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Congenital Glaucoma: Terminology, Classification, Pathogenesis
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TERMINOLOJI-3

Gelisimsel glokomlar, dogumda gelisimsel anoma-
lilerle birlikte olan glokomlari ifade eder. izole konjenital
glokom ve diger sistemik veya okiler anomalilerle birlik-
te olan glokomlari icerir. Onbin canli dogumun birinde
gorulir. Geligsimsel glokom terminolojisinde incelenmesi
gereken doért alt baghk séz konusudur;

e Konijenital glokom,

* zole konjenital glokom,
+ infantil glokom,

* Juvenil glokom.

Konjenital glokom; gelisimsel glokomla ayni anlam-
da kullanilir. Sekonder glokomlar akkiz okiler hastalik-
larla birlikte olan glokomlari ifade eder. izole konjenital
glokomda; sadece trabekiler agi iceren gelisimsel bir
anomali s6z konusudur. Vurgulanmasi gereken diger bir
gelisimsel anomali veya géz igi basincini artiracak bir bas-
ka okiler hastalikla birlikte olmadigidir. infantlarda en sik
gorilen glokom tipidir ve otuz bin canli dogumun birinde
gérolor. infantlarin %80inde ilk bir yilda bulgu verir, tan
%25 neonatal periyod, %60 ilk 6 ay icinde konulur.
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infantil glokom; konjenital glokomla es anlamli ola-
rak kullanilir. Kimi zaman izole konjenital glokomu kimi
zaman ise ilk birkac yasta gelisen glokomlar ifade eder.
Bu anlam karmasasi nedeniyle kullaniimamasi éneril-
mekte, neyi ifade ettigi ile ilgili bir tanimlama yapilmasi
gerektigi vurgulanmaktadir.

Juvenil glokom; geg¢ cocukluk (5 yasindan sonra)
veya pubertede olusan glokomlari ifade eder.

Juvenil acik agili glokomla karigtinlmamalidir. Juve-
nil agik acih glokom 10-35 yaslari arasinda tani alan
kronik agik-acili glokomlar icin kullanilir.

Glokomun baslangi¢ yasina gére yapilan bir bagka
degerlendirmede ise bu terimler asagidaki gibi tanim-
lanmigtir.

Konjenital glokom; Dogumda var olan glokomlardir.

infantil glokom; Dogumdan sonra ilk 3 yilda gelisen
glokomlardir.

Juvenil glokom; 3 yasindan sonra puberte dénemi-
ne kadar gelisen glokomlardir.
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SINIFLAMA

Gelisimsel glokomla ilgili farkli siniflandirmalar kul-
lanilmaktadir.

Shaffer-Weiss'® siniflandirmasinda gelisimsel glo-
komlar; izole konjenital glokom, okiler veya sistemik
gelisimsel anomaliler ile birlikte olan glokomlar ve akkiz
glokomlar olarak asagidaki gibi incelenir.

Shaffer-Weiss Siniflandirmasi
1. izole konjenital glokom (infantil glokom)

Geg basglangich primer infantil glokom (geg konje-
nital glokom).

2. Konijenital anomalilerle birlikte olan glokomlar
* Aniridi
e Sturge-Weber sendromu
* Noérofibromatozis
*  Marfan sendromu
* Pierre Robin sendromu
e Homosistiniri
* Gonyodisgenezis
* Lowe sendromu
*  Mikrokornea
*  Mikrosferofaki
* Rubella
¢ Kromozomal anomaliler
e Genig bagparmak sendromu (Broad thumb syndrome)
e Persistan hiperplastik primer vitreus
3. infantlarda akkiz glokomlar
e Retrolental fibroplazi
e Timdrler
- Retinoblastoma

- Juvenil ksantogranuloma

Inflamasyon
e Travma

Hoskins ve ark., konjental glokomlari anatomik ola-
rak siniflandirmiglardir.® Béylece anatomik bozukluk ta-
nimlanarak uygun tedavi plani yapilabilmekte, prognoz
belirlenebilmekte daha da énemlisi énceki siniflandir-
malarda oldugu gibi karigik tanimi zor sendromlardan
bagimsiz olarak siniflandirma yapilabilmektedir. Geli-
simsel glokomlarin ttminde agi elemanlarini ilgilendiren
bir 6n segment malformasyonu “gonyodisgenezis”, séz
konusudur. On segment malformasyonunda, trabekiler
ag ile birlikte iris veya korneayi ya da timiné birden et-
kileyebilen gelisimsel bir bozukluk s6z konusudur.

Trabekuler adi iceren gelisimsel anomaliler trabe-
kulodisgenezis, irisi etkileyen gelisimsel anomaliler irido-
disgenezis, korneay: etkileyen gelisimsel anomaliler ise
korneodisgenezis olarak tanimlanir.

