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OzZET

Amag: Kortikal korliigiin etiyolojisinde rol alan faktorlerin ve bunlara bagl gelisen klinik, peri-
metrik ve nororadyolojik bulgularin tartisiimas: amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Iki tarafli oksipital lob lezyonlarina bagli néro-oftalmolojik bulgular tespit edi-
len 8 olguda kortikal lezyonlarin etyolojileri ve karakterleri, norooftalmolojik, néroradyolojik ve peri-
metrik muayeneler ile belirlendi.

Bulgular: Iki tarafli oksipital beyin hasar: 3 olguda serebral hipoksi, 3 olguda hipertansiyon, bir
olguda hipertansiyon ve serebral norotoksisite, bir olguda ansefalit nedeniyle gelismisti. Gorme alani
bulgular1, santral gérme korunarak (2 olgu) ya da korunmadan (6 olgu) olmak iizere; bilateral homo-|Anahtar Kelimeler: Kortikal
nim hemianopsi, homonim hemianopsi ile birlikte kars: tarafta kadranopsi, bilateral parasantral skotom kt?rliik, Oksipital lob, .
olarak yorumlandi. Diizeltilmis gorme keskinlikleri santral gorme alam korunan olgularda 0.1 ve 0.2, Hipertansiyon, Serebmvaskuler
santral gormesi korunmayan olgularda en ¢ok 5 mps olup her iki gézde yaklasik aym seviyede idi. Bir olay, Serebral hipoksi
hastada Riddoch Fenomeni (statokinetik disosiasyon), birinde ise Anton Sendromu (korliigiin inkari)
bulgular: mevcuttu. Olgularin beyin manyetik rezonans goriintiileme (MRG) lerinde, hipertansif olgu-
larda iki hemisferde farkli zamanlarda gelismis olan bilateral subakut-kronik oksipital lezyonlar, hipok-
si gegiren olgularda oksipital, temporal ve pariyetal loblara yayilan lezyonlar, ansefalit olgusunda ise
yaygin serebral ve serebellar nodiiler lezyonlar saptand.

Sonug: Hipertansif olgularda ardisik oksipital enfarktlar sonucunda, beyin hipoksisi veya enfeksi-
yonunda ise yaygin oksipital lob hasar: sonucunda kortikal korliik gelisebilir. Oksipital lezyonlarin yer-
lesimi ile norooftalmolojik bulgular arasinda korelasyon oldugundan, gérme alani ve MRG kortikal
korliik tamsinda birlikte yorumlanmalidir.

Cortical Blindness: Etiology and Neuro-Ophthalmological Signs

SUMMARY

Purpose: To discuss the etiologies and accompanying neuroradiologic and perimetric signs of cor-
tical blindness.

Material and Methods: Etiology and characteristics of bilateral occipital lesions were determi-
ned by neuroophthalmologic, neuroradiologic and perimetric examinations in 8 patients.

Results: Factors responsible for cortical blindness were; hypertension (3 cases), hypertension and
cerebral neurotoxicity (1 case), cerebral hypoxia (3 cases), and encephalitis (I case). Findings on peri-
metric examinations were interpreted as bilateral homonymus hemianopias, bilateral paracentral scoto-|Key Words: Cortical blindness,
mas or bilateral homonymus hemianopia plus homonymous quadrantic defects on the contralateral side|Occipital lobe, Hypertension,

(2 with and 6 without macular sparing). Corrected visual acuities were 0.1 and 0.2 (Snellen lines) in Cer_ebral hypoxia, Cerebrovascular
patients whose central visual fields were preserved. In those who had central visual impairment, the accident

best possible visual acuity was Counting fingers at 5 m. Visual acuities were similar in both eyes in all
patients. Additional findings were Riddoch Phenomenon (statokinetic dissociation) in one case and
Anton Syndrome (denial of blindness) in another. Magnetic Reasonance Imaging (MRI) findings were
reported as bilateral occipital lesions which were usually subacute in one and chronic in the other
hemisphere in hypertensive cases, temporo-parieto-occipital confluent lesions in hypoxic cases, and
diffuse nodular lesions in the case with encephalitis.

