albinizm grubunda %53, IIN grubunda ise %17 olarak bulmuslardir (77). Abadi ve
Dickinson, albinizmde %90,5 oranda sasilik bulmusken, 1IN dahil cesitli nedenlere
bagl infantil nistagmuslu kisilerde bu oranin %37,1 oldugunu saptamislardir (78).
Gradstein ve ark. OKA’in bir formu olan Hermansky-Pudlack sendromu olan olgularin
%74’tiinde sasilik bulmuslardir (79). Yapilan g¢alismalarda albinizm olgularinda
goriilen yliksek sasilik prevalansini kortikal, kallozal ve optik kiazmada goriilen
liflerin yanls caprazlasmasina baglamislardir (80). Thomas ve ark. daha énce 1IN’da
bahsettigimiz FRMD?7 geni saptanan [IN’Iu olgularla, FRMD7 geni ile iliskili olmayan
[IN’da sasilik insidansmin benzer (%10) oldugunu bulmuslardir (6). Bizim
calismamizda sasilik oranlariin diisiik olmasinin nedeni gruplarimizda az sayida hasta

olmasindan kaynaklanabilir.

Calismamizda IIN grubunun %53,3’de stereo keskinlik oldugunu, albinizm grubunun
ise higbirinde stereo keskinlik izlenmedigini, kontrol grubunun hepsinde iyi stereo
keskinlik tespit ettik. Istatistiksel olarak stereopsis degerleri rakamlar iizerinden
hesaplama yapildig1 i¢in yakinda 3000 sn/ark stereokeskinlik gostermeyen kisilerde
3500 sn/ark ve uzakta ise 400 sn/ark gostermeyen kisilerde 500 sn/ark diye
belirledigimiz tahmini rakamlar iizerinden hesaplama yapilmigtir. IIN ve albinizm
gruplarinin ortanca degerleri arasinda istatiksel olarak anlamli iliski bulmasak da 1IN
grubunun albinizmden daha iyi stereopsis gosterdigini sOyleyebiliriz. Olgularimizda
daha once higbir ¢aligmada yapilmayan grup i¢i ve gruplar arasi yakin ve uzak
stereopsis karsilastirilmasini, hem aralarinda anlamli iliski olup olmadigini, hem de
yakin stereo keskinlik gosterip ancak uzak stereo keskinlik veya tam tersini sergileyip
sergilemedigi analiz ettik. Karsilagtigimiz sonuglar bizi sasirtmadi, yani yakin stereo
keskinligi kotii olan olgularimizin uzak stereo keskinligi de kotiiydii. Bunlardan bagka
her iki grupta kaymasi olanlarla kaymasi olmayanlarin stereopsis degerlerinde bir
farklilik olup olmadigini arastirdik ve kaymasi olanlarin daha kotii stereo keskinlik
sergiledigini bulduk. Wolf ve ark. 38 pediatrik olguyu kapsayan calismada klinik
olarak kabaca nistagmus sergileyen olgularin hi¢ nistagmus ya da minimal nistagmusu
olan olgulardan daha kotii stereopsis gosterdiklerini bulmuslardir (69). Abadi ve
Bjerre, nistagmuslu 50 albinizmli hastadan sadece 2'sinin 3000 sn/ark’dan daha iyi

stereovizyona sahip oldugunu bulmuslardir (72). Lee ve ark. yaptiklar1 45 albinizmli
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olgu calismasinda, daha iyi stereopsis sergileyenlerde, stereopsisi olmayanlara gore
sasiligin daha az eslik ettigini ve muayene bulgularinda daha fazla iris ve melanin
pigmentinin oldugunu gostermislerdir (70). Kumar ve ark. yaptiklar1 ¢alismada,
albinizm grubundaki olgularin %19,2’sinde, IIN grubunda ise %93,4’{inde stereopsis
varligini bildirmislerdir (5). Zayif stereopsisi olan olgularda da sasiligin eslik ettigini
saptamiglardir. Abadi ve Bjerre’nin yaptig1 224 nistagmuslu olguyu kapsayan bagka
bir calismada 116 olguda stereopsis olmadigini ya da kaba stereopsis (3000 sn/ark)
oldugunu goéstermislerdir. 50 albinizmli olgudan sadece 2’sinde 3000 sn/ark’dan daha

iyi stereopsis varligini bildirmislerdir (72).

