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ABSTRACT

Konjenital (gelisimsel) glokomlar ¢ocukluk ¢cagindaki korlik-
lerin %4-18’inden sorumludur.! Tedavisi oldukca giictiir ve
bu konuda uzmanlagmis kimselere ihtiya¢ duyulmaktadir.?
Taninin dogru ve zamaninda konulmasi tedavinin etkin yapi-
labilmesi acisindan ¢ok 6nemlidir. Primer konjenital glokom
(PKG) intrauterin hayatta dis akim yollarinin yeterince gelis-
memesi nedeniyle goz ici basincinin (GIB) arttig1 en sik ras-
lanilan gelisimsel glokom tipidir. Bebeklerde agir1 sulanma
(epifora), 151k rahatsizlig1 (fotofobi) ve gozkapaklarinin sikica
kapanmasi (blefarospazm) “klasik tigli” belirtisidir. Muaye-
nede bir veya iki gozde biiyiime (buftal-mus), kornea genis-
lemesi (megalokornea) ve bulanikligi, Descemet zarindaki
yirtiklar (Haabs striae) tespit edilir. Bu yazida PKGun kli-
nik bulgulari, tani i¢in yapilmas: gerekenler ve ayirici tanisi
anlatilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital glokom, buftalmus, megalo-
kornea, Haabs striae, intraocular pressure.

Congenital glaucomas are responsible 4-18% in all childhood
blindness.! Treatment is difficult, and it necessitates for eli-
gable person in this subject.? True and on-time diagnosis of
congenital glaucoma is crucial for effective treatment. Pri-
mary congenital glaucoma(PCG) is the most common form of
developmental glaucomas, which has an isolated maldevelop-
ment of the outflow pathways. Epiphora (excessive tearing),
photophobia (hypersensitivity to light), and blepharospasm
(squeezing of the eyelids) are the classic triad of PCG. Buph-
thalmus, corneal enlargement and clouding and tears in Des-
cemet’s membrane (Haab’s striae) are most prominent signs
of PCG. In this paper, the clinics, the diagnostic methods and
the differential diagnosis of PCG are described.

Key Words: Congenital glaucoma, buphthalmus, megalocor-

neae, Haabs striae, intraocular pressure.
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GIRIS

Konjenital glokomun sinflandirmasi hastaliga ait klink bul-
gularin goriilme zaman ve hastalik ciddiyeti hakkinda bilgi
vermesi acisindan onemlidir. Eger gozici basincini yikselten
faktor sadece 6n kamara acgisinin ve goz ici yapilarinin geli-
simsel geriliginden kaynaklaniyorsa bu tablo “Primer konje-
nital glokom”; normal gelismig bir 6n kamara acisinin hayatin
erken donemlerindeki bir baska nedenden 6tiiri yeterli akoz
filtrasyonu yapamamasindan 6tiri ise “Sekonder konjenital
glokom” adin1 alir. Primer konjenital glokomlarin biiyiik bir
bélimiinde patoloji sadece on kamara acisinda yerlesiktir,
“izole trabekiilodisgenezis” olarak adlandirilirlar. Eger pato-
loji sadece on kamara acisini degil ayni zamanda iris doku-
sunu tutarsa “iridotrabekiilodisgenezis”; kornea ve iris doku-
sunu beraber etkilemigse “iridokornealtrabekiilodisgenezis”
olarak bilinirler.?*

Primer konjenital glokom tiim cocukluk cagi glokomlar: ara-
sinda en sik (on binde bir oraninda) goriilen gelisimsel glokom
tipidir. Gergek primer konjenital glokom’dan s6zedilecek ise
bu hastalik sadece trabekiilumu tutan (izole trabekiilodisge-
nezis), genellikle dogumda ya da dogum sonrasi ilk 1 ay icinde
ortaya cikan glokom tipi demektir. Ancak bu erken baslangic
tim primer glokomlarin sadece %20’sinde goriiliir. Olgularin
biiytiik ¢ogunlugu (%60-80) dogum sonrasi 1. ay ile 2. y1l (en
sik ilk alt1 ay) i¢cinde belirti verir. Bu tip gelisimsel glokomlar
“primer infantil glokom” olarak isimlendirilir. 3 yasindan son-
ra ortaya ¢ikan ¢ocukluk donemi glokomlar: “Juvenil glokom”
olarak adlandirilir. Primer konjenital ve infantil tip glokom-
lar gesitli klinik bulgu ve belirti vermelerine kargin, juvenil
tip erigkinlerde goriilen agik agili glokomdan farkli degildir
ve tanis1 bu nedenle oldukea giictiir. Nadir olarak primer kon-
jenital ya da infantil glokom bulgularina sahip ancak goz ici
basin¢ diizeyleri normal sinirlarda ve ilerlemeyen olgularda
gorilebilmektedir.>®

Konjenital Glokomda Tani

Ik tam1 koyucular; bebekle ilk karsilasan kadin-dogum uz-
mani, yeni dogan uzmani, ebe, hemgire ve ebeveynlerdir.

