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Congenital Glaucoma; The Clinics-Diagnosis
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ABSTRACT

Primer konjenital glokom (PKG) intrauterin hayatta dig
akim yollarinin yeterince gelismemesi nedeniyle géz igi
basincinin (GIB) arthgi en sik raslanilan gelisimsel glokom
tipidir.!2 Klasik tani G¢lisi (triad) gézde asirn sulanma (epi-
fora), 1s1§a asin hassasiyet (fotofobi) ve kapaklarin sikica
kapatlmasi (blefarospazm)’dir. Gézde biyime (buftal-
mus), kornea geniglemesi (megalokornea) ve bulanikhigs,
Descemet zarindaki yirtiklar (Haabs striae) artmis GIB so-
nucudur.'?# Bu yazida PKG'un klinigi ve tani yéntemleri ile
ayirici tanisi anlahlmigtir.

Anahtar Kelimeler: Gelisimsel glokom, primer konjenital glo-

kom, buftalmus, megalokornea, haabs strice.

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 tfears 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 1: PKG'da 6n kamara agisi (histolojik géronim).

PRIMER KONJENITAL GLOKOM (PKG)

En sik rastlanilan gelisimsel glokom tipidir. Primer
infantil glokom terimi ile ayni anlami ifade eder. Geli-
simsel glokomlarin buyiuk cogunlugunu olusturur. Gé-
rolme sikligi 1:10.000 canli dogumdur.

Bu grupta en fazla gérilen anomali tipi “izole tra-
bekilodisgenezis” tir. Bu anomalide GIB artiginin tek
nedeni trabekiler agérgiusinde gelisim bozuklugudur
(Resim 1). Géz ve eklerinde GIB artigina neden olabile-
cek baska anomali gérilmez.'?

Primer konjenital glokomda genellikle her iki géz
birlikte etkilenir ama ciddiyet farkl olabilir (Resim 2).
Tek tarafli hastalk sikhigi %25-30"dir. Erkek bebekler
kizlardan biraz daha fazla etkilenirler (3:2).4°

Konjenital Glokom-ilk Tani?

ilk tani genellikle bebekle ilk kez karsilasan kadin-
dogum uzmani, yeni dogan uzmani, ya da hasta yakin-
lari tarafindan konulur.

ilk tani zamani; dogumda, yasamin ilk birkag haf-
tasi veya ilk birkag yili iginde (en sik), veya nadiren daha
sonraki yaslarda olabilir. Tani konuldugu zamana gére
adlandinlabilir.

=

Resim 3: PKG'lu bebek gézinde buftalmik gérinim.

Resim 2: PKG'da bilateral buftalmus.

Eger klinik belirtiler dogumda gériliyorsa yenido-
gan tipi, ilk 2-3 yas icinde ortaya cikarsa infantil tip
veya erken cocukluk ve geng adolesan déneminde tes-
pit edilirse juvenil tip olarak adlandirilir. Klinik belirti-
ler, hastaligin ortaya cikis zamani ile yakin iligkilidir.3¢

Hangi Belirtilerden Siphelenilmelidir?
Konjenital glokomun temel belirtileri sunlardir;
1. Fotofobi (1siga agiri duyarhhk),
2. Epifora (agin sulanma),
3. Blefarospazm (ézellikle gin 1s1§inda),

Bu klasik Gclt (triad) yiksek GIB sonucu kornea
epitelindeki 6demin gézde olusturdugu irritasyona bag-

hdir.
Diger konijenital glokom bulgulari arasinda;
1. Bebeklerin sik sik gézlerini ovugturmalari,
2. Konjonktivite benzer kizark gézler,
3. Buyuk, iri géz (Buftalmus),
4. Korneanin grimsi beyaz gérinima sayilabilir.
Buftalmus

Elastik skleraya sahip bebek gézlerinde intrauterin
yasamdan itibaren artan GiB sonucu géz kiresinde bi-
yUme olur (Resim 3). Anatomik sinirlar degisiklige ug-
ramigtr. On kamara derinlesir, kornea skleral bileske
genisler. Gézin 6n arka ekseni (OAE) uzar (Bu uzama-
ya bagli olarak buftalmik gézlerde miyopi gérilebilir).

Eger etkin GIB dususi saglanabilirse gézin én
arka ekseninde 0.5-1 mm’lik azalma gérulebilir. Yik-
sek GIB, ilk 2-3 yil (kimi yazarlara gére 4-5 yil) icinde
g6zU biyutebilir.

Resim 4: Ciddi kornea édemi ve korneada skarlagma.
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Resim 5: PKG'lu gézde Ust kapak venlerinde dilatasyon.