Calismamizda kontrol grubu ile kiyasladigimiz zaman hem {IN, hem de albinizm
olgularinda binokiiler fiizyonun kétii oldugunu gériiyoruz. IIN grubu ile albinizm
grubunu karsilastirdigimizda [IN’lu olgularin albinizmli olgulara gére daha iyi fiizyon
yaptiklarini saptadik. Her 3 grubun hem yakin, hem uzak fiizyonunu W4N testi ile
degerlendirip yakinda fiizyonu olan olgularimizin uzak flizyonu da var midir diye
analiz ettik. Literatiir taramasinda bununla ilgili bir ¢aligma saptamadigimiz i¢in kendi
bulgularimizdan ¢ikardigimiz sonuglari paylagsmaktayiz. Kontrol grubunda hem yakin
hem uzak fiizyonun oldugunu saptadik, ancak 1IN grubunda yakin fiizyonu olan 7
olgudan 5’inde, albinizm grubunda ise yakin fiizyonu olan 2 olgudan 1’inde uzak
flizyonun olmadiginmi gordiik. Hastalarimizin yakin mesafeden gorme keskinliginin iyi
oldugunu biliyoruz ve nistagmuslu olgularda yakina baktiklar1 zaman (konverjans)
nistagmusun azaldigini, uzaga baktiklar1 zaman nistagmusun arttigin1 gosteren
caligmalar mevcuttur. Abadi ve Bjerre, yaptiklari ¢calismada 224 nistagmuslu olgunun
117’sinde konverjans mekanizmasini incelemisler ve bunlarin 52’sinde, uzak
fiksasyona (6 metre) kiyasla yakin fiksasyon (1/3 metre) sirasinda nistagmus
yogunlugunda azalma oldugunu tespit etmislerdir (72). Binokiiler flizyonda
olgularimizin uzakta yakina gore fiizyon yapamamasinin sebebini yukarida
anlattigimiz mekanizmaya baglh olabilecegini diisiindiik. Bir diger teori ise yakindaki
goriintiiniin retinada daha genis alana yansimasi nedeniyle, goriintii foveasyonda daha
uzun siire kalabilmekte ve fiizyon saglanabilmektedir. Goriintii uzaklastik¢a retinadaki

yansimasi kii¢iilmekte, foveasyon alaninin disina ¢ikmakta ve flizyon zorlagsmaktadir.