Bu gelisimsel anomaliler farkli kombinasyonlarla
farkli klinikler olugturabilirler.

Hoskins’in Anatomik Siniflamasi
1. izole trabekilodisgenezis
e Doz iris insersiyonu
- Anterior insersiyon
- Porterior insersiyon
- Karigik insersiyon
2. iridotrabekilodisgenezis
+  On stromal bozukluk
- Hipoplazi
- Hiperplazi
*  Anormal iris damarlari
- Kalici tunika vaskiloza lentis
- Anormal yizeyel damarlar

* Yapisal bozukluk

- Delikler

- Kolobom

- Aniridi
3. Korneotrabekuilodisgenezis
* Periferik

*  Midperiferal
* Santral
* Kornea boyutu
izole Trabekilodisgenezis' 247

Konjenital glokomlarda bulunan klasik bir geligim
bozuklugudur. Glokomlu infant ve juvenil glokomlula-
rin %50’sinde saptanan tek gelisimsel bozukluktur. izole
trabekulodisgeneziste, iris ve korneaya ait bir gelisimsel
anomali séz konusu degildir ancak irisin agiya insersi-
yosunun yeri degisiklik géstermektedir. iki sekilde klinik
bulgu verir.

En sik olarak iris skleral mahmuzda veya daha an-
teriorunda trabekiler aga diz olarak insersiyon yapar
(Resim 1). Bu insersiyon siliyer cismin izlenmesini siklikla
engeller.

irisin insersiyosu, ttm aci boyunca degisiklik géste-
rebilir, bu durumda iris kimi zaman skleral mahmuzun
éninde kimi zaman ise arkasindadir (Resim 2). Berabe-
rinde trabekiler ad ylzeyinde noktasal turuncu kabuk
gérunima vardir.
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Resim 1: Tip 1 trabekulodisgenezis. iris trabekiler aga diz
insersiyon yapmaktadir.

Periferal iris stromasi incelmistir ve radyal kan da-
marlari izlenir, ancak santral stroma ve iris damarlari
normal géronimdedir.

ikinci sekilde ise, iris insersiyonu konkavdir. Bu du-
rumda iris yizeyi skleral mahmuzun arkasindadir. An-
cak &n iris stromasi yUkselerek trabekiler agi érter ve
skleral mahmuz izlenemez (Resim 3). Agi iris tarafindan
sarmalanmugtir “wraparound”. DUz iris insersiyosundan
daha az siklikta izlenir. izole trabekilodisgeneziste iris
veya korneaya ait bir anomali yoktur, bu dokulara ait
degisiklikler géz ici basincinin yikselmesine ikincil olarak
olusur.

iridotrabekilodisgenezis'-*67

irisin konjenital anomalileri; trabekiler ag, én iris
stromasi, tim iris kalinligi ya da iris damarlarina ait ge-
lisim bozukluklari ile birliktedir. Bu geligim bozukluklari
zaman zaman farkli kombinasyonlar olusturabilir. Tra-
bekuler agin gérinimi izole trabekilodisgenezisteki gi-
bidir. Bazi olgularda acida anormal iris damarlari, irido-
korneal yapigikliklar izlenebilir.

On iris stromasinin hipoplazisi: Gelisimsel glokomla
birlikte en sik gérilen anomalidir. Normal infantta da
iris periferde incedir veya yUksek géz ici basincina ikincil
olarak periferik iris dokusu incelebilir.

On stromanin gercek hipoplazisinde, kript tabaka-

sinin azalmasi veya yoklugu yani sira kolateral yapida
bir malformasyon vardir. Sfinkter kas belirgindir ancak

| ——

Resim 3: Tip 2 trabekulodisgenezis. iris insersiyonu konkavdir.

Resim 2: iris insersiyosunun yeri tom aci boyunca degisiklik
gdstermektedir.

kolateral ya yoktur veya uzak periferde izlenir. iris skle-
ral mahmuz dizeyinde 8n yerlesimlidir ve trabekiler ag
kalinlagmigtr.

iris stromal hiperplazisi: On stroma kalindir, kadife
cakiltag gérinumdedir.

Anormal iris damarlari: Kalici tunika vaskuloza lentis
veya diUzensiz anormal yUzeyel iris damarlari seklinde
olabilir. Birinci durumda, pupiller aks Uzerinde lensin
éniunde veya arkasinda damarlar dizenli spiral benzeri
bir yapilanma olusturur.

