OLGU SUNUMU

Konjenital Kataraktti iki

Siileyman OKUDAN", Kemal GUNDUZz", Nilgiin OZBAYRAK*"

TWO CASES OF MICROCORNEA

Congenital cataract associated with microcornea is a rare developmental anomaly.
electrophysiologically and ultrasonographically and our results are

cataracts with microcornea are
with those in the literature.
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OZET

Konjenital kataraktla birlikte mi-
krokornea oldukga ender rastlanan
bir gelisim anomalisldir. Bu makalede
konjenital kataraktli iki mikrokornea
olgusu klinik, elektrofizyolojik ve ult-
rasonografik olarak incelenmis ve so-
nuglar literatiirle karsilagtiriimigtir.

Anahtar Kelimeler: Mikrokomea, Kongenital
katarakt

GIRIS

izole mikrokornea géziin diger ki-
simlarinin dlgiimlerinin tamamen nor-
mal olmasina ragmen kornea yatay ca-
pinin 11 mm veya daha kiigiik olmasi
halidir. Kornea capini etkileyen konje-
nital gelisme defektleri arasinda nadir
olarak goriilen izole mikrokornea, daha
cok diger géz ve goz digi anomalilerle
birlikte otozomal reseslif ve herediter
gecis gosteren, daha az siklikla da oto-
zomal dominant gecen bir anomalidir
(1.2).
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evoluated  clinically,

SUMMARY

Eslik eden diger g6z bulgulan ara-
sinda kornea kurvatiir degisikliklerine
bagh olarak ortaya cikan refraksiyon ku-
surlan siktir. Olgularin gogunda kurvatiir
azalmasinin yol acgtigi hipermetropi ol-
masina ragmen bazen de miyopi ortaya
cikabilir (3,4).

Mikrokorneali olgularda temel
problem glokom geligsmesidir. Glokom
olgularin  %20'sinde ortaya cikabilir.
Olugmasinda goniodisgenezis veya go-
receli olarak daha biiyiik olan lensin
irise basi yapip 6ne dogru iterek aciyi
kapatmasi gibi iki mekanizma sorumlu
tutulmaktadir (5).

Persistan pupiller membran, irido-
korneal agida mezodermal kalintilar,
aniridi, kolobom, I6kom, mikrofaki, sfe-
rofaki, katarakt, kiiciik g6z kapaklar ve
daralmig orbita, mikroftalml, sasilik ve
nistagmus tabloya eslik eden diger ano-
malilerdir. Ayrica Weil-Marchesanl, Eh-
lers-Danlos sendromlari ve Norrle hasta-
hgi ile de birlikte gorilebilir (5,6).

OLGULARIMIZ

1. Olgu: 20 yasinda bayan hasta.
Poliklinigimize sag goéziiniin dogustan
kiigiik olmasi ve iyi géorememe yakin-
masi ile bagvurdu. Goérmeleri sagda isik
hissi, solda ise Snellen eselinde 10/10
seviyesinde idi. Sag go6ziin biomlkrosko-
pik tetkikinde kornea radyusunda kiigii-
kliik, 6n kamera derinliginde azalma ve
pupil 11k reaksiyonunda zayiflik ve
lenste total kesafet gdzlendi. Sol g6z

Mikrokornea Olgusu

WITH CONGENITAL CATARACTS

In this report two cases of congenital

compared

normaldi. Go6z ici basinglari sagda 8.5
mm Hg, solda 6.5 mm Hg Schiétz ola-
rak Olgiildii. Her iki gézde gonioskopik
muayenede herhangi bir patoloji tespit
edilmedi. Lens kesafeti nedeniyle sag
fundus degerlendirilmezken sol fundus