Ocakoglu

Primer konjenital glokomda bilateral (iki tarafli)) tutulum
olduk¢a sik goriilir (%60-80).” Bu durum bazen taniy1 zor-
lagtirabilir. Bilateral olgularda tablo ¢ok belirgin olmadikc¢a
ebeveynler bebeklerinin hos, iri gozlere sahip olduklarini di-
stinerek taniy1 geciktirebilirler, ancak ¢ok bariz olgular erken
farkedilebilir (Resim 1). Tek tarafli hastalikta ise “iki goz ara-
s1 farklilik” daha kolay hissedilebilir (Resim 2).

Primer konjenital glokomda en sik rastlanilan belirtiler 1g18a
asir1 duyarhilik (fotofobi), gézde asir1 sulanma (epifora) ve ka-
paklarin sikica kapatilmasi (blefarospazm)’dir. Bu belirtiler
ucliusiine “klasik triad” denir.™ Bu bebekler genellikle anne-
lerinin kucagindan ayrilmayan, 1siktan kagan,bu ozelliklerin-
den dolay1 utangac yapida olduklar: diisiiniilen cocuklardir.
Ancak dikkatli bir gozlemle bebeklerin goziinde normal dig1 2
onemli bulgu tespit edilebilir: goziin normalden biiyiik yapis1
(buftalmus) korneanin gri-beyazimsi goriinimii nedeniyle goz
renginin ve g6z bebeginin iyi se¢ilememesi.

Buftalmus (6kiiz gozii): En dikkat ceken bulgudur, 6zellikle
tek tarafli olgularda taninin daha kolay konulmasini saglar.
Gozin biyumesi yasamin ilk 2-3 yili icinde oldukca elastik
skleraya sahip bebek gozlerinde anne karnindan itibaren ar-
tan GIB sonucudur.”® Globun 6n-arka aksinda uzama miyopi
nedeni olabilir. Anatomik sinirlar degismistir, limbus boélgesi
genislemistir (Resim 3).

Konjenital glokom siiphesi duyulan bir bebekte taninin dog-
ru konulabilmesi icin genel anestezi muayenesi sattir. Ciinki
bebeklerde aglamaya bagli intraorbital basing yiikselir. Kisa
muayeneler icin sadece maske anestezisi yeterli iken daha
uzun ve ayrintili muayene gerektiren durumlarda endotrake-
al tip anestezisi gereklidir. Ancak 6 ayin altindaki bebeklerde
bazen ofis ortaminda da degerlendirme yapilabilir (Resim 4).

Genel Anestezi Altinda Muayene: Genel anestezi altinda
yapilacak muayeneler gunlar: icermelidir (Resim 5);

e Goz ic¢i basinc 6lctimi
¢ Santral kornea kalinlik 6l¢imi

¢ On segment muayenesi



86

Resim 1: Bilateral ileri konjenital glokom olgusu (sol- Resim 2: Tek tarafli konjenital glokom olgusu.

da spontan kornea perforasyonu,).

Resim 4: Uyanik bebekte Icare re- Resim 5: Genel anestezi altinda

bound tonometri ile GIB ol¢iimii.  bebek muayenesi.

¢ Kornea capi, seffaflig (6dem?)
e Iris ve pupilla (anormal damarlarin varligi?)

¢ Lens (Peters’ anomalisi, sekil bozukluklari, katarakt mev-
cudiyeti?)

¢ Direkt gonyoskopi

e Oftalmoskopi

¢ Diger muayeneler

e US (Kornea opaksa, arka segment degerlendirmesinde)
¢ Retinoskopi (Yapilabilirse streak retinoskop ile)

Go6z Ici Basmncr Olgiimii: Genel anestezi altinda ya-
pilacak olcimlerde dikkat edilmesi gereken husus tim
anestezik maddelerin GIB iizerinde etkisinin oldugudur.