Bu nedenle bu dénemde teghis klinik bulgulardan
faydalanilarak kolayca konulabilir.6® Ancak daha ileri
yaslarda sklera sertligi erigkin seviyesine ulasacagi icin
artmig GIB géz kiresinde biuyime yapmaz.

lleri yaslarda teshis icin gonyoskopik bulgulardan
faydalanihr.”

Kornea Bulanikhg: (Odemi)

PKG'da yiksek GIiB sonucunda baslangicta “kor-
nea epitel ddemi” gérilir. Bebegin iris rengi ve én ka-
mara ayrintilar rahat secilemez. Kornea ddemi ézellikle
bebek aglarken barizlesir (GIB artisina bagh).

Nadiren, endotel ve descemet zarindaki korneanin
gerilimi sonucu olusacak yirtiga bagli olarak ani kornea
bulanikhgr gérulebilir.

Uygun GIB kontrolt yapilirsa édemli kornea sef-
faflagir.¢ Ancak tedavisiz birakilan ya da yeterli GIB
dUsUsU saglanamayan gézlerde kalici stroma édemi,
dizensiz korneal astigmatizma ve ilerleyici skarlag-
ma gelecekte gérme azalmasinda énemli rol oynarlar
(Resim 4).

llave Bulgular

Gz kiresinin genislemesi sonucu (GIB yiksek ol-
sun olmasin) Ust kapak venlerinde dilatasyon (Resim
5) ve yaslilarda gérilen arcus senilis benzeri-6zellikle
Ust limbusta daha belirgin- soluk, yarimay ay tarzinda
Uzerinde ince vaskUler yapilarin oldugu bir olugum (6n
embriyotokson) gérulebilir (Resim 6).71°

Resim 7,8: PKG'lu cocuklarda maske anestezisi allinda muayene.

Resim 6: On embriyotokson.

Konjenital Glokomda Tani

Uyanik durumda bebeklerde aglamaya baglh ola-
rak intrakraniyel ve intraorbital basing yikselir. Bu ne-
denle konjenital glokom sUphesi duyulan her bebekte
gdzlerin ayrintili degerlendirilmesi ancak “genel anes-
tezi” (GA) altinda yapihr.

Kisa muayenelerde sadece IV ve maske anestezisi
yeterli iken daha uzun ve ayrinti gerektiren durumlarda
endotrakeal tip ile anestezi gerekir (Resim 7-8). Ayrintili
kornea ve én segment kontroli icin mutlaka operasyon
mikroskobu veya el mikroskobu kullanilmalidir.47:10

Genel Anestezi Muayenesi

GA altinda bebeklerde yapilmasi gereken géz mua-
yeneleri ve sirasi sdyle olmalidir;

1. GIB 8lctmi (anestezinin ilk birkag dakikasi icinde
yapilmalidir)

2. On segment muayenesi
Kornea capinin ve kalinliginin 8l¢imu,
Kornea seffafligr degerlendirilmesi

Haab's stria varligi degerlendirmesi

3. Direkt gonyoskopi (Sekonder glokomlardan ayirim)
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Tablo 1: Bebek ve cocuklarda GA altinda &l¢ilen GIB ust ve
alt degerleri (mmHg).

Yas En disik GIB (mmHg) En yiksek GIB (mmHg)

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

4. Oftalmoskopi (Optik sinir hasarinin degerlendirilmesi)
5. Diger muayeneler

Pakimetri

Retinoskopi (Yapilabilirse streak retinoskop ile)

USB-US (Kornea opaksa, én ve arka segment yapi-
larinin degerlendirmesinde yardimcai olabilir).

GiB Olcumi

Bebeklerde uygulanan anestezi teknigi ve kullani-
lan tonometre tipi GIB lcuminde énemli etkiye sahip-
tir. Tom anestezik maddeler ve anestezinin seviyesi GIiB
uzerinde etkilidir. Ornegin Halotan ile hizl GIB dusisi
gorolurken, siklopropan ve siksinil kolin ile gecici GIB
arhigi olabilir.

Self Tonometre: Ocutome

_ o
Tonopen

Resim 9: Cocuklarda GIB &lgim yéntemleri.

-~

i-care tonometre

Tablo 2: PKG'lu gézlerde OKA tipi, én arka eksen (OAE) uzun-
lugu ve kornea capina gére cerrahi yéntem secimi.

