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Primer Megalokornea ve Konjenital Glokom
Ayirici Tanis1™

Differantial Diagnosis of Primary Megalocornea and Congenital
Glaucoma
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Primer megalokornea bulgulari ve ayirt edici tanisi tartigilmigtar.

Anahtar Kelimeler: Primer megalokornea, konjenital glokom.

ABSTRACT

Primary megalocornea findings and differential diagnosis are discussed.

Key Words: Primary megalocornea, congenital glaucoma.

GIRIS

Megalokornea; bilateral, nonprogressif, intraokuler basing artig1 olmaksizin kornea ¢apinin 13 mm tizerinde
olmasidir.2 Megalokorneanin nedeni tam olarak bilinememektedir fakat embriyogenez sirasinda anterior kap
fiizyonunda yetersizlikler sonucu meydana geldigi diistiniilmektedir. Cocukluk caginda anormal genis kornea-
nin en sik sebebi glokomdur.?

Bu calismada amag glokom siiphesi nedeni ile klinigimize refere edilen ayni aileden megalokorneali 39 yasin-
daki anne ve 4 yasindaki ikiz erkek ¢ocuklarinin goz bulgularini tartismaktir.

*Bu ¢alisma TOD 47. Ulusal Oftalmoloji Kongresi’nde sunulmustur.
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Resim 2: Olgu 2’nin OCT ile él¢iilen RSLK, sag ve sol goz on segment fotografi.

OLGU SUNUMU
Olgu 1l

Dort yasinda erkek hasta dis merkezde yapilan mu-
ayenesinde kornea c¢apinin genis oldugunun tespit
edilmesi tizerine infantil glokom 6n tanisi ile klini-
gimize refere edildi. Poliklinigimize bagvuran hasta-
nin yapilan muayenesinde Snellen eseline gore en iyi
diizeltilmis gorme keskinligi (EDGK) sagda 0.9, solda
0.8 olarak tespit edildi. Goldman aplanasyon tono-
metresi ile 6lciilen goz i¢i basinglar: sagda 12 mmHg,
solda 10 mmHg, bilateral kornea ¢ap1 14x13 mm ola-
rak olg¢iildi. Biyomikroskopik 6n segment muayenesi
sag gozde dogal, sol goz iist nazal kadranda posterior
sinesi ve lens tizerinde sinesi bolgesine lokalize opa-
site oldugu saptandi (Resim 1). Zeiss ti¢ aynali lensi
ile yapilan gonyoskopide her iki gézde acinin acik,
fundus muayenesinin dogal oldugu izlendi. Sonomed
pacscan 300 ile yapilan pakimetrik 6l¢cimleri 547/545
mikron olarak tespit edildi. Olciilen ultrasonografik
aksiyel uzunluklar 22.71/22.59 mm idi. Optik kohe-
rens tomografi (Zeiss Stratus OCT) ile 6l¢iilen ortala-
ma retina sinir lifi tabakas1 kalinligi (RSLK) 88 / 91
mikron olarak ol¢iildi (Resim 1).

Olgu 2

Ikizlerin diger teki olan 4 yasindaki erkek cocugun
yapilan muayenesinde Snellen egeline gore EDGK
sagda 1.0, solda 0.8 olarak tespit edildi. Goldman
aplanasyon tonometresi ile olciilen bilateral goz ici

basinglar1 11 mmHg, kornea caplar1 14x13 mm ola-
rak olciildii. On segment ve fundus muayenesi dogal,
Zeiss uc¢ aynal lens ile yapilan gonyoskopide her iki
gozde acinin acgik oldugu izlendi. Sonomed pacscan
300 ile yapilan pakimetrik ol¢iimler 553/557 mikron
olarak tespit edildi (Resim 2). Olciilen ultrasonogra-
fik aksiyel uzunluklar 22,10 / 22,15 mm ve OCT (Ze-
iss Stratus OCT) ile 6lculen ortalama RSLK 87/84
mikron olarak 6l¢iildi (Resim 2).