Conclusion: Consecutive cerebrovascular accidents occurring in each occipital lobe, diffuse ce-
rebral hypoxia and/or infection may cause cerebral blindness. Pattern of visual field loss and localizati-
on of occipital lesions have consistent correlation, therefore, perimetric and MRI findings should be e-
valuated together when making this diagnosis.
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Giris

Kortikal korliik, her iki oksipital lob gérme korteksindeki yay-
gin lezyonlardan kaynaklanan goérme kaybini ifade etmektedir. Kor-
tikal korliige yol agan en dnemli faktorler, arterioskleroz ve emboli-
dir." Genglerde gbriilen kortikal korliigiin etiyolojisinden ise trav-
ma, zehirlenmeler (karbon monoksit, nitréz oksit, alkol), tiimdrler
ve santral sinir sistemi enfeksiyonlar1 daha siklikla sorumludur.
Kortikal korliik, arteriyel kan basmcimn diistligii cerrahiler sonra-
sinda da bildirilmistir.*

Oksipital lob lezyonlarinin yerlesim yeri ile tanimlanan gérme
alan1 defektleri arasinda klinikopatolojik korelasyon bulunmakta-
dir.>® Bu ilk kez, Holmes ve Lister’in Birinci Diinya Savasi’nda ya-
ralanan askerlerde gérme alani defektlerine gore oksipital korteksin
semasim ¢izmeleri ile tanimlanmustir.”'® Bu semada her iki g0zlin
yar1 gbrme alanlar1 kars: serebral hemisferlerde, santral gérme alani
(makiiler bolge) oksipital kutupta ve periferal gérme alani 6n striat
kortekste parieto-oksipital ve kalkarin fissiiriin birlesim yerinde
temsil edilmigtir. Gérme alaninin yatay ve dikey meridyenleri ise
sirastyla kalkarin fissiiriin tabaninda ve striat korteksin dis ¢eperin-
de temsil edilmistir. Giinlimiizde, manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) ve bilgisayarli tomografi (BT) gibi teshis metodlar ile ilk
tammlanan semalar iizerinde modifikasyonlar yapilmustir.®

Bu caligmada, kortikal korliigiin etyolojisinde rol alan faktorler
ve bunlara bagl gelisen néroradyolojik ve perimetrik bulgular tarti-
silmaktadir.

Gerec ve Yontem

Calismaya dahil edilen 8 olgunun 6zge¢mis sorgulamalarinin
ardindan, detayli ndro-oftalmolojik muayeneleri yapilarak gérme
keskinlikleri, 6n kamara ve fundus bulgulari, direkt-indirekt 151k
refleksleri ve goz i¢i basinglar1 kaydedildi. Gorme alani defektleri,
otomatize statik perimetre (Humphrey Field Analyzer, Zeiss Inc.,
Dublin, Ca.) ile tespit edildi. Gérme keskinligi Snellen eseline gore
0.1’den diisiik olan olgularda gérme alan1 muayenesi konfrontasyon
yontemiyle yapildi. MRG ile serebral lezyonlarin yeri ve karakteri
incelendi. Olgular, sistemik ve ndrolojik muayeneleri i¢in kardiyo-
loji, dahiliye ve noroloji kliniklerine konsiilte edildi.

Bulgular

Calismaya alinan 8 olgunun bulgulari, Tablo 1’de 6zetlenmistir.
Olgularin yas ortalamasi 49.9 yas (14-65 yas) ve kadin: erkek orani
2: 6 idi. Olgularin baslica sikayetleri gorme kayb1 (tiim olgular), bas
agrisi (5 olgu), viicudun bir yarisinda gii¢siizliik ve uyusma (3 olgu)
olarak tespit edildi. Sikayetlerin baslamasindan klinigimize bagvu-
rana kadar gecen siire (dogum travmasi olan hasta disinda) ortalama
3 ay (10 giin-2 y1l) idi.