Konjenital Glokomda Tant ve Ayirict Tant

Resim 3: Buftalmik goriiniim.

Ketamin disinda anestezik ajanlarin cogunun (dahil) GIB tize-
rinde districi etkileri vardir. Tim anestezik maddeler ve
anestezinin seviyesi GIB tizerinde etkilidir. Ornegin Halotan
ile hizli GIB diisiisii goriiliirken, siklopropan ve siiksinil kolin
ile gecici GIB artis1 olabilir. Giiniimiizde hizl etki gostermesi
ve yan etkilerinin az olmasi nedeni ile tercih edilen anestezik
olan Sevofluran, Halotan benzeri GIB etkilesimi gosterir.!!

Genel anesteziklerin GIB diisiiriicii etkilerinden dolayr GIB
6lgiminin anestezi uygulandiktan ilk 2 dakika i¢inde yapil-
mas1 gerekir.”®!112 Schi6tz tonometresi ile yapilan ol¢iimler
okiiler rijidite, kornea kiirvatiri ve kornea capi ile iligkili
bircok hataya neden oldugundan artik tercih edilmemektedir.
Tasinabilir el applanasyon tonometrisi olan Perkins ile ol-
dukea giivenilir GIB ¢lciimleri elde edildigi bildirilmistir. Gii-
nimiizde elektronik tonometrelerden Tono-Pen 2.62 mm?lik
temas alanina sahip oldugu i¢in 3.06 mm?1lik temas alanina
sahip Goldman Applanasyon Tonometresine gore korneada-
ki yiizey patolojilerinden daha az etkilenmektedir.!* En son
uygulamaya giren Icare rebound tonometresi hem yatar hem
oturur pozisyonlarda oldukca hizli tekrarlanabilir ve giiveni-
lir 6l¢ctim sonuclar1 vermektedir (Resim 6).14

Konjenital glokom siiphesi ile GIB degerlendirmesi yapar-
ken bebeklerde normal GIB'nin erigkinlere gore ortalama 5
mmHg daha digiik oldugu akilda tutulmalidir (Tablo 1). Ge-
nel anestezi altinda GIB >15 mmHg ise siipheli, >20 mmHg
ise glokom lehine yorumlanmalidir.!2
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Tablo 1: Bebeklerde yasa gire normal GIB degerleri.
Yas Minimum GIB (mmHG) Maksimum GiB (mmHg)

1 yas alt1 8.4 9.4
1-2yas 94 10.2
2 - 3 yas 10.4 11.1
3 -4yas 10.9 12.0
4 -5yas 11.6 13.1
5-6yas 12.2 14.2

Merkezi Kornea Kalinligi (MKK) Olciimii (Pakimet-
ri): MKKnin GIB olciimlerini etkiledigi bilinmektedir, ka-
lin korneada GIB olciimleri daha yiiksek cikarken ince kor-
nealarda daha diisiik sonuclar elde edilmektedir (Resim 7).
Cocukluk caginda kornea erigkinden biraz daha kalindir (6-
23 ay arasi 540u). 3. yasta normal erigkin degerine ulagir.'®
Baz gelisimsel glokom tiplerinde (6zellikle mikrokornea, aniridi
ve afak glokomlar) kornea daha kalindir.'* Kornea 6demi olan
gozlerde MKK degeri artar, ancak GIB diisiik 6lciiliir. Bu neden-
le eger kornea 6demli ise GIB élciimiinde dikkatli olunmaldar.

Kornea Capi Olciimii: Yeni doganda goziin kollajen lifleri daha
yumusak ve esnektir. GIB artisina bagh olarak skleranmn elas-
tik lifleri genisleyecek ve goziin biiytimesine yol acar (Resim 8).

Resim 6: GAA Icare rebound tonometresi ile
GIB él¢iimii.

Resim 7: MKK olgiimii.

Ocakoglu

Kornea dokusu sklera kadar olmasa da basing artigina kars:
genigleme gosterir. Bu nedenle bebeklerde kornea ¢apinin
biytimesi konjenital glokomun tanis1 yanisira tedavi basari-
sinin takibi i¢in de kiymetli bir parametredir.

Dogumdan ilk 6 aya kadar gecen siirede normal bebekler-

Tablo 2: Bebeklerde yasa gore kornea ¢capt degerleri.

