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ABSTRACT

Bu sunumda kolobomatéz mikroftalmi ve glokom birlikteli-
gi olan bir olgu ve tedavisini tartismayr amagladik. Sol géz-
de maksimal tibbi tedaviye ragmen géz ici basina (GiB)
kontroli saglanamamasi nedeniyle klinigimize sevkedil-
mis 42 yasindaki bayan hastanin muayenesinde, bu gézde
mikroftalmi saptandi. GIB 50 mmHg olup, aci periferik an-
terior sinesilerle (PAS) kapaliydi. Arka segment muayene-
sinde optik disk kolobomu ve genig koryoretinal kolobom
mevcuttu. Bu géze mitomisin C (MMC) ile trabekilektomi
uygulandi ve hasta dizenli araliklarla takip edildi. Ameli-
yat sonrasi 7 yillik izleminde GiB ilacsiz 13-15 mmHg di-
zeyinde seyretti.

Anahtar Kelimeler: Mikroftalmi, kolobom, glokom, géz igi
basinci.

We aimed to discuss a case with colobomatous micropt-
halmia and glaucoma and its management. A 42 years
old woman whose intraocular pressure (IOP) could not tre-
ated with maximal medical therapy was came our clinic
and micropthalmia was diagnosed at left eye. IOP was 50
mmHg and the angle was closed with peripheral anterior
synechia. There were optic disc coloboma and wide chori-
oretinal coloboma at posterior segment examination. Mi-
tomycine C (MMC) augmented trabeculectomy was perfor-
med at this eye and followed up regular periods. The IOP
was maintained 13-15 mmHg without medication during
7 years follow up period after the operation.

Key Words: Microphthalmia, coloboma, glaucoma, intraocu-
lar pressure.
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GiRiS

Mikroftalmide géz normalden kicik olup, tutulum
tek ya da iki taraflidir. Genel olarak ig sekilde ortaya ¢i-
kar. Bunlar pUr mikroftalmi, kolobomatéz mifroftalmi ve
okuler ve/veya sistemik anomalilerin eglik ettigi komplike
mikroftalmilerdir (Tablo 1). Kolobomatdz lezyonlar (uve-
al, retinal, optik disk) mikroftalmiye eslik edebilirler (Tab-
lo 2)." Mikroftalmide tabloya eglik edebilen én segment
ve agl anomalileri ya da kapal agi, glokom nedeni ola-
bilmektedir.

Biz bu sunumda uzun sire takip ettigimiz tek taraf-
li kolobomatéz mikroftalmi ve agi kapanmasi glokomu
birlikteligi olan bir olguyu ve glokomun tedavisini tartis-
mayi amagcladik.
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OLGU SUNUMU

Kirk iki yagindaki bayan hasta Eylil-2001'de sol
gdzde maksimal tibbi tedaviye ragmen GIB kontroli sag-
lanamamasi nedeniyle klinigimize sevkedilmigti. Anam-
nezinden 2000 yilindan beri glokom tanisiyla bagka bir
merkezde takip edildigi, bu géze yaklasik 9 ay sure ile
3’10 glokom tedavisi (betaksalol 2x1, latanoprost 1x1,
aproklonidin 2x1), son 2 aydir ise dorzolomid+timolol
maleat sabit kombinasyonu ve latanoprost'dan olusan
kombine glokom tedavisi kullandigi 8grenildi. Ozgecmis
sorgulamasinda 35 yasindaki kizkardesinin bir gézin-
den erken yaslarda katarakt ameliyat gecirdigi ve her iki
g6z0nin de kiguk oldugu ve az gérdigi, 34 ve 18 yas-
larindaki 2 Uvey erkek kardesinde ise, gece kérloginin
mevcut oldugu bilgisi edinildi.

Hastanin sol gézinde mikroftalmi mevcut olup, ya-
pilan muayenesinde gérme keskinligi sag gézde 0.4, sol
gdzde 1 metreden parmak sayma (mps) dizeyindey-
di. Biyomikroskopik muayenede sag géz dogal, solda
6n kamara derinligi azalmig olup, kornea orta derece-
de 6demliydi. Kornea ¢aplari sagda 10.5 mm, solda 8
mm’ydi. GIB’lari Goldmann applanasyon tonometrisi ile
sagda 16 mmHg, solda 50 mmHg olarak &l¢uldy. Paki-
metrik élcimler sag gdzde 540 u, solda 570 u'du. Gon-
yoskopik muayenede sag gézde aci acik (Schaffer 3), sol
gdzde PAS'lerle agi kapaliydi. A mod ultrasonografide,
aksiyel uvzunluklar sagda 23.5 mm, solda 20 mm idi.
Fundus muayenesinde sag goézde sinirli koryoretinal ko-
lobom, sol gézde optik disk kolobomu ve genis koryore-
tinal kolobom izleniyordu (Resim 1).