Kortikal korliik tablosuna yol agan etiyolojik faktor, 3 olguda
hipertansiyona bagli serebrovaskiiler olay idi (Olgu 5, 6 ve 8). Ayr1-
ca hipertansiyonu olan 1 hastada serebral anjiografinin komplikas-

yonu olarak kortikal korliik gelismisti (Olgu 7). Yine hipertansif bir
hastada alkolizm ve asirt miktarda sigara kullanimi1 s6z konusuydu
(Olgu 8). Etiyolojik faktdr 3 olguda serebral anoksi [(intraoperatif
hipotansiyon (Olgu 1), travmatik dogum (Olgu 2), karbon monoksit
(sotben) zehirlenmesi (Olgu 3)] ve 1 olguda olguda pndmokokal
ansefalit (Olgu 4) olarak belirlendi.

Olgularin diizeltilmis gérme keskinlikleri 0.2 veya daha diisiik-
tii. Biyomikroskopik bulgular1 ve g6z ici basinglari normaldi. Bir
olguda (Olgu 7) olast gegirilmis anterior iskemik optik ndropati
(AION) nedeniyle sag temporal optik atrofi ve afferent pupilla de-
fekti mevcuttu ve sag optik diskte temporal solukluk kaydedildi, di-
ger olgularda direkt ve indirekt 151k refleksleri ve optik diskler nor-
maldi. Hipertansif hastalarda en fazla evre 3 olmak {izere arteriolo-
sklerotik ve hipertansif retinal vaskiiler bulgular vardi.

Otomatize perimetri ile, 2 olguda santral gérmenin bir miktar
korundugu izlendi (Olgu 2 ve 6). Bu olgularm MRG’lerinde oksipi-
tal kutuplarin farkli oranlarda korundugu goriildii. Bir hastada ise
santral gérme ve renk gérme (serebral akoromatopsi) akut donemde
etkilendigi halde haftalar sonra bir miktar yeniden kazanild: (Olgu 3).

Hareketsiz objelere karsi tam gérme alani kaybi olan bir hasta
(Olgu 7) sol gorme alani yarisinda hareketli objeleri taniyabiliyordu
(Statokinetik disosiasyon=Riddoch Fenomeni). Bir hasta (Olgu 8),
tam gorme alani kaybina ragmen kendisinin ¢evresini goriip taniya-
bildigini, ve gérme alanin “tamamen aydinlik” oldugunu ifade edi-
yordu (Anton Sendromu).

Tartisma

Kortikal korliik, bilateral oksipital lob hasar ile gelisir. Preki-
yazmal bilateral lezyondan ayiric1 6zelligi, gozdibi ve pupilla 151k
reflekslerinin normal olmasidir. Bu 6zellik zaman zaman kortikal
korliiglin ayirict tamsinda fonksiyonel gorme kayiplarini akla getir-
se de, gliniimiizde ileri goriintiileme teknikleriyle oksipital lezyon-
lar kolaylikla belirlenebilmektedir.

Iki tarafl1 oksipital lob lezyonlari tam simetrik olamayacag igin,
yol agtig1 gérme alam bulgularini yorumlarken, gérme alanim san-
tral vertikal orta hatla ikiye ayirarak ayri ayri yorumlamak gere-
kir."? Oksipital kutupta, arka serebral ve orta serebral arterlerden
gelen ikili bir kan akimu vardir ve/veya santral gorme lifleri her iki
oksipital kutupta temsil edilmektedir. Bu nedenle her iki oksipital lo-
bu tutan vaskiiler enfarktlarda dahi santral gérme korunabilir.*!"!
Bu durumda “tiip gérme” ye benzer sekilde santral bolgeyi temsil e-
den bir alanin korundugu goriiliir ve korunan birkag derecelik santral
alanin vertikal orta hattin iki tarafinda farkl1 biiyiikliiklerde olmas: a-
yiricr tanida onemlidir. Kortikal korliikte gergek bir santral skotom,
sadece santral gérmeyi temsil eden her iki oksipital kutbun tutuldu-
gunu gosterir. Aslinda bu defekt bilateral olarak ortaya ¢ikan iki adet
homonim parasantral skotomun birlesmesinden olusur. Yine vertikal
orta hattin iki tarafinda farkli biiyiikliiktedir. Her iki oksipital lobun
oksipital kutuplar dahil tutulumunda ise bilateral homonim hemi-
anopi gelisir ve bu sonu¢ gérme alaninda genis bir santral skotom o-
larak algilanabilir. Bu durumda bilateral 6n gérme yollar: lezyonla-
rindan klinik olarak ayirmu gii¢ olabilir. Normal direkt ve indirekt 1-
sik refleksleri ayirict tamida yardimeidir,>>*!"12
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Tablo 1. olgularin klinik ozellikleri:

