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ABSTRACT

Bu makalede buftalmik tek gézlu erkek hasta (diger gézi
fitizik) ve i1srarli sorgulamalar ile muayeneye getirtilen geli-
simsel glokomlu iki kiz kardesinin klinik tablolari ve tedavi
yaklagimlari degerlendirildi. Erkek hastanin maksimal glo-
kom tedavisiyle kontrol altinda olmayan buftalmik ve yik-
sek miyop olan tek géziine Mitomisin C (MMC) ile trabeki-
lektomi ve sonrasinda tenon kisti gelisimi nedeniyle igne-
leme yapildi. Yapilan uygulamalar ile géz ici basina (GiB)
kontroli saglanirken, ameliyat éncesi gérme dizeyi koru-
nabildi. Bir gézu buftalmik, diger gézinde ise geg baslan-
gich gelisimsel glokom tablosu olan kizkardeslerden birin-
de, 1sik hissi olan buftalmik géze MMC ile trabekilekto-
mi uygulanirken, diger gézde ilac tedavisiyle GIB kontroli
sagland. Yillar énce bagka bir merkezde keratoplasti uygu-
lanmig olan ve bir géziinde 1gik hissi bulunmayan diger kiz-
kardesin katarakt ve glokom beraberligi bulunan el hare-
ketleri seviyesindeki gézine ise, lens ekstraksiyonu+Ahmet
valvi implantasyonu ve ¢ok zayif skleranin allogreft (Tutop-
last) ile desteklenmesi ameliyatlar gerceklestirildi.

Gelisimsel glokomlu hasta ailesi, gerek mevcut hasta bi-
reyler, gerekse gec baslangich glokom olgulari agisindan
sorgulanmali ve muayene edilmelidirler. Bu zorlu olgular-
da glokoma yénelik cerrahiler dzellikli olup, dikkatli uygu-
lama ve takip gerektirir.

Anahtar Kelimeler: Geligimsel glokom, trabekilektomi, Ah-

med valvi implanti, mitomisin C.
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In our study we evaluated the clinical picture and treat-
ment approaches of a male patient whose one eye is buph-
thalmic (the other eye is phthisic) and his two sisters who
came to the clinic with insistent questioning. We performed
trabeculectomy combined with MMC to the male patient’s
only eye which was buphthalmic, highly myopic and had
uncontrolled glaucoma although the maximum medical
treatment. Then we made needling because of the tenon
cyst development. At the end of these procedures the intra-
ocular pressure (IOP) was under control and we managed
to protect the visual acuity that the patient had before the
operations. For one of the sisters whose one eye is buph-
thalmic and the other eye has late-onset developmental
glaucoma we performed trabeculectomy with MMC for the
buphthalmic eye that has visual acuity of light perception,
the other eye’s IOP was brought under control with medical
treatment. The second sister had keratoplasty for one eye
many years ago at a different medical center and the ot-
her eye was perceiving only the hand movements and this
eye had cataract and glaucoma. For this eye we made lens
extraction+Ahmed valve implantation and we supported
the very weak sclera with allograft (Tutoplast).

All the families with developmental glaucoma must be qu-
estioned and examined for both the individuals who are ill
and for late-onset cases. In those difficult cases glaucoma
operations are very special needing careful technique and
follow-up.

Developmental glaucoma, trabeculectomy,

Ahmed-valve implant, mitomycin C.
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GiRis

Gelisimsel glokom trabekiler ag ve én kamara
acisindaki gelisimsel anomali nedeniyle disa akim
kolayhiginin bozuldugu ve tedavi edilmedigi takdirde
korlukle sonuclanan ciddi bir cocukluk cagr hastaligidir.
Hastalik otozomal resesif olarak kaltilsa da, Ulke-
miz érnedinde oldugu gibi izole toplumsal yasam ve
akraba evliliklerinim sikligi hasta birey dogum riskini
artirmaktadir. Ayrica etnik farklihklar nedeniyle degisen
gen penetransi dnemli bir faktérdir. Geligimsel glokom-
lotda gérsel prognoz genetik etkiler yaninda, erken tani
ve etkin tedaviyle iligkilidir.!

