
ÖZ

	 Primer konjenital glokom (PKG) intrauterin hayatta dış 
akım yollarının yeterince gelişmemesi nedeniyle göz içi 
basıncının (GİB) arttığı en sık raslanılan gelişimsel glokom 
tipidir.1,2 Klasik tanı üçlüsü (triad) gözde aşırı sulanma (epi-
fora), ışığa aşırı hassasiyet (fotofobi) ve kapakların sıkıca 
kapatılması (blefarospazm)’dır. Gözde büyüme (buftal-
mus), kornea genişlemesi (megalokornea) ve bulanıklığı, 
Descemet zarındaki yırtıklar (Haabs striae) artmış GİB so-
nucudur.1,3,4 Bu yazıda PKG’un kliniği ve tanı yöntemleri ile 
ayırıcı tanısı anlatılmıştır.

Anahtar Kelimeler: Gelişimsel glokom, primer konjenital glo-
kom, buftalmus, megalokornea, haabs striae.

ABSTRACT

	 Primary congenital glaucoma is the most common form 
of developmental glaucomas, which has an isolated mal-
development of the outflow pathways. Epiphora (excessive 
tearing), photophobia (hypersensitivity to light), and bleph-
arospasm (squeezing of the eyelids) are the classic triad 
of PCG. Buphthalmus, corneal enlargement and clouding 
and tears in Descemet’s membran (Haab’s striae) result 
from elevated intraocular pressure. In this paper, the clin-
ics, the diagnostic methods and the differential diagnosis 
of PCG is described.

Key Words: Developmental glaucoma, primary congenital 
glaucoma, buphthalmus, megalocorneae, haabs striae.
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Resim 4: Ciddi kornea ödemi ve korneada skarlaşma.

PRİMER KONJENİTAL GLOKOM (PKG)

En sık rastlanılan gelişimsel glokom tipidir.  Primer 
infantil glokom terimi ile ayni anlamı ifade eder. Geli-
şimsel glokomların büyük çoğunluğunu oluşturur. Gö-
rülme sıklığı 1:10.000 canlı doğumdur. 

Bu grupta en fazla görülen anomali tipi “İzole tra-
bekülodisgenezis” tir. Bu anomalide  GİB artışının tek 
nedeni trabeküler ağörgüsünde gelişim bozukluğudur 
(Resim 1). Göz ve eklerinde GİB artışına neden olabile-
cek başka anomali görülmez.1,2 

Primer konjenital glokomda genellikle her iki göz 
birlikte etkilenir ama ciddiyet farklı olabilir (Resim 2). 
Tek taraflı hastalık sıklığı %25-30’dır. Erkek bebekler 
kızlardan biraz daha fazla etkilenirler (3:2).4,5

Konjenital Glokom-İlk Tanı?

İlk tanı genellikle bebekle ilk kez karşılaşan kadın-
doğum uzmanı, yeni doğan uzmanı, ya da hasta yakın-
ları tarafından konulur. 

İlk tanı zamanı; doğumda, yaşamın ilk birkaç haf-
tası veya ilk birkaç yılı içinde (en sık), veya nadiren daha 
sonraki yaşlarda olabilir. Tanı konulduğu zamana göre 
adlandırılabilir. 

Eğer klinik belirtiler doğumda görülüyorsa yenido-
ğan tipi, ilk 2-3 yaş içinde ortaya çıkarsa infantil tip 
veya erken çocukluk ve genç adolesan döneminde tes-
pit edilirse juvenil tip olarak adlandırılır.  Klinik belirti-
ler, hastalığın ortaya çıkış zamanı ile yakın ilişkilidir.3,6

Hangi Belirtilerden Şüphelenilmelidir?

Konjenital glokomun temel belirtileri şunlardır;

1. Fotofobi (ışığa aşırı duyarlılık),

2. Epifora (aşırı sulanma),

3. Blefarospazm (özellikle gün ışığında),

Bu klasik üçlü (triad) yüksek GİB sonucu kornea 
epitelindeki ödemin gözde oluşturduğu irritasyona bağ-
lıdır.