Tip | OKA Tip I OKA

Patolojik mezodermal kalinti+ Bariz yiksek iris yapigikhgi+
OAE uzunlugu<23 mm OAE uzunlugu>23 mm
Kornea ¢capi<13 mm Kornea ¢api>13 mm

Kombine cerrahi
(Trabekilotomi+trabekilektomi)

Tercihan trabekilotomi
ya da Gonyotomi

Ketamin etkisi tartismalidir (GIiB artabilir veya aza-
labilir). Son zamanlarda siklikla tercih edilen anestezik
olan Sevofluran, Halotan benzeri GiB etkilesimi géste-
rir. Bu nedenle genel anestezinin erken déneminde &l-
cum gereklidir.”

On bes ginlige kadar olan yeni doganlarda GA
verilmeksizin GIB &lcumleri yapilabilir.

Bebeklerde “Yasa Gére” Normal Gib Degerleri

Bebeklerde normal GIB genel anestezi etkisi ol-

maksizin bile erigkinlere gére yaklasik 5 mmHg daha
dusktor.

Bu nedenle genel anestezi altinda 15 mmHg ve
Ustu GIB sUpheli, 20 mmHg ve Usti “tanisal deger” ola-
rak kabul edilebilir.'2

F -‘ﬂ""l
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Resim 10: PKG'da kornea ¢api 8lgima.

Tonometre Secimi

Schiotz tonometresi ile yapilan GIB 8lcimleri; oki-
ler sertlik, kornea kurvatiri ve kornea capr. ile iligkili
sayisiz hataya yol acar.’® Bu nedenlerle bebeklerde GiB
8l¢mUnde Schiotz tonometresi tercih edilmemelidir.

Perkins el tonometresi veya ginimizde pratigimi-
ze girmis olan elektronik tonometreler (Tonopen-lcare)
tercih edilmelidir.’*'?

Anestezi altinda ameliyat odasina getirilen biomik-
roskoba monte Goldmann aplanasyon tonometresi ile
de zor da olsa élcumler yapilabilir. Daha bUyUk ¢ocuk-
larda ev tipi tonometreler kullanilabilir,'® aileler bu ko-
nuda egitilebilir (Resim 9).

Kornea Capi Olcimi

iki-5 aylik cocuklarda normal kornea capi 9-9.5
mm’dir. 5-6 aylk cocuklarin cogunlugunda ise yaklagik
11 mm civarinda élctlir. Eger yatay kornea ¢api 11.5
mm Uzerinde ise dikkat ¢cekmelidir. 1 yag icindeki bir
cocukta 12 mm Gzerinde kornea ¢api PKG icin kuvvetli
sUphe kabul edilir (Resim 10).4>7

Haab’s Striae

intrauterin yasamda artmaya baslayan GIiB sadece
sklerayi etkilemez ayni zamanda kornea Gzerinde ger-
me etkisi yapar.

Resim 11,12: Kornea'da Haab's cizgileri.

Sklera kadar elastik olmayan kornea endoteli ve
Descemet zari bu gerilime dayanamaz ve bu tabakalar-
da yirtiklar olusur.

Bu yirtiklar ilk kez 1863'de Haab tarafindan gé-
rolUp tanimlanmigtir bu nedenle Haab's strice adi ve-
rilmistir. Haab strialari kornea merkezinde genellikle
yatay ve cizgisel, kenarlarda ise limbusa paralel ya da
egrisel gérunimlu olurlar.

lyilestikleri zaman yerlerinde gérmeyi etkileyen ve
astigmatik kornea degisiklikleri yapabilen ¢izgisel izler
birakirlar (Resim 11-12).49.10

Direkt Gonyoskopi

Bebeklerde &n kamara agisi (OKA) nin muayenesi
icin cesitli gonyolensler ile birlikte ameliyat veya el mik-
roskobu kullanilabilir (Resim 13). izole trabekilodisge-
nezis sonucu olusan konjenital glokomun etyopatoge-
nezini iyi anlayabilmek ve dzellikle ileri yaglarda taniyi
daha rahat koyabilmek icin gonyoskopi ¢ok degerli bir
muayenedir.

Normal yenidoganda OKA’sinda, iris sklera mah-
muzunun gerisinde -dUz olarak-yapigiktir, zamanla bi-
raz geriye egimlenir. Trabekilum erigkinlerden daha
genis ve daha saydam gézikir.Trabekilum az pig-
mentlidir. Periferik iris daha incedir.'®
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Resim 13: Gonyolens ile bebeklerde OKA muayenesi.

PKG’lu Bebek Gézlerinde OKA

Primer konjenital glokom patogenezinde uzun za-
man én planda kabul gérmis olan én kamara agisi
Uzerinde disa akimina engel bir zar 6rtUs0 (Barkan zari)
mevcudiyetine dayali teori ginimizde gecersizdir. On
kamara agisini érten histolojik olarak kanitlanmig bir
membran yoktur.!