Bu sunumda U¢ kardes olgudan yola cikilarak
gelisimsel glokomlu hastalara klinik yaklagim ve tedavide
dikkat edilmesi gereken nuktalar vurgulanmaya caligildi.

OLGULAR
Olgu 1

Sag ve sol gdézden yillar énce glokom cerrahi-
si gecirdigi dgrenilen 16 yaginda erkek hastanin sag
gozinde fitizis bulbi, sol gézinde buftalmuik gérinim
mevcuttu (Resim 1). Muayenesinde sag gézde 1gik hissi
bulunmazken, sol gézde gérme -15 D ile 2 metreden
parmak sayma (mps) dizeyindeydi. Géz ici basinci (GIB),
Goldmann applanasyon tonometrisi ile solda maksimal
glokom tedavisi altinda (Cosopt, Alphagan, Xalatan) 33
mmHg'ydi. Biomikroskopide sol gézde kornea perifer-
den vaskilarizeydi ve lenste Ust temporalde arka subkap-
sUler opasiteler izleniyordu. Gonyoskopik muayenesinde
aci acik olup, yuksek iris insersiyonu géronimi vardi.
Arka segment muayenesinde solda ¢/d orani 10/10"du

ve yaygin koryoretinal atrofi alanlari mevcuttu. Bu bul-
gularla Sol géze MMC (0.2 mgr/ml 2 dakika sireyle) ile
trabekilektomi ameliyati uygulandi. Ameliyatta herhan-
gibir komplikasyonla kargilagiimadi. Ameliyat sonrasi 1.
gin géz hipoton, ancak én kamara derinligi normaldi.
Amaliyat sonrasi 4. ginde hipotoniye bagli inferior
kadranda koroid dekolmani gelistigi gérildu. Ertesi gin
topikal anestezi ile parasentez bélgesinden 6n kamara-
ya viskoelastik madde verilmesi ve blebe otolog serum
enjeksiyonu yapildi. Bu uygulamalarla hipotoni kontrol
altina alindi, ancak takip muayenelerinde tekrar hipotoni
sorunu ile karsilagilmasi Uzerine trabekilektomi alaninin
explorasyonuna karar verildi. Eksplorasyon sirasinda
skleromalazi nedeniyle gelistigi dusunilen skleral flep
bélgesindeki zayiflama flebin yan kenarlarina konulan
ek 10/0 sutirlerle giglendirildi. Bu uygulamayi takip
eden 1 hafta icerisinde GIB yikseldi ve koroid dekolmani
ortadan kakti. Hastanin 2 ay sonraki kontrolinde blebin
enkapsule oldugu géroldi ve enkapsile blebe igneleme
yapildi. Bir ay sonraki kontrol muayenesinde gérme -15
Dile 1,5 mps dizeyinde olup, GIB 6 mmHg'ydi. On seg-
ment muayenesinde filtran blep mevcut, arka subkap-
sUler opasitelerde arhig yoktu. Hasta yaklagik iki yildir
retina ve glokom balimlerimizde takipte olup, son kon-
trol muayenesinde sol gézde GiB ilagsiz olarak 8 mmHg,
fonksiyonel blep mevcut ve gérme -15 D ile 2 mps olarak
tespit edildi (Resim 2).
Olgu 2

Birinci olgumuzun ablasi olan 20 yagindaki bay-
an hastanin sol gézinde buftalmik géronim mev-
cuttu (Resim 3). GiB'lar glokom tedavisiyle sagda 11
mmHg, solda 40 mmHg olarak 8l¢ildi. Hasta sad géze

Resim 2: Olgu 1: igneleme sonrasi 6. ay blebin gérinima.

Resim 3: Olgu 2: Sol gézin buftalmik géronimao.