Diğer konjenital glokom bulguları arasında;

1. Bebeklerin sık sık gözlerini ovuşturmaları,

2. Konjonktivite benzer kızarık gözler,

3. Büyük, iri göz (Buftalmus),

4. Korneanın grimsi beyaz görünümü sayılabilir.

Buftalmus

Elastik skleraya sahip bebek gözlerinde intrauterin 
yaşamdan itibaren artan GİB sonucu göz küresinde bü-
yüme olur (Resim 3). Anatomik sınırlar değişikliğe uğ-
ramıştır. Ön kamara derinleşir, kornea skleral bileşke 
genişler. Gözün ön arka ekseni (ÖAE) uzar (Bu uzama-
ya bağlı olarak buftalmik gözlerde miyopi görülebilir). 

Eğer etkin GİB düşüşü sağlanabilirse gözün ön 
arka ekseninde 0.5-1 mm’lik azalma görülebilir. Yük-
sek GİB, ilk 2-3 yıl (kimi yazarlara göre 4-5 yıl) içinde 
gözü büyütebilir. 

Resim 1: PKG’da ön kamara açısı (histolojik görünüm).

Resim 2: PKG’da bilateral buftalmus.

Resim 3: PKG’lu bebek gözünde buftalmik görünüm.
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Bu nedenle bu dönemde teşhis klinik bulgulardan 
faydalanılarak kolayca konulabilir.6-8 Ancak daha ileri 
yaşlarda sklera sertliği erişkin seviyesine ulaşacağı için 
artmış GİB göz küresinde büyüme yapmaz. 

İleri yaşlarda  teşhis için  gonyoskopik bulgulardan 
faydalanılır.9

Kornea Bulanıklığı (Ödemi)

PKG’da yüksek GİB sonucunda başlangıçta “kor-
nea epitel ödemi” görülür. Bebeğin iris rengi ve ön ka-
mara ayrıntıları rahat seçilemez. Kornea ödemi özellikle 
bebek ağlarken barizleşir (GİB artışına bağlı). 

Nadiren, endotel ve descemet zarındaki korneanın 
gerilimi sonucu oluşacak yırtığa bağlı olarak ani kornea 
bulanıklığı görülebilir.

Uygun GİB kontrolü yapılırsa ödemli kornea şef-
faflaşır.4-6 Ancak tedavisiz bırakılan ya da yeterli GİB 
düşüşü sağlanamayan gözlerde kalıcı stroma ödemi, 
düzensiz korneal astigmatizma ve ilerleyici skarlaş-
ma gelecekte görme azalmasında önemli rol oynarlar  
(Resim 4).

İlave Bulgular

Göz küresinin genişlemesi sonucu (GİB yüksek ol-
sun olmasın) üst kapak venlerinde dilatasyon (Resim 
5) ve yaşlılarda görülen arcus senilis benzeri-özellikle 
üst limbusta daha belirgin- soluk, yarımay ay tarzında 
üzerinde ince vasküler yapıların olduğu bir oluşum (ön 
embriyotokson) görülebilir (Resim 6).9,10

Konjenital Glokomda Tanı

Uyanık durumda bebeklerde ağlamaya bağlı ola-
rak intrakraniyel ve intraorbital basınç yükselir. Bu ne-
denle konjenital glokom şüphesi duyulan her bebekte 
gözlerin ayrıntılı değerlendirilmesi ancak “genel anes-
tezi” (GA) altında yapılır. 

Kısa muayenelerde sadece IV ve maske anestezisi 
yeterli iken daha uzun ve ayrıntı gerektiren durumlarda 
endotrakeal tüp ile anestezi gerekir (Resim 7-8). Ayrıntılı 
kornea ve ön segment kontrolü için mutlaka operasyon 
mikroskobu veya el mikroskobu kullanılmalıdır.4,7,10

Genel Anestezi Muayenesi

GA altında bebeklerde yapılması gereken göz mua-
yeneleri ve sırası şöyle olmalıdır; 

1. GİB ölçümü (anestezinin ilk birkaç dakikası içinde 
yapılmalıdır) 

2. Ön segment muayenesi 

Kornea çapının ve kalınlığının ölçümü,

Kornea şeffaflığı değerlendirilmesi

Haab’s stria varlığı değerlendirmesi

3. Direkt gonyoskopi (Sekonder glokomlardan ayırım)

Resim 6: Ön embriyotokson.