Konfrontasyon ile: Santral ve

Bilateral bazal ganglionlarda, kalkarin kortekste

AS (D) 38 Intraoperatif hipotansiyon sm/5m periferik GA kaybi oksipital kutuplar dahil, subakut enfarktlar
< Sag homonim hemianopi, sol . . ..
AA(2) 14 Dogum travmasi 0.1/0.1 homonim fist kadranopi Bilateral yaygin kronik temporooksipital enfarktlar
Karbon monoksit Bilateral homonim hemianopi, Bilateral yaygin subakut (6n-orta-arka serebral arter
HI(3) 50 . . 0.1/0.1 .
zehirlenmesi santral korunma alanlarinda) kortikal enfarktlar.
- . Bilateral yaygin temporopariyetooksipital ve sag
+ /pp+
AU (4) 43  Ansefalit ppt /pp Yapilamad: (tam GA kayb1) sercbellar nodiller apseler
Konfrontasyon ile: Sag homonim Sagda mezial kalkarin korteksin korundugu, oksipital
DC(5) 64  Hipertansiyon Sm/5m hemianopi ve sol homonim alt kutuplar dahil, bilateral oksipital subakut (sol) ve kronik
kadranopsi (sag) enfarktlar
. . Bilateral homonim hemianopi, Bilateral kronik oksipital enfarktlar ve ensefalomalazi
KC(6) 65 Hipertansiyon 0.2/0.2 santral korunma alanlar1. Oksipital kutuplar korunmus.
00(7) 60 Hipertansiyon Serebral EH/EH Konfrontasyon ile: Tam GA kaybi,  Bilateral genis akut (sag) ve kronik (sol), oksipital
anjio, Sag AION sol homonim Riddoch Fenomeni kutuplar dahil, temporopariyetooksipital enfarktlar
Bi (8) 65  Hipertansiyon, alkolizm EH/EH Yapilamad: (Tam GA kaybi-Anton  Her iki oksipital kutup dahil, Bilateral pariyetooksipital

Sendromu)

subakut (sol) ve kronik (sag) enfarktlar.

Homonim kadranopsilerden ¢ogunlukla oksipital lob lezyonlar
sorumludur.®*'* Bu bulgu kars: taraftaki homonim hemianopsiye ek-
lenince, tek bir kadranin homonim olarak korundugu bir gérme ala-
n1 ortaya ¢ikar. Bu bulgu da kuvvetle bilateral oksipital lob lezyo-
nuna igaret eder.

Yasli hastalarda kortikal korliigiin en sik nedeni, hipertansiyon, ar-
terioskleroz ve embolilere bagl gelisen oksipital enfarktiislerdir. Bun-
lar genellikle posterior serebral arter sulama alanini etkiler. Her iki ok-
sipital kutbun alternatif dolagimi devam eden hastalarimizda santral 10
derece iginde gdérme alanlarmin korundugu goriilmiistiir (Sekil la ve
1b). Kortikal korliikte beklendigi gibi, santral korunma olsa bile bu
hastalarda gérme keskinligi diisiiktiir. Hastalarimizda izlendigi gibi,
birbirini takip eden hipertansif serebro-vaskiiler olaylar sonucunda 6n-
ce homonim hemianopi gelisip daha sonra diger yarida da ayn1 bulgu
gelisince kortikal korliik olusabilmektedir (Sekil 2).>'! Ayrica zamanla
re-perflizyonu saglanan kalkarin korteks bolgeleri sayesinde gorme a-
laninda bir miktar geri doniisiim ortaya ¢ikabilmektedir.

Sekil la ve 1b. Hipertansiyon nedeniyle bilateral oksipital infarktlar ve
kortikal korliik gelisen hastamin (Olgu 6) santral gorme alanlarmn
korundugu izlenmektedir.