Yas Normal Siipheli
Dogum - 6 ay 9.5-11.5 mm >12 mm
1-2yas 10 - 12 mm >12,5 mm
2 yas usti <12 mm >13 mm

On Segment Muayenesi: Konjenital glokom tanisinda kor-
nea, 6n kamara, iris, pupilla ve lensin dikkatli muayenesi
gereklidir. On segmentin ayrintili olarak degerlendirilmesi
icin operasyon mikroskobu veya elde tasinabilir yarikli lam-
ba mikroskobu kullanilmahdir. On segment muayenesi ile
kornea 6demi, Haabs stria, iriste anormal damarlarin mev-
cudiyeti, pupillanin sekli ve uveal ektropion varligy, iris stro-
masinda atrofi, korektopi, anormal pupilla pozisyonu, lensin
pozisyonu, kornea- lens temasi ve buna baglh kornea opasite-
lerinin varligr (Peters anomalisi) 6ne dogru yer degistirmis
Schwalbe hatti (posterior embriyotokson) varlig: izlenmelidir.

R\ e .:Fi__#

Resim 8: Kornea capt ol¢iimii.
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Kornea Odemi: Baslangicta yiiksek GIB etkisiyle olusan
epitel 6demi seklindedir. G6ze grimsi beyaz renk verir ve go-
zi¢i yapilarinin net olarak gériilmesine engeller (Resim 9).
Bebek agladiginda daha belirginlesir. GIB erken dénemde et-
kin olarak tedavi edilirse 6dem kaybolur ve kornea seffaflagir.
Ancak tedavisiz olgularda ya da yetersiz tedavi sonrasi kronik
endotel 6demine dontisebilir ve bunun sonucu ciddi kornea
skarlar1 (nefelyon, 16kom) olusur. Bu durum konjenital glo-
komda optik sinir hasar1 kadar ciddi gérme kayb1 nedenidir.

Haabs Stria: Goziin artmis basing etkisiyle biiyimesi sadece
sklerada degil ayni zamanda kornea dokusu iizerinde gerilme
yaratir. Kornea elastisitesi sklera kadar fazla olmadig i¢in
olusan geriim etkisiyle Descemet zarinda yirtilmalar olur.
Bu yirtiklarin iyilesmesi yerlerinde ince beyaz cizgiler bira-
kir, ilk kez 1879°da Haab tarafindan goriildiikleri icin de bu
isimle anilirlar.”®1® Haabs strialar1 yatay yerlesimlidir, kiv-
rimhidir ve dogum travmasina bagli olugsan yirtiklarin aksine
limbusa paraleldirler (Resim 10). Kornea merkezine yakin
olduklarinda refraksiyon degisikliklerine (yiiksek astigmatik
degisiklikler) ve ambiyopiye yol acabilirler.

Aksiyel Uzunluk Olciimii: Tk 3 yasta gozii saran dis
tabaka(tunica fibroza) esnektir, GIB artisina baglh olarak goz
kiiresi biiytyebilir. 3-10 yaslar1 arasinda kornea biiyiimesi
durur ancak skleral genigleme devam eder. Goziin 6n arka
ekseninin uzamas1 miyopi ve astigmatizma nedeni olabilir.
Tek tarafli olursa anizometropiye bagl ambliyopi gelisebilir.

Resim 9: Solda kornea odemi.

Resim 10: Haab’s stria.

Konjenital Glokomda Tant ve Ayirict Tant

Basinci kontrol altina alinmig gézlerde 6n arka uzunluk artig:
olmaz, bu nedenle aksiyel uzunluk 6l¢ciimi glokomun takibi
acisindan 6nemlidir.!%2°

On Kamara Acis1 Muayenesi (Direkt Gonyoskopi): On
kamara agisinin incelenmesi patolojinin ciddiyetini saptan-
masinda ve cerrahi tedavinin planlanmasinda 6nemlidir.
Saglikli bir gonyoskopi yapilabilmesi i¢in korneanin sgef-
faf olmasi, genel anetezi altinda ameliyat mikroskobunun
kullanilarak Koeppe, Swann-Jacob ve Barkan gonyolens-
ler ile acinin durumunun ayrintili olarak incelenmesi ge-
rekir (direkt gonyoskopi). Yatar durumda yapilan gonyos-
kopinin oturur pozisyonda ve Goldmann 3 aynali ya da Ze-
iss 4 aynali lensler ile yapilandan farkli 6zellikleri vardir.
Kullanilan ameliyat mikroskobunun basi egilebilir (tilt edile-
bilir) olmalidir. Ameliyat mikroskobu ve hasta bagi muayeneyi
yapacak hekimden 40-45 derece kars1 yone dondiiriilmelidir.