Bu bulgularla aci kapanmasi glokomu tanisiyla sol
goze filtran cerrahi planlandi ve mitomisin C ile (0.2 mg/
ml 3 dakika) trabekilektomi uygulandi. Ameliyat sirasin-
da herhangi bir komplikasyonla kargilagiimadi. Ameliyat
sonrasi 1. gon filtran blep mevcut, ancak ameliyat sira-
sinda 6n kamarada birakilan bir miktar viskoelastik ne-
deniyle GIB 30 mmHg idi. Hastaya topikal steroid ve an-
tibiotik tedavisine ek olarak Diazomid 250 mgr 3x1 bas-
landi. Ertesi gin GIB 16 mmHg, gérme dizeyi 2 mps
oldu. Uciinci giinden itibaren sistemik antiglokom tedavi
kesilerek hasta takibe alindi. Trabekilektomi sonrasi 3.
aydaki biyomikroskopik muayenesinde kismen avaskiler
blep formasyonu izlenmekteydi. Gérme keskinligi 3 mps
ve ilagsiz GIB 13 mmHg'ydi. Bir yil sonraki kontrol mu-
ayenesinde ise GIB 16 mmHg, gérme keskinligi 2 mps
idi. Hastanin 7 yil siresince periyodik araliklarla kont-
rol muayeneleri yapildi. Son kontrol muayenesinde GIB
15 mmHg, gérme keskinligi 1 mps olarak tespit edildi.
Avaskoler fonksiyonel filtran blebi mevcuttu (Resim 2).

TARTISMA

Mikroftalmi her 10.000 dogumda 1.2-1.8 arasinda,
kolobomlar ise 0.7 oraninda gérilmektedir. Mikroftalmi,
anoftalmi ve kolobomlar (MAK lezyonlar) gelisimsel kér-
[0k ya da az gérme nedeni olan dnemli okuler malfor-
masyonlardir. MAK lezyonlar genetik nedenler (monoje-

nik veya kromozomal), prenatal ¢evresel nedenler (tera-
tojenik ajan, maternal enfeksiyon), veya sendromlara eg-
lik eden birliktelikler seklinde geligebilmektedir.!

Mikroftalmi pir mikroftalmi, kolobomatdz mikrof-
talmi ve okuler ve/veya sistemik anomalilerin eglik etti-
gi komplike mikroftalmiler seklinde ortaya cikar. Mikrof-
talmiye diger okuler anomaliler esik edebilir ve bu birlik-
telikler gérme keskinligini énemli 6lcide azalhir. Bunlar,
konjenital katarakt, gelisimsel 6n kamara anomalileri ve
kolobomlardir (uveal kolobomlar, retinal kolobomlar ve
optik disk kolobomlari). Ayrica mikroftalmi klinik bir tab-
lo ya da sendromun parcasi olabilir. Bu sekilde yizden
fazla birliktelik bildirilmigtir (Hallermann-Streiff sendro-
mu, Nance-Horan sendromu, Meckel-Gruber sendromu,
Trisomi 13, primer persistan hiperplastik vitreus gibi)."2

Mikroftalmide géz normalden kigik olup, aksiyel
uzunluk 1 yasinda 19.2 mm’den, erigkin gézde ise 20.9
mm’den daha azdir. Ayrica mikroftalmi siklikla mikro-
kornea ile birliktedir ve horizontal kornea ¢aplari ve ak-
siyel uzunluklar arasinda gucli bir korelasyon géze car-
par.? Nitekim bizim olgumuzda da mikroftalminin séz
konusu oldugu sol gézde kornea capi diger géze gére
2.5 mm, aksiyel uzunluk ise 3.5 mm daha kisayd.

Kolobomlar embriyogenezisin 5-6. haftalarinda op-
tik fissirin kapanma defektinden kaynaklanirlar ve ka-
panmadaki basgarisizigin derecesine gére klinik tablo
agirlagabilir. Tipik kolobomlar siklikla optik fissOrin infe-
ronazalinde geligirler.! Optik disk kolobomlari genellik-
le sistemik anomalilerle birliktelik géstermektedirler. Berk
ve ark.’nin optik disk kolobomuna eglik eden okuler ve

Tablo 1: Mikroftalmide fenotipik klasifikasyon.

1- Total mikroftalmi
a- Konijenital kistik géz
b- Anoftalmik gérinim
c- Pur mikroftalmi
d- Okuler malformasyonlara eglik eden mikroftalmi
Konjenital katarakt
On kamara malformasyonlari
Kolobom (uveal kolobomlar, optik disk
kolobomu, kistik kolobomlar)
Multipl okuler malforamasyonlar
2- Parsiyel mikroftalmi
a- On segment
b- Arka segment

Tablo 2: Kolobomlarin fenotipik klasifikasyonu.!