Emboliler genellikle kardiyak kokenli olmakla birlikte, vertebro-
baziler ateromatdz hastaliktan veya bilinmeyen bir kaynaktan da ko-
ken alabilir.' Yine bu hastalarda, tam ve tedavi amacli yapilan koroner
veya serebral anjiografi de kortikal kérliige yol agabilmektedir."*' Hi-
pertansif olgularimizin birinde kortikal korlitk serebral anjiografi son-
rast ortaya ¢iknustir (Olgu 7). Anjiografiye bagli gorme kaybinin, kon-
trast ajanin kan-beyin bariyerini bozarak, oksipital kortekste ndrotok-
sik etki yapmasia bagl gelistigi diisiiniilmektedir.'* Bu olguda korti-

kal lezyonlara sag AION (disk soluklugu ve afferent pupilla defekti)
de eslik etmekte idi. Bu konuda yapilan bir arastirmada, serebrovaskii-
ler olaylar (SVO) ile AION arasindaki korelasyon net bir sekilde orta-
ya konmustur. Bu ¢alismaya gore, hipertansiyona bagli AION’si olan
hastalarda SVO gelisme riski, kontrol grubuna kiyasla anlaml1 olarak
daha yiiksektir."® Bu olgunun yar1 gérme alaninda hareketli objeleri se-
¢ebilmesi statokinetik disosiasyon (Riddoch Fenomeni) olarak yorum-
lanmustir. Bunun nedeninin, viziiel sistem hiicrelerinin hareketli uyari-
lara daha iyi cevap verebilme yetenegi oldugu diistiniilmektedir.'” Bu
hastamin derin gérme ve gérme alani kaybi her iki tarafta viziiel kor-
teksin yaygin harabiyetiyle agiklanabilir. Bu tip hastalarda gorme
prognozunun iyi olmadig bildirilmektedir.>'*"> Hastamizda da 1 yillik
izlem sonunda yaygin oksipital atrofi gelismis ve hareketli objeleri ta-

niyabilme yetisini de yitirmisti.

: 168H.,224U !
in@7sec ‘r

Sekil 2. Hipertansiyon nedeniyle sagda kronik ve solda subakut infarktlar
bulunan hastada (Olgu 5) her iki poliin tutuldugu izlenmektedir.

Karbon monoksit zehirlenmesi, anoksik beyin hasarina yol agar.
Erken donemde CT tamamen normal olabilirken, ge¢ donemde (2-3
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hafta) yaygin beyin hasar1 ve 16komalazi bulgular1 tabloya eslik e-
der."® Bizim olgumuzda zehirlenmeden 3 ay sonra yapilan MRG’de
on-orta-arka serebral arterlerin sulama alanlarinda, yaygin posterior
optik radyasyon ve primer viziiel korteks hasari ile uyumlu olabile-
cek sekilde bilateral kortikal 16komalazi alanlari saptandi (Olgu 3).
Buna ragmen gérme keskinliklerinin 0.1 olmast kinetik perimetriyle
saptanamayan birka¢ derecelik santral korunmaya isaret ediyordu.
Bu hastada oldugu gibi bilateral oksipital lob lezyonlarinda, &zellik-
le inferior oksipital lob lingual ve fuziform girus etkileniminde se-
rebral diskromatopsi de gelisebilir.lg Bu hastanin izleminde sol alt
homonim kadranopi sebat etmekle birlikte gorme alani, gérme kes-
kinligi ve renk gormesinde bir miktar diizelme oldu. Diger olgu-
muzda da, apendektomi operasyonunun ardindan gelisen gorme
kaybi, intraoperatif hipotansiyon sonucu olusan serebral anoksiye
bagli idi (Olgu 1). Kortikal korliik, 6zellikle kardiyovaskiiler ope-
rasyonlar ve kardiyak arrest sonrasi gelisebilen bir komplikasyon-
dur. Bunun nedeni, hipotansiyona bagli oksipital lob enfarktiisleri
ve yaygin kortikal serebral noron 6liimii olarak bildirilmektedir.**
Yine bu konuda yapilan bir ¢aligmada, kardiyopulmoner by-pass
sonrast gdorme kaybi olusan olgularin tiimiinde, oksipital kortikal
enfarktiisler saptanmig, ve muhtemel olusum mekanizmalart olarak,
tromboz, embolizasyon ve serebral anoksiye ikincil laminar kortikal
nekroz 6ne siiriilmiistiir.* Bu hastamizda da, akut dénemden sonra ay-
lar iginde gérme alaminda sadece homonim {ist parasantral defektler
sebat etmis, ve gorme keskinliginde bir miktar diizelme olmustur. Bu
iki hastada hipoksik hasara ragmen aylar i¢inde kaydedilen olumlu
gelismelerin, gen¢ ve premorbid olarak saglam kisiler olmalar1 nede-
niyle dual oksipital kutup dolasimu ve serebral dolagimlarinin zaman-
la kismen tekrar saglanmasina bagli olabilecegi diistiniildii.