Gorsel performans esas olarak ii¢ faktore baglhdir; bunlardan birincisi retinal

goriintliniin kayma hizi, ikincisi foveasyon ve {i¢iinciisii ise goz ve gorme yollarinin
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saglam olmasidir. IN’da bu yolaklarda bozukluk oldugu icin gérme keskinliginin
azaldig1 diisiiniilmektedir (81, 82). Albinizmde azalmis gorme keskinligi ve yliksek
refraktif kusurlarin bozulmus emmetropizasyonla ilgili oldugunu raporlayan
calismalar mevcuttur (83-85). Buna ¢k olarak, makulada azalmis koni yogunlugu,
azalmis rod fotoreseptdr igeren merkezi ve periferik retina anomalileri gibi
emmetropizasyon i¢in gereken normal gorsel yolagin bozuldugunu ileri siiren
calismalar da mevcuttur (86). Calismamizda olgularin en iyi diizeltilmis gérme
keskinligini (EIDGK) logMar eseli ile karsilastirdigimizda kontrol grubunda normal
oldugunu, albinizm grubunda IIN’e gore yiiksek oldugunu (logMar degeri arttikca
gorme keskinligi azalmaktadir) gormekteyiz. Ayrica her bir goziin sferik ve silindirik
degerlerini gruplar aras1 karsilastirdik ve sferik degerler arasinda her ii¢ grup arasinda
anlaml fark bulsak da, silindirik degerler arasinda albinizm ile IIN grubu arasinda
anlamli fark saptamadik. Albinizm olgularinda {IN’a gore c¢ok daha yiiksek
hipermetropik sferik kusur ve kismen yiiksek silindirik kusur saptadik. Calismamizda
buldugumuz sonuglarin diger yapilan ¢alismalar ile benzer oldugunu gordiik. Healey
ve ark. (68), Wildsoet ve ark. (59), Abadi ve Bjerre (72), Chung ve ark. (87), yaptiklar1
caligmalarda albinizm olgularinda ytiksek hipermetropik kusur ve daha diisiik gérme
keskinligi oldugunu bulmuslar. Albinizmde yiiksek silindirik kusurun tam nedeni belli
olmasa da farkli arastirmacilarin ileri siirdiigii teoriler mevcuttur. Bazi arastirmacilar,
bozulmus emmetropizasyona baglasa da, bazilar1 palpebral agikligin daralmasiyla
refraktif astigmatizmada artisin oldugunu diisiinmektedir (88). Sonug¢ olarak
albinizmde daha yiiksek kirma kusurlarinin daha fazla gérme bozuklugu ile iliskili

olmast, bu olgularda daha fazla emmetropizasyonun bozuldugunu gostermektedir.

Calismamizda foveal hipoplazi ve stereopsis ile EIDGK, her bir goziin ayr1 ayr1 sferik
ve silindirik degerleri arasindaki iliskiyi inceledik. Vardigimiz sonug bizi sagirtmadi.
Zayif gorme keskinligi ve yliksek refraktif kusur ile siddetli foveal hipoplazi ve koti
stereopsis arasinda pozitif yonde anlamli iliski oldugunu saptadik. Healey ve ark.
yaptiklari 50 olguyu iceren albinizm ve IIN’lu bireylerde foveal hipoplazi siddeti ile
giderek artan hipermetropik sferik refraktif kusur arasinda anlamli iligki bulmuglardir
(68). Ancak bu iliskinin, albinizmli bireylerin analizden ¢ikardiklarinda ortadan
kalktigin1 belirtmislerdir. Albinizmi olmayan IN’lu olgularda, foveanin hatal

gelisiminin refraktif sonug iizerinde sinirl bir etkiye sahip oldugunu diistinmiislerdir.
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Ayni1 ¢calismada hem albinizmi olan, hem de albinizmi olmayan nistagmuslu olgularda
yiiksek silindirik kirma kusuru saptasalar da, silindirik refraktif kusur ile foveal
hipoplazi arasinda anlamli iliski bulamamuislar. Yiiksek silindirik hatanin nistagmusta
izlenen goziin siirekli ritmik salimimlariyla iliskili oldugunu belirtmislerdir. Seo ve
arkadaslarinin yaptigi 13 albinizmli olgu serisinde, tiim hastalarin OKT goriintiilerini
inceleyip farkli bir foveal hipoplazi derecelendirme skalasi gelistirmisler ve olgularin
gorme keskinligi ile foveal hipoplazi siddeti arasinda anlamli iligki bulduklarim

aciklamiglardir (75).
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6. SONUC

Sonug olarak; nistagmuslu olgularimizda kontrol grubundan farkli olarak azalmis
gorme keskinligi, diisiik stereopsis, daha yliksek oranda eslik eden sasilik, refraksiyon

kusurlar1 ve foveal hipoplazi mevcuttur.

Foveal hipoplazi siddetinin belirlenmesinde OKT’in yararli bir cihaz oldugunu
saptadik. Idiyopatik infantil nistagmus (IIN) ve albinizme bagl nistagmus olgularimizi
karsilastiracak olursak; albinizmde, 1IN’a kiyasla diisiik gérme keskinliginin, yiiksek
refraksiyon kusurlarinin, stereopsis yoklugunun foveal hipoplazi siddeti ile iliskili

oldugunu tespit ettik.
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