PKG'lu gézlerde OKA’sinda temel géronim “iris
trabekUlum icine dogru 6nde yerlesik” olmasidir. Tra-
bekilum normalden genis ve saydam géronimlodir.28
PKG'lu gézlerde gonyoskopik olarak iki tip OKA varli-
gindan sézedilebilir:

Tip 1 ac1 gériniminde iris trabekilum dniinde diz
olarak yapigiktir; iris ile Schwalbe hatti arasinda ince,
dizensiz iris uzantilarina benzer mezodermal kalintilar
vardir (Resim 14).

Tip Il agi gériniminde acida iris Schwalbe hat-
fi dahil ttm ag¢i elemanlarini értecek sekilde yuksek
yapisik; iris plani daha asagida olabilir (atki iris),
(Resim 15).

Resim 16: PKG'lu bebekte optik disk gérinimu.

Resim 14,15: Tip 1 ve Tip 2 OKA géronomleri.

Her iki tipte de iris trabekiler agérgisinin éninde
yapistktir.819 PKG'lu bebeklerde én kamara agisi tipine
ve gézin 6n arka aksiyel uzunluguna gére uygulana-
cak cerrahi yéntemler belirlenebilir.’®1?

Oftalmoskopi

Gozdibi ve optik disk tetkiki direkt yada indirekt
oftalmoskopi ile yapilabilir. Optik disk muayenesi sira-
sinda GIB 8lcomi de yapilacaksa sikloplejikler kullani-
larak pupilla dilate edilmemelidir.

Cunki sikloplejik etki ile GIB artabilir. Pupilla dila-
tasyonu icin %0.5 tropicanamid (%11 sikloplejik etkili),
%2.5 fenilefrine kullanilabilir.

Konjenital Glokomlu Gézlerde Optik Disk

Bebekler gozlerinde optik diskte glokoma bagli
gdrunum erigkin glokomlarinda gérulen optik disk bul-
gularindan farkhdir.?’ Glokomatéz bebek optik diskleri;

1. Genellikle yuvarlak, kenarlari dik, merkezi gukurlu-
gun etrafi pembe renkli NRR ile cevrilmigtir.

2. Muhtemelen sklera kanalinin gerilmesinden &t0ri
cukurlagsma dairesel olarak biyime egilimindedir (Re-
sim 16).

3. Bebeklerde bu gérinim hizla gelismekle beraber,
basarili GIB kontrolU sonrasinda gerileyebilir.

Ancak uzun suren olgularda ve daha biytk co-
cuklarda NRR'de geri déniugsiz incelme ve gentiklesme
gorulur.2122

Ayiric Tani

Primer konjenital glokom diger gelisimsel glokom-
lardan ve glokoma benzer klinik bulgular verebilen
hastaliklardan mutlaka ayrilmalidir.

Bulgular ve klinik belirtilere gére yapilacak ayi-
rict tanida dikkat edilecek tablolar sunlar olmalidir
(Resim 17-22);
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Resim 17-20: PKG'un ayirici tanisina giren bebeklik dénemi géz hastaliklari.
Konijenital dakriosistit (17); X'e bagli resesif megalokornea (18); Dogum travmasina baglh descemet yirhgi (19); Sistinozise bagh
kornea 6demi (20).

1. Epifora-Blefarospazm
Konjonktivit, dogumsal kanal tikanikhgi (Resim 17)
Kornea-konjonktiva yaralanmalari

2. Megalokornea
X'e bagh (resesif) megalokornea gérinimi (Resim 18)
Aksiyal miyopi

3. Descemet yirtidi

Dogum travmasina bagli (genellikle dikey yirtiklar)
(Resim 19)

4. Kornea édemi
Metabolik hastaliklar (Resim 20)

CHED sendromu (asiri kalin kornea)

5. Optik disk cukurlagmasi
Fizyolojik cukurluk
Konjenital disk anomalileri
Muayene Bulgularinin Degerlendirilmesi

Bircok vakada, klinik bulgular ve GAA muayene
bulgular (Buftalmus, GIB yiksekligi, kornea degisiklik-
leri, optik disk gértnimu) PKG tanisini rahatca koydu-
rur ve cerrahi karari alinabilir.3912.21

Ancak;
1. GIB normal diger bulgular mevcut ise;
GA muayenesi sirasinda GIB agir dosmis olabilir.

2. GIB yuksek ancak buftalmus ve optik disk degisiklik-
leri tipik degilse veya yoksa; GA muayenesi 3-4 hafta
sonra tekrarlanmali ve teghisten kesin emin olunmalidir.
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