Metanol entoksikasyonu ve alkolik ketoasidoz da kortikal kor-
lik nedenleri arasmdadir.”* Alkolik olan hastanin MRG’sinde farkl
zamanlarda gelismis oksipital lezyonlar olmasi ve akut dénemde
yapilan dializin etkisiz olmas: tanida metil alkolden uzaklastirmak-
tadir (Olgu 8). Kronik alkol ve sigara kullanimi ve arterioskleroz bu
hastada olas: etiyolojik faktorler olarak diisiiniilmiistiir. Bu hastada
mevcut olan, kisinin kendi durumundan habersiz oldugu 6zel ano-
sognozi tipi (Anton Sendromu) serebral gérme kaybina 6zgii bir du-
rumdur ve alkol entoksikasyonundan ayirt edilmelidir.>?!

Travmatik dogum sonrast, hipoksik olaylara bagli beyin hasar1 ge-
lisebilir. Perinatal donemde hipoksik kalan 6 bebegi kapsayan bir ¢a-

lismada, etkilenmis olgularin uzun siireli takibi sonucunda, gérme kes-
kinliklerinde zamanla artis oldugu kaydedilmjstir.22 Bizim olgumuz,
ilk olarak 14 yasinda bize refere edildiginde, gorme keskinligi 0.1 dii-
zeyindeydi (Olgu 2). Genis bilateral temporooksipital hasara ragmen
oksipital kutuplarin nispeten saglam olmasi nedeniyle santral gorme ve
sol alt homonim gérme alan1 bir miktar korunmustu (Sekil 3).

Sekil 3. Perinatal hipoksi nedeniyle kortikal korliik gelisen hastanin (Olgu
2) gorme alanlarinda santral ve sol alt homonim kadranlarin nispeten
korundugu izlenmektedir.

Ansefalit olgumuzda (Olgu 4), 151k hissi ve projeksiyonu siipheliy-
di, gérme alam muayenesi yapilamadi. Ancak, her iki oksipital kor-
teksteki yaygin nodiiler lezyonlara ragmen 151k refleksleri ve goz dibi
bulgularinin normal olmasi nedeniyle kortikal korliik tanisi konuldu.

Kortikal korliikte hastanin yas1, genellikle etiyolojiyi saptamak-
ta yol gostericidir. Literatiir bilgilerine paralel olarak yas1 60 ve da-
ha biiylik olan olgularimizda hipertansiyon ve arterioskleroz, yasi
50 ve daha diisiik olanlarda ise hipoksi, entoksikasyon, travma ve
serebral enfeksiyon kortikal lezyonlarin olusumunda etken olmus-
tur.> Kortikal korliik, hipertansif olgularda genellikle ardisik oksi-
pital enfarktlar sonucunda gelismis, travma, entoksikasyon, hipoksi
ve enfeksiyon olgularinda ise yaygin oksipital lob hasar1 sonucunda
meydana gelmistir. Olgularimizda patolojik fundus bulgusunun ol-
mamasl, gorme keskinliginin diisiilk olmasi, makiilar korunma veya
tutulma ile birlikte olan homonim hemianopik ve/veya kadranopik
gorme alam defektlerinin bulunmasi, kortikal korliik tamsim destek-
leyen bulgulardir. Bu tanilar, MRG bulgular1 ile desteklenmektedir.

Klinik ve gérme alani bulgular1 olgularn MRG gériiniimleri ile
karsilagtirmali olarak yorumlandiginda, serebral lezyonlarin yerle-
sim yerleri ile uyum gosterir. Kortikal korliik tanisinda gérme alani
ile MRG birlikte yorumlanmalidir.
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