Beraberinde siklikla én iris stromasinda hipoplazi
de oldugundan normal radyal iris damarlan da belir-
gindir. Iris yizeyi, radyal liflerinin kavisi nedeniyle halka
gérunimuindedir. Anormal iris damarlarinin gérinima,
normal mavi gézli infantlardaki veya én iris stromasinin
hipoplazik oldugu gézlerdeki radyal iris damar géri-
niminden farklidir, bu olgularda vaskiler bir anomali
izlenmez. Onemli olan nokta 6n stroma hipoplazisine
bagh olarak belirginlesen radyal damarlarin, anormal
damarlarla karigtinlmamasidir. Anormal yizeyel damar-
lar iris yUzeyinde dizensiz olarak izlenirler ve pupillanin
sekli bozuktur.

Anormal iris damarlar kéti prognoz géstergesidir,
coklu cerrahi ve medikal tedaviye ihtiyag duyarlar.

Yapisal iris defektleri: Tam kat iris deligi (Rieger ano-
malisinde oldugu gibi), tam kat sfinkter defekti veya ani-
ridi seklinde olabilir (Resim 4).

Resim 4: iris hipoplazisi, tam kat iris deligi.
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Resim 5: Periferik kornea lezyonu. Arka embriyotokson mevcut
olan bir olgumuz izlenmektedir.

Korneotrabekilodisgenezis?¢

Konjenital kornea gelisim bozukluklari; perifer, mid-
perifer, santral korneay: etkileyebilir, ek olarak géz ici
basincindan (GIB) bagimsiz olarak makrokornea ya da
mikrokornea seklinde kornea biuyukligu degisiklikleri ile
kargimiza cikabilir. GiB’nin yikselmesine ikincil olusan
korneal biyime ve bulaniklagma gelisimsel bir bozukluk
olarak kabul edilmez.

Periferik kornea anomalileri, limbusa komsu olarak
uzanir, saydam korneayr 2 mm’den fazla gecmez ve ge-
nellikle ttm korneada cepecevre izlenir. Belirgin ve 6ne
dogru yer degistirmis Schwalbe hath (arka embriyotok-
son) seklinde izlenir (Resim 5). Aksenfeld anomalisi ise
arka embriyotokson ile birlikte Schwalbe hattina uzanan
iris bantlari ile karakterizedir. Diger agi anomalilerinin
eslik etmedigi arka embriyotokson olgularinda glokom
gelismez ve normal gézlerin %8’ inde izlenir.®

Midperiferal anomaliler, genellikle Rieger anoma-
lisinde izlenir (Resim 6). Bu olgularda periferik kornea
anomalilerinin yani sira hafif vakalarda Aksenfeld ano-
malisindeki oldugu gibi kiguk iris bantlarinin, daha agir
olgularda ise genis iris bantlarinin Schwalbe hattinin
énunden korneaya uzantlari mevcut olabilir.

iris yapisikliklarinin oldugu bélgelerde korneada
opaklagma izlenebilir. Beraberinde stromal hipoplozi,
korektopi bulunabilir. Santral kornea anomalileri ise ti-
pik olarak santral kornea opasitesi ile birliktedir ve bu
alanda genis iris bantlarinin santral korneaya yapigiklik
gosterdigi izlenir.

Santral kornea stromasinda incelme vardir. Santral
anomaliler; posterior keratokonus, Peter'in anomalisi
(Resim 7) veya von Hippel'in arka Glserinde izlenir.

Gelisimsel glokomlu olgularda mikrokornea ve
megalokornea da bulunabilir. Mikrokornea; konjenital
rubella sendromu, persistan hiperplastik primer vitreus,
Rieger’ in anomalisinde mevcuttur.

Megalokornea; Axenfeld sendromu veya X-bagiml
resesif megalokorneada izlenir. Glokoma ikincil olarak
gelisen korneal biyime ile kanghrlmamasi dnemlidir.

Korneodisgenezisli olgularda gelisen glokomun
prognozu izole trabekilodisgenezisli olgulara gére daha
ketodur.

PATOGENEZ

On Kamara Agisinin Normal Gelisimi

Anderson, infant agisinin normal gelisimini, 10 in-
fantil glokomlu géz ile 40 normal fetus veya infant géz-
nU 1sik ve elekiron mikroskobik olarak inceledigi calisma
ile gdstermistir.? irisin &n yizeyi kornea endoteli ile n
kamaranin periferini olusturacak sekilde gestasyonun
5. ayinda birlesir.’®"" Birlesim yerinin posteriorundaki
hucreler de trabekuler ag olusturur. Siliyer kas ve siliyer
uzantilar gevsek bag dokusu ile trabekiler agdan ayril-
mig durumdadir.