Resim 4: Olgu 2: Trabekilektomi sonrasi 6n segment ve blebin gé-
ronOma.
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Travatan, sol géze Cosopt, Alphagan, Travatan
kullaniyordu. Gérmeler sagda 0.7, solda el hareketleri
dizeyindeydi. Gonyoskopik muayenesinde her iki gézde
acl acik ve yUksek iris insersiyonu mevcuttu. Arka seg-
ment muayenesinde ¢/d orani sagda 7/10, solda 10/10
idi, Hastanin sag gézinde glokom tedavisine devam ed-
ilirken, sol gézine MMC (0.2 mgr/ml 2 dakika sireyle)
ile trabekilektomi ameliyah uygulandi. Ameliyat sonrasi
2. ginde sol gézde gérme el hareketleri dizeyinde olup,
GIiB ilacsiz 6 mmHg'yd\. Filtran blep mevcut ve fonksiyo-
neldi. Arka segment muayenesinde retina yatigik olarak
izleniyordu. Hastanin 1. ve 3. aylardaki takip muay-
enelerinde GiB'lar sag gézde glokom tedavisiyle (Tra-
vatan 1x1) 11-12 mmHg ve trabekilektomi uygulanan
sol gézde ilacsiz 6-8 mmHg araliginda seyretti. Fonksi-
yonel blep mevcuttu (Resim 3). Yaklagik 6 ay sonraki
kontrol muayenesinde ise sol gdzde retina dekolmani
oldugu géruldi. Sol géze vakit gecirmeden pars pla-
na vitektomi+silikon tamponadi+endolazer ameliyat
yapildi. Bir ay sonraki kontrolinde solda alt yarida retina
dekolmaninin sebat ettigi ve proliferatif vitreoretinopati
(PVR) gelistigi izlendi. Sol géze tekrar ameliyat planlands
ve silikon alinmasi+sivi-hava-silikon degisimi+membr
anektomi+endolazer ameliyati uygulandi. Hastanin bu
ameliyat sonrasi yaklagik 3 ay sonraki kontrol muay-
enesinde GiB'larn sagda glokom tedavisi ile 12 mmHg,
solda ilagsiz 8 mmHg ‘ydi. Ancak total retina dekolmani
vardi. Sol gézde igik hissi kaybi ve ileri PVR varlig
nedeniyle hastanin 3. bir ameliyattan faydalanmayacagi
distinildo.

Olgu 3

iki olgumuzun 26 yasindaki ablalari olan bay-
an hastanin  hikayesinden, yaklagik 10 yil kadar

dénce bagka bir merkezde bilateral gelisimsel glokom
tanusi ile takip edildigi ve sol géze énce trabekulek-
tomi sonrasinda ise gelisen kornea bulanikligi nedeni-
yle keratoplasti ameliyati yapildigi égrenildi (Resim 5).

s

Resim 5: Olgu 3: Ameliyat 8ncesi olgunun dig géronima.

Resim 6: Ahmed valvi implantasyonu ve skleral allogreft uygulamasi
sonrasi erken dénem én segment ve tipin gérinima.