Olgu 3

Poliklinigimize basvuran 39 yasindaki kadin has-
tanin yapilan muayenesinde Snellen egeline gore
EDGK sagda 0.9, solda 0.8 olarak tespit edildi. Gold-
man aplanasyon tonometresi ile odlciilen goz ici ba-
sin¢lar sagda 15 mmHg, solda 12 mmHg, bilateral
kornea caplar1 18x17 mm olarak ol¢uldi. Biyomik-
roskopik muayenesinde bilateral minimal korneal
bulaniklik, subendotelyal pigment hiicreleri ve arka
subkapsiiler katarakti mevcuttu. Gonyoskopide iri-
dokorneal a¢inin agik ve pigmentasyonunda artis
oldugu izlendi. Fundus muayenesinde bilateral tilte
diski ve sag gozde optik diskin tist nazal kadraninda
miyelinli sinir lifi oldugu goriildi (Resim 3). Sonomed
pacscan 300 ile yapilan pakimetrik élgiimler 558/561
mikron olarak tespit edildi. Aksiyel uzunluklar: 24.7
mm/24.83 mm; OCT (Zeiss Stratus OCT) ile ortalama
RSLK 96/98 mikron olarak 6l¢iildii (Resim 3). Hasta
gorme alanmi 6lcimine koopere olamadigindan gérme
alam testi yapilamada.
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Resim 3: Olgu 3’iin OCT ile él¢iilen RSLK, sag ve sol goz én segment fotografi ve sag ve sol goz fundus fotografi.
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Tablo: Primer megalokornea ve konjenital glokom ayirict tanist.

Primer Megalokornea Konjenital Glokom
Kalitim X’e bagh resesif Sporadik
Stireg Nonprogresif Progresif
Intraokuler basing Normal Artmis
Gorme keskinligi Degisken Myopik (artmis aksiyel uzunluga baglh)
Kornea Saydam; Mozaik distrofi Odemli, Haab strialari, azalmis endotelyal hiicre
Korneal cap >13mm, simetrik Degisken, asimetrik
Aksiyel uzunluk Normal Artmig
On kamara derinligi ~ Artmis Artmig
Vitreal derinlik Azalmig Artmig
Optik disk Normal Geniglemisg
TARTISMA Primer megalokornea ve infantil glokomun aksine,

Megalokornea %90 oraninda X’e bagh resesif gecis goste-
ren genetik bir bozukluktur ve bu nedenle siklikla erkek-
leri etkilemektedir. Nadiren OD veya OR kalitim gos-
termektedir.»? Calismamizda da gorilmiustiir ki; ailenin
sadece erkek cocuklar: etkilenmistir. Megalokorneanin
ayiric tanisinda primer megalokornea, anterior megalof-
talmus, konjenital glokom, keratoglobus, yiiksek miyopi
bulunmaktadir.* Hastalarin dis merkezden klinigimize
glokom nedeni ile sevk edilmesinin nedeni ¢ocukluk ca-
ginda anormal genis korneanin en sik sebebinin glokom
oldugunun bilinmesidir. Konjenital glokomda megalo-
korneadan farkh olarak; artmis intraokiiler basing, op-
tik diskte genisleme, korneal 6dem, Haab strialar: (des-
me catlaklar1), artmig aksiyel uzunluk, azalmig endotel
yogunluk, diizlesmis kornea ve azalmig lens kalinhig
mevcuttur.? Ek olarak konjenital glokomda asimetrik
olan korneal genislemenin megalokorneada simetrik ve
bilateral olmas1 da ayirt edici tanida 6nemlidir.® Primer
megalokorneada 6n segment dogustan itibaren belirgin
olarak genigler. Yapilan ultrasonografik taramada 6n
kamara uzunlugunun normalden daha uzun ve vitreus
uzunlugunun nispeten kisa oldugu izlenmistir. Konje-
nital glokomda ise aksiyel uzunluk daha ¢ok arka seg-
mentin genislemesine bagh olarak artar” (Tablo). Calis-
mamizdaki olgularin dogustan itibaren kornealarinin
biiyiik oldugunu getirmis olduklar: fotograflardan ve ai-
leden alinan bilgilerden teyit ettik. Her iki gozde de aym
korneal ¢apa sahip olan olgularimizin higbirinde goz ici
basinc yiiksek degildi ve optik sinirlerinde glokoma ait
bir bulgu saptanmadi. Aksiel uzunluklar ve pakimetrik
olcimleri normal olan hastalarda glokom tanisi ekarte
edildi ancak hastalar takibe alindi. Keratoglobus belirgin
korneal incelme ve genel korneal koniklesmenin izlendi-
gi nadir goriilen bir korneal ektazidir.

bilateral belirgin incelmis kornea, generalize korne-
al protriizyon ve kornea ¢apinda hafif artig izlenir.®
Olgularimizin Pentecam ile yapilan kornea topografi
bulgular1 normal olarak izlendi. Dejeneratif miyopi,
skleral kilifin ilerleyeci anterior-posterior uzamasi ile
karakterizedir. Aksiyel uzunluk genellikle 26 mm’den
uzundur. Koryoretinal atrofi, anormal optik sinir bas,
posterior stafilom bulgular1 izlenmektedir.® Megalo-
korneal1 olgular ayirici tani acisindan dikkatli okiiler
muayeneden gecirilmeli, ailesel gecis acisindan diger
aile bireyleri taranmali ve eslik eden okiiler, sistemik
bulgular acisindan degerlendirilmelidirler.
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