Resim 5: PKG’lu gözde üst kapak venlerinde dilatasyon.

Resim 7,8: PKG’lu çocuklarda maske anestezisi altında muayene.

7 8
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4. Oftalmoskopi (Optik sinir hasarının değerlendirilmesi) 

5. Diğer muayeneler 

Pakimetri  

Retinoskopi (Yapılabilirse streak retinoskop ile)

USB-US (Kornea opaksa, ön ve arka segment yapı-
larının değerlendirmesinde yardımcı olabilir).

GİB Ölçümü

Bebeklerde uygulanan anestezi tekniği ve kullanı-
lan tonometre tipi GİB ölçümünde önemli etkiye sahip-
tir. Tüm anestezik maddeler ve anestezinin seviyesi GİB 
üzerinde etkilidir. Örneğin Halotan ile hızlı GİB düşüşü 
görülürken, siklopropan ve süksinil kolin ile geçici GİB 
artışı olabilir. 

Ketamin etkisi tartışmalıdır (GİB artabilir veya aza-
labilir). Son zamanlarda sıklıkla tercih edilen anestezik 
olan Sevofluran, Halotan benzeri GİB etkileşimi göste-
rir. Bu nedenle genel anestezinin erken döneminde öl-
çüm gereklidir.11 

On beş günlüğe kadar olan yeni doğanlarda GA 
verilmeksizin GİB ölçümleri yapılabilir. 

Bebeklerde “Yaşa Göre” Normal Gib Değerleri

Bebeklerde normal GİB genel anestezi etkisi ol-
maksızın bile erişkinlere göre yaklaşık 5 mmHg daha 
düşüktür. 

Bu nedenle genel anestezi altında 15 mmHg ve 
üstü GİB şüpheli, 20 mmHg ve üstü “tanısal değer” ola-
rak kabul edilebilir.12

Tablo 2: PKG’lu gözlerde ÖKA tipi, ön arka eksen (ÖAE) uzun-
luğu ve kornea çapına göre cerrahi yöntem seçimi.

Tip I ÖKA Tip II ÖKA

Patolojik mezodermal kalıntı+ Bariz yüksek iris yapışıklığı+

ÖAE uzunluğu<23 mm ÖAE uzunluğu>23 mm

Kornea çapı<13 mm Kornea çapı>13 mm

Tercihan trabekülotomi 
ya da Gonyotomi

Kombine cerrahi 
(Trabekülotomi+trabekülektomi)

Resim 9: Çocuklarda GİB ölçüm yöntemleri.

Tablo 1: Bebek ve çocuklarda GA altında ölçülen GİB üst ve 
alt değerleri (mmHg).

Yaş En düşük GİB (mmHg) En yüksek GİB (mmHg)

1 yaş altı 8.4 9.4

1-2 yaş 9.4 10.2

2-3 yaş 10.4 11.1

3-4 yaş 10.9 12.0

4-5 yaş 11.6 13.1

5-6 yaş 12.2 14.2

Self Tonometre: Ocutome

Tonopen

Goldmann aplanasyon tonometresi

İ-care tonometre
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Tonometre Seçimi

Schiotz tonometresi ile yapılan  GİB ölçümleri; okü-
ler sertlik, kornea kurvatürü ve kornea çapı. ile ilişkili 
sayısız hataya yol açar.13 Bu nedenlerle bebeklerde GİB 
ölçümünde Schiotz tonometresi tercih edilmemelidir. 