Konjenital glokomlu gézde aginin degerlendirilebilmesi icin
saglikl bir yenidoganin 6n kamara agisinin gorintiminin iyi
bilinmesi gerekir. Yenidogan acisinda iris ve siliyer cisim, en
azindan skleral mahmuz seviyesinde ve genellikle onun geri-
sindedir, acida iris insersiyonu diizdiir, trabekiilum daha genis
ve saydam goziikiir, periferik iris daha incedir (Resim 11).2

Primer konjenital glokomlu gozlerde ise 2 tip a¢1 gérintimi
ile kargilagilabilir.3721.22

.

A

Resim 11: Normal yenidogan acisi gorii-
niimii.
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Tip I Yiiksek Iris Insersiyonu Gozlenen Aci: Iris TM
oniinde diiz olarak yapisik; iris ile Schwalbe hatti1 arasinda
ince, diizensiz iris uzantilarina benzer mezodermal kalintilar;
iris trabekiiliimun icine dogru yerlesiktir. iris ve siliyer cisim,
posteriora dogru hareketini tamamlayamadig: icin trabekiiler
agin posteriorunu ortecek sekilde yerlesim gosterir (Resim 12).

Resim 12: Tip 1 yiiksek iris insersiyonu gosteren agt goriniimii.

Tip IL. Atk Iris Insersiyonu Goézlenen Aci: Acida iris
Schwalbe hatt1 dahil tim a1 elemanlarimi 6rtecek sekilde
yiiksek yapisik; iris plan1 daha asagida olabilir. Her iki tipte
iris trabekiilum 6niinde yapisiktir (Resim 13).

Resim 13: Tip 2 atk: iris insersiyonu gosteren agit gortiniimii.

Optik Disk Degerlendirilmesi (Funduskopi): Goz-
dibi degerlendirilmesi direkt ya da indirekt oftalmosko-
pi ile yapilabilir. Bunun i¢in pupila dilate edilmelidir an-
cak kulanilan midriatik damlalarin goz i¢i basinci tizerin-
de etkili olabilecegi akilda tutulmalidir. Normal bebekte;
pembe optik disk, kiiciik ¢ukurluk c¢/d<0.3 seviyesindedir.

Ocakoglu

Glokomlu bebek goziinde optik disk goriuniimi erigkin glo-
komda gériilen optik disk bulgularindan farklidir. ki disk
aras1 0,3 tzeri cukurluk farki glokomu digiindirmelidir.
Cukurluk merkezi olup, kenarlar1 pembe néroretinal rim ile
cevrilmigtir.?? Sklera kanalinin gerilmesi sonucu ¢ukurlagma
merkezi ve dairesel olarak biiyiir (Resim 14). Bebeklerde bu
goriiniim hizla gelismekle beraber, basarili GIB kontrolii son-
rasinda gerileyebilir.

Resim 14: Konjenital glokomlu gézde optik disk goriiniimii.

Ayirici Tani

Ayiricr tani klinik bulgulara gore yapilmalidir. Epifora-blefa-
rospazm gibi sik goriilen klinik bulgular konjonktivit, dogum-
sal kanal tikaniklig1, kornea-konjonktiva yaralanmalar1 gibi
dogumda ya da erken ¢ocukluk dénemine olusabilecek diger
nedenlere bagli goriilebilir. Ayrim i¢in diger konjenital glo-
kom bulgularinin (Buftalmus, Haab stria vs) varligina bakil-
malidir. Baz ailelerin bebeklerinde iri goz (Megalokornea) bir
hastalik sonucu degil, X’e bagh (resesif) gecisli herediter ne-
denlerden olabilir. Kornea 6demine yol agabilen diger neden-
ler (dogum travmasina baglh descemet yirtigi, bazi metabolik
hastaliklar (sistinozis, Hurler sendromu), CHED sendromu)
arastirilmalhidir. Optik disk ¢ukurlagmasi fizyolojik sartlarda
goriilebilir ya da konjenital disk anomalilerine (Morning glory
sendromu, optik pit vs) bagh olabilir (Resim 15a-d).
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Resim 15: Sol iist konjenital dakriosistit, sol alt X'e bagli resesif me-
galokornea, sag iist dogum travmasina bagl vertikal descemet ¢atla-
S, sag alt optik disk kolobomu.
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