Agi resesi derinleserek posteriora dogru hareket
eder ve trabekiler doku 6n kamara ile temas haline ge-
cer. Bu derinlesmenin nasil oldugu ile ilgili olarak farkl
mekanizmalar éne sirGlmUstir. Birinci teoride atrofi ve
absorbsiyon ikinci teoride ise trabekiler doku ile iris - sili-
yer cismi olusturan iki farkli hicre tipi arasindaki ayrilma
tartigilmaktadir.’>'® Anderson’a gére ise iris, siliyer kas
ve siliyer uzantilarin posteriora hareketi ile trabekiler ag
6n kamara agisi ile temas haline gecmektedir.?

Resim 6: Rieger anomalisi [(a) arka embriyotokson, (b) genis iris banti-kornea yapisikhgi, (c) korektopi] meveut olan bir olgumuz
izlenmektedir.
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Resim 7: Peter’in anomalisi [(a) santral ve midperiferal kornea opasiteleri, (b,c) santral ve midperiferde izlenen genis iris banti-kor-
nea yapisikliklan] saptanan bir olgumuz izlenmektedir.

Yeni doganda, iris ve siliyer cisim skleral mahmuz
dizeyinde veya genellikle posteriorunda insersiyon ya-
par. Yenidogan gonyoskopisinde bircok olguda iris, sili-
yer cismin posteriorunda izlenir, irisin 6n kisminda siliyer
cisim bant halinde gérulur. Aci derinligi tam olugmadi-
gindan iris insersiyonu diz olarak izlenir.

Uveal dokunun posteriora kaymasi hayatin ilk 6-12
ayinda devam ederek aci derinligini olusturur ve yetigkin
acisinda oldugu gibi iris posteriora dogru bir egim yapa-
rak siliyer cisim ile birlegir.

Normal infant gézinde, trabekilodisgenezisli goz-
ler den farkli olarak agi derinligi olusmustur ve siliyer ci-
sim izlenir." Yeni doganda siliyer bant ne kadar dar ise
aci o kadar az geligmigtir.'®

Aci elemanlari, embriyolojik olarak néral krestten
kéken alan mezensimal hucreler tarafindan olusturu-
lur.’¢ iridokorneal agi gelisiminin boyik bir kismi tcinco
trimesterde olmakla birlikte 6n segment disgenezisinde
fertilizasyonu takip eden ilk 3-5 haftada embriyo igin risk
tagtyan faktérler dnemlidir.!”

Konjenital Glokomda On Kamara Agisinin Gelisimi

Konjenital glokomda agi elemanlarina ait bir geli-
simsel bir anomali s6z konusudur.

Anderson, izole konjenital glokomda iris ve siliyer
cisim géruntisinin gestasyonun 7. veya 8. ayi gibi ol-
dugunu belirtmistir. iris ve siliyer cisim, posteriora dogru
hareketini tamamlayamadig icin trabekiler agin poste-
riorunu értecek sekilde yerlesim gosterir.?

Maumenee’de siliyer cismin én yerlesimli oldugunu
vurgulamugtir ve siliyer cisim longitudinal ve sirkiler lifle-

rinin skleral mahmuza degil, trabekiler aga yapighgimi
belirtmistir, yine irisin trabekiler aga direkt olarak yapi-
sabilecegini de bildirmistir.'® Histolojik calismalarda, tra-
bekuler liflerde ve uveal dokuda kalinlagsma, trabekiler
bosluklar daraltacak sekilde bir basi gésterilmistir.

Barkan, ince bir membranin én kamara agisini
kaplayarak akéz disa akimini engelledigini ve GiB'nin
arth@ini bildirmistir.”” Daha sonra elektron mikroskobik
olarak bdyle bir membranin varligi gésterilememistir.?°
Anderson’a gére kalinlagmis ve sikismig trabekiler ag
liflerinin gonyoskopik olarak yanhs degerlendirilmesi bir
membran varli@i izlenimi olugturmaktadir.”

Konjenital glokom erken déneminde Schlemm ka-
nali aciktir, ileri glokom olgularinda ise yiksek GiB'na
ikincil olarak kapanabilir. Jukstakanalikiler bag doku-
sunda kalinlasma ve Schlemm kanali i¢ duvarinda su-
bendotelyal bdlgede amorf bir materyalin biriktigi not
edilmistir. Yine Wright ve ark., konjenital glokomda
Schlemm kanalinda hipoplazi oldugunu ve bu gelisim
bozuklugunun patogenezde énemli bir rolU olabilecegini
bildirmiglerdir.?’

Konjenital glokom histopatogenezi zet olarak aga-
gidaki &zelliklerle karakterizedir;?

1. lris ve siliyer cisim trabekiler dokuyu &rtecek sekilde
én yerlegimlidir.

2. Trabekiler ag demetleri kalindir.

3. Jukstakanalikiler yapi kalindir ve porlar azalmugtir.
4. Schlemm kanali endotelindeki vakuoller azalmigtir.
5

. Schlemm kanali hipoplaziktir veya izlenmeyebilir.
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