Klinigimize bagvurusunda gérmeler sag gézde siphel
igtk hissi, sol gézde el hareketleri dizeyindeydi. Biyo-
mikroskopisinde sagda kornea santralinde 7 mm ¢apli
|I6kom, kornea periferinde vaskilarizasyon, seklizyo
pupilla bulgularn mevcutken, sol gézde grefon Gzerinde
parasantralde 2 mm gapli nefelyon, Ust kadranda skleral
incelme ve limbustan 4 mm uzaklikta iki noktada an-
terior stafilom alani ile birlikie saat 12 hizasinda genis
iridektomi ve total lens kesafeti izlenmekteydi. Lensin
parcali oldugu imaji alinmaktaydi. GiB’lar sagda hipo-
ton, solda 52 mmHg'ydi. Sag ve sol gdze ait gonyos-
kopik muayeneler kornea kesafeti nedeniyle sinirl olarak
yapilabildi. Sol gézde izlenebildigi kadariyla periferde iris
plani hetereform, yer yer genis tabanli periferik anterior
sinesiler ve irisin yOksek insersiyonu tespit edildi. Ortam
bulanikliklar nedeni ile géz dibi incelemesi yapilamadi,
Arka segmentin B mod ultrasonografik incelemesinde
sagda traksiyonel total retina dekolmani, vitreus opa-
siteleri ve membranlari, solda minimal vitreus opasitel-
erine ait ekografik bulgular saptandi. Sol géze baglanan
glokom tedavisi (Cosopt, Alphagan) sonrasi takiplerde
bu gézde GIB 38-45 mmHg arahiginda seyretti. Glo-
kom tedavisiyle GiB'nin kontrol altina alinamamas,
lens kesafeti varligi ve hastanin istegi Uzerine sol géze
cerrahi planlandi. Bu géze Ahmed glokom valvi im-
plantasyonu, lens ekstraksiyonu ve allogreft (Tuto-
plast) ile skleral értme ameliyatlar uygulandi. Ameliyat
sirasinda skleranin gecirilen cerrahi ve skleromalaziye
bagh olarak oldukga ince oldugu, bazi bélgelerde an-
terior stafilomlarin gelistigi gérildi. Bu nedenle cerrahi
diseksiyonlar ve maniplasyonlar son derece dikkatli bir
sekilde yapilirken, tGpOn Usti ve zayit skleral alan Tu-
toplast greft ile 6rtoldi. Ameliyat sirasinda herhangi
bir komplikasyonla kargilagilmadi. Ameliyat sonrasi 1
haftadaki kontrol muayenesinde c/d oraninin bu gézde
10/10 oldugu gérilebildi. GIB ilagsiz 10 mmHg olarak
tespit edildi. Fonksiyonel blep mevcut olup, Ahmed val-
vi galisiyordu ve grefon saydamdi. Hastanin ameliyat
sonrasi 3. ve 6. ay muayenelerinde solda GIB 14-16
mmHg araliginda seyretti, Filtran blep mevcut, valv yer-
inde ve caligir durumdaydi. Hastanin gérmesi sol gézde
50 cmps dizeyinde olup, tashih ile artmiyordu. Ancak
hastanin evde kendi iglerini yapabildigi, kardeslerinden
daha az yardim aldigi ve bu nedenle kendisini daha mut-
lu hissettigi 6grenildi.

TARTISMA

Gelisimsel glokom tedavisinde GIB'nin erken ve
basarili kontroli sarthr. Bunu gergeklestirmek zordur
ve biyUk oranda cerrahi ile saglanir. Kalici gérsel re-
habilitasyonu saglayacak etkili bir cerrahi stratejinin
olusturulmasi son derecede nemlidir. ilk ameliyat en
yUksek basari sansina sahip olup, dogru cerrahi segim
bu asamada en kritik basamag olusturur. Uygulanacak
prosedir secildikten sonra, komplikasyonlari en aza in-
dirmek icin cerrahi titizlikle yapiimalidir.

Gelisimsel glokomlarda gonyotomi ve trabekilo-
tomi korneal seffafligin derecesine gére ilk tercih edi-
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len cerrahi yéntemlerdir. Cerrahi etkinligin derece-
sine gére tekrarlanabilirler. Saf trabekilodisgenezis
olgularinda oldukca etkindirler. Tamcelik ve ark. vis-
kotrabekilotomiyi tanimlamiglar, klasik trabekilotomiye
gore Schlemm kanali lokalizasyonunda, hemoraii kon-
trolinde ve fibroblastik proliferasyonda énemli katkilari
olabilecegini belirtmigler ve bunun da cerrahi basari
oranini arhrabilecegini ileri strmuslerdir.? Trabekilek-
tomi ise daha c¢ok uygulanan bir diger secenek olup,
dzellikle iris ve kornea anomamilerinin eglik ettigi kom-
plike gelisimsel glokom olgularinda trabekilotomi ile de
kombine edilebilmektedir.®* Trabekilektomi cocuklarda
ve genclerde kuvvetli doku iyilesmesi nedeni ile genel-
likle antimetabolit ajanlarla birlikte uygulanmaktadir.>®
Beck ve ark. gelisimsel glokomlarda trabekilektominin
1 yag Usti cocuklarda ve fakik olgularda daha bagarili
oldugunu belirtmiglerdir.® Direngli gelisimsel glokomlu
olgularda antimetabolit ajanlarla trabekilektomi veya
implant cerrahisi uygulanabilmektedir.*? Top implantlari
sikhkla antimetabolit ajanlar ile uygulanan filirasyon cer-
rahisine ragmen GIB kontroli saglanamamis olgularda
tercih edilmektedir. Ayrica Uveite ve penetran kerato-
plastiye sekonder glokomlarda da kullaniimaktadir.™
Tup cerrahisi sonrasi olusabilecek komplikasyonlar, glo-
kom filtrasyon cerrahisine gére daha problemlidir.