Perkins el tonometresi veya günümüzde pratiğimi-
ze girmiş olan elektronik tonometreler (Tonopen-İcare) 
tercih edilmelidir.14,15 

Anestezi altında ameliyat odasına getirilen biomik-
roskoba monte Goldmann aplanasyon tonometresi ile 
de zor da olsa ölçümler yapılabilir. Daha büyük çocuk-
larda ev tipi tonometreler kullanılabilir,16 aileler bu ko-
nuda eğitilebilir (Resim 9). 

Kornea Çapı Ölçümü

İki-5 aylık çocuklarda normal kornea çapı 9-9.5 
mm’dir. 5-6 aylık çocukların çoğunluğunda ise yaklaşık 
11 mm civarında ölçülür. Eğer yatay kornea çapı 11.5 
mm üzerinde ise dikkat çekmelidir. 1 yaş içindeki bir 
çocukta 12 mm üzerinde kornea çapı PKG için kuvvetli 
şüphe kabul edilir (Resim 10).4,5,7

Haab’s Striae

İntrauterin yaşamda artmaya başlayan GİB sadece 
sklerayı etkilemez ayni zamanda kornea üzerinde ger-
me etkisi yapar. 

Sklera kadar elastik olmayan kornea endoteli ve 
Descemet zarı bu gerilime dayanamaz ve bu tabakalar-
da yırtıklar oluşur. 

Bu yırtıklar ilk kez 1863’de Haab tarafından gö-
rülüp tanımlanmıştır bu nedenle Haab’s striae adı ve-
rilmiştir. Haab striaları kornea merkezinde genellikle 
yatay ve çizgisel, kenarlarda ise  limbusa paralel ya da 
eğrisel görünümlü olurlar. 

İyileştikleri zaman yerlerinde görmeyi etkileyen ve 
astigmatik kornea değişiklikleri yapabilen çizgisel izler 
bırakırlar (Resim 11-12).4,9,10

Direkt Gonyoskopi

Bebeklerde ön kamara açısı (ÖKA) nın muayenesi 
için çeşitli gonyolensler ile birlikte ameliyat veya el mik-
roskobu kullanılabilir (Resim 13). İzole trabekülodisge-
nezis sonucu oluşan konjenital glokomun etyopatoge-
nezini iyi anlayabilmek ve özellikle ileri yaşlarda tanıyı 
daha rahat koyabilmek için gonyoskopi çok değerli bir 
muayenedir. 

Normal yenidoğanda ÖKA’sında, iris sklera mah-
muzunun gerisinde -düz olarak-yapışıktır, zamanla bi-
raz geriye eğimlenir. Trabekülum erişkinlerden daha 
geniş ve daha saydam gözükür.Trabekülum az pig-
mentlidir. Periferik iris daha incedir.1,8

Resim 11,12: Kornea’da Haab’s çizgileri.

Resim 10: PKG’da kornea çapı ölçümü.

11 12
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PKG’lu Bebek Gözlerinde ÖKA

Primer konjenital glokom patogenezinde uzun za-
man ön planda kabul görmüş olan ön kamara açısı 
üzerinde dışa akımına engel bir zar örtüsü (Barkan zarı) 
mevcudiyetine dayalı teori günümüzde geçersizdir. Ön 
kamara açısını örten histolojik olarak kanıtlanmış bir 
membran yoktur.1 

PKG’lu gözlerde ÖKA’sında temel görünüm “iris 
trabekülum içine doğru önde yerleşik” olmasıdır. Tra-
bekülum normalden geniş ve saydam görünümlüdür.2,8 
PKG’lu gözlerde gonyoskopik olarak iki tip ÖKA varlı-
ğından sözedilebilir: 

Tip 1 açı görünümünde iris trabekülum önünde düz 
olarak yapışıktır; iris ile Schwalbe hattı arasında ince, 
düzensiz iris uzantılarına benzer mezodermal kalıntılar 
vardır (Resim 14).

Tip II açı görünümünde açıda iris Schwalbe hat-
tı dahil tüm açı elemanlarını örtecek şekilde yüksek 
yapışık; iris planı daha aşağıda olabilir (atkı iris),  
(Resim 15).