1- Tipik kolobomlar
a- ris kolobomu
b- Siliyer cisim kolobomu
c- Koroid kolobomu (total veya parsiyel, makulayi tutan
veya tutmayan, kistik ya da non-kistik)
d- Optik disk kolobomu
Tipik (Kistik veya non-kistik)
Ozel (Optik pit, Pedler kolobomu, Morning-Glory
sendromu, Optik disk hipoplazisi)
2- Atipik (Optik fisstr digi kolobomlar)
3- Makular kolobom
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Resim 1: Sol géz fundus fotografinda koryoretinal kolobom ve optik
disk kolobomu.

sistemik bulgularin incelendigi retrospektif calismalarin-
da 15 hastanin 30 géz0 degerlendirilmis; 18 gézde ko-
roid ve optik disk kolobomu birlikteligi saptanirken, bi-
zim olgumuza benzer olarak 14 gézin mikroftalmik ol-
dugu bildirilmistir. Onbes hastanin 6’sinda (%40) siste-
mik bulgular tespit edilmistir.® Ari ve ark.’nin raporlari
gibi bizim olgumuzda da sistemik bir birliktelik yoktu.*
Schittkowski ve Guthoff anoftalmik olgularda mikroftal-
miye goére daha sik sistemik anomalilere rastlandigini ra-
por etmiglerdir (%50'ye karsihk %17.6).5

Goérme keskinligini en fazla etkileyen kolobomlar
makular kolobomlar ve optik disk kolobomlaridir. Bizim
olgumuzda da sag gézde sinirli koryoretinal kolobom
mevcutken, sol gézde gérme keskinligini énemli élcide
etkileyen optik disk kolobomu ve genig koryoretinal ko-
lobom vardi. Ayrica mikroftalmi ve mikrokorneanin kli-
nik siddeti de, gérme keskinliginin etkilenme derecesin-
de dnemli bir parametredir. Ozellikle kornea capi 6 mm
ve altindaki olgularda gérme dizeyi cok kétudor.

Mikroftalmiye eslik edebilen klinik tablolardan biri
de, glokomdur. Mikroftalmi, mikrokornea ve eslik eden
én kamara malformasyonlari erken baslangi¢h glokom
nedeni olabilir. Ayrica mikroftalmi ile iligkili olarak agi
kapanmasi glokomu da goérilebilmektedir. Bizim olgu-
muzda PAS’lerle birlikte kronik aci kapanmasi tablosu
mevcuttu ve hastaya antimetabolit ajanla (MMC) birlik-
te trabekilektomi uygulandi. Uygulanan cerrahi ile yak-
lasik 7 yillik takibi siresince GiB ve glokom kontroli sag-
lanabildi.

Mikroftalmi heterojen bir fenotipik prezentasyon ser-
gilemektedir. Monojenik kalitimda siklikla sistemik bir-
likteligin olmadigi mikroftalmi formlari otozomal domi-
nant gecis gostermekle birlikte, otozomal resesif gene-
tik patern de gérilebilmektedir.® Ayrica X'e baglh gene-
tik gecis de bildirilmigtir.” MAK lezyonlarda etiyoloji Uze-
rinde son yillarda artan oranda molekiler genetik calig-
ma gdze carpmaktadir.t? Ozellikle aday gelisimsel gen-
ler Uzerinde caligmalar yogunlagmishr (PAX6, CHX10,

Resim 2: Sol g6z son kontrol muayenesinde 6n segment ve avaskiler
fitran blebin gérinGmu.

SIX3, FOXC1) Ancak anlamli MAK popilasyonlarinin ta-
randigr bu molekiler genetik calismalarda, hentz etkili
bir gen belirlenmesi mimkin olmamigtir. Bizim olgumu-
zun bir kardesinde de gelisimsel katarakt ve her iki géz-
de mikroftalmi ve az gérme, Uvey erkek kardeglerinde ise
gece korlugu hikayesi vardi. Ancak hasta yakinlar bag-
ka sehirlerde ikamet etmekteydiler ve muayeneye getir-
tilemediler.

Olgumuz mikroftalmi, koryoretinal kolobom, optik
disk kolobomu ve glokom birlikteligi ile oldukga ilging
bir klinik prezentasyon gdstermekte olup; bizim bilgimi-
ze gore bu sekilde bir birliktelik bildirilmemistir. Olgu-
muzun uzun dénem takibinde, MMC ile trabekilektomi-
nin glokom kontrolinde etkili ve givenli bir cerrahi yén-
tem oldugu gdzlenmistir. Mikroftalmide glokom ve eslik
eden okuler patolojiler agisindan hastalarin dizenli taki-
bi dnemlidir.
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