Bizim geligsimsel glokomlu iki kardeg olgumuzda glo-
kom ve GIB kontroli MMC ile gerceklestirilen trabekil-
ektomi ve daha 6nce keratoplasti uygulanmig olgumuz-
da ise implant cerrahisi ile saglandi. ik olgumuzda MMC
ile gerceklestirilen trabekilektomi sonrasi énce hipotoni,
arkasindan da enkapsile blep sorunlar yagandi. Skleral
yapinin gerek gelisimsel problemler, gerek buftalmus,
gerekse daha énce gecirilmis cerrahilere bagh olarak
oldukga zayif olabildigi bu olgularda, komplikasyonlarla
kargilagmak bazen kacinilmaz olmaktadir. Ayrica antime-
tabolit ajan kullanimi bu komplikasyonlar tetikleyebilme-
ktedir. Nitekim geligsimsel patoloji ve daha énce gecirilen
cerrahilere bagl olarak skleranin oldukca zayif oldugu
3. olgumuzda, ayni zamanda allogreft kullanilarak tiop
ve zayif sklera desteklendi. Bu olgumuzda cerrahi dis-
eksiyon ve maniplasyonlar asamasinda son derece
dikkatli davranildi. Daha énce keratoplasti ameliyat
yapilmig olgularda implant cerrahisine bagh grefon
problemleri gelisebilmektedir. Olgumuzda takip siresi
icerisinde grefon saydam kaldi ve grefona ait bir sorunla
kargilagilmadi. Implant cerrahisi cocuklarda ve genclerde
glokomu basari ile kontrol edebilmekte, ancak ameliyat
sonrasi komplikasyonlarla kargilagilabilmektedir.”'© Bu
cerrahinin en sik yasanan komplikasyonlari ameliyat
sonrasi hipotoni, gézin blyUmesine bagl tuple ilgili

pozisyonu ve uzunluk problemleri ile blep enkapsila-
syonudur. Bu olgularda basing kontrol0 icin siklikla ek
medikasyon veya cerrahi midahaleler gerekmektedir.'®

Bizim iki olgumuzda yapilan etkin cerrahiye ragmen
optik atrofi nedeniyle gérme artglarn sinirli kalsa da,
hastalarin kendi iglerini yapmada daha az yardima ihti-
ya¢ duymalari, cerrahiden beklentilerini énemli élcide
kargiladi. Ozellikle tek gézli olgularda simirli gérme
artiginin dahi ¢ok biyUk énem arzettigi gézardi ed-
ilmemelidir. ikinci olgumuzda ise filtran cerrahi uygula-
nan buftalmik gézde retina dekolmani ile kargilagildi ve
arka segment cerrahisinde deneyimli arkadaslarimizca
uygulanan erken internal girigimlere (vitrektomi+silikon
tamponad) ragmen 1gik hissi kaybi gelisti. Dolayisiyla
gelisimsel glokomlu olgularin takipleri ve gelisebilecek
ek problemlerin tedavisi, konusunda deneyimli alt birim-
lerce birlikte yuritalmelidir.

Sonug olarak gelisimsel glokomlu olgularda cok
dikkatli ve israrli sorgulama yapilmalidir. Bu olgulara
yapilacak cerrahi midahalelerde patolojik anatomik
yapi (buftalmus, skleromalazi, ek iris ve kornea anomali-
leri gibi) dikkatli cerrahi maniplasyon gerektirir. Hasta ve
ailesi cerrahi zorluklar, karsilasilabilecek olasi sorunlar
ve periyodik kontrollerin dnemi konusunda bilgilendiril-
melidirler.
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