Her iki tipte de iris trabeküler ağörgüsünün önünde 
yapışıktır.8,10 PKG’lu bebeklerde ön kamara açısı tipine 
ve gözün ön arka aksiyel uzunluğuna  göre uygulana-
cak cerrahi yöntemler belirlenebilir.18,19

Oftalmoskopi

Gözdibi ve optik disk tetkiki direkt yada indirekt 
oftalmoskopi ile yapılabilir. Optik disk muayenesi sıra-
sında GİB ölçümü de yapılacaksa sikloplejikler kullanı-
larak pupilla  dilate edilmemelidir. 

Çünkü sikloplejik etki ile GİB artabilir. Pupilla dila-
tasyonu için %0.5 tropicanamid (%1’i sikloplejik etkili), 
%2.5 fenilefrine kullanılabilir.

Konjenital Glokomlu Gözlerde Optik Disk

Bebekler gözlerinde optik diskte glokoma bağlı 
görünüm erişkin glokomlarında görülen optik disk bul-
gularından farklıdır.20 Glokomatöz bebek optik diskleri;

1. Genellikle yuvarlak, kenarları dik, merkezi çukurlu-
ğun etrafı pembe renkli NRR ile çevrilmiştir.

2. Muhtemelen sklera kanalının gerilmesinden ötürü 
çukurlaşma dairesel olarak büyüme eğilimindedir (Re-
sim 16).

3. Bebeklerde bu görünüm hızla gelişmekle beraber, 
başarılı GİB kontrolü sonrasında gerileyebilir. 

Ancak uzun süren olgularda ve daha büyük ço-
cuklarda NRR’de geri dönüşsüz incelme ve çentikleşme  
görülür.21,22

Ayırıcı Tanı

Primer konjenital glokom diğer gelişimsel glokom-
lardan ve glokoma benzer klinik bulgular verebilen 
hastalıklardan mutlaka ayrılmalıdır. 

Bulgular ve klinik belirtilere göre yapılacak ayı-
rıcı tanıda dikkat edilecek tablolar şunlar olmalıdır  
(Resim 17-22); 

Resim 13: Gonyolens ile bebeklerde ÖKA muayenesi.

Resim 14,15: Tip 1 ve Tip 2 ÖKA görünümleri.

14

15

Resim 16: PKG’lu bebekte optik disk görünümü.
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1. Epifora-Blefarospazm

Konjonktivit, doğumsal kanal tıkanıklığı (Resim 17)

Kornea-konjonktiva yaralanmaları

2. Megalokornea

X’e bağlı (resesif) megalokornea görünümü (Resim 18) 

Aksiyal miyopi

3. Descemet yırtığı 

Doğum travmasına bağlı (genellikle dikey yırtıklar) 
(Resim 19)

4. Kornea ödemi

Metabolik hastalıklar (Resim 20)

CHED sendromu (aşırı kalın kornea)

5. Optik disk çukurlaşması

Fizyolojik çukurluk 

Konjenital disk anomalileri

Muayene Bulgularının Değerlendirilmesi

Birçok vakada, klinik bulgular ve GAA muayene 
bulguları (Buftalmus, GİB yüksekliği, kornea değişiklik-
leri, optik disk görünümü) PKG tanısını rahatça koydu-
rur ve cerrahi kararı alınabilir.3,9,12,21

Ancak; 

1. GİB normal diğer bulgular mevcut ise; 

GA muayenesi sırasında GİB aşırı düşmüş olabilir.

2. GİB yüksek ancak buftalmus ve optik disk değişiklik-
leri tipik değilse veya yoksa; GA muayenesi 3-4 hafta 
sonra tekrarlanmalı ve teşhisten kesin emin olunmalıdır.

Resim 17-20: PKG’un ayırıcı tanısına giren bebeklik dönemi göz hastalıkları.
Konjenital dakriosistit (17); X’e bağlı resesif megalokornea (18); Doğum travmasına bağlı descemet yırtığı (19); Sistinozise bağlı 
kornea ödemi (20).

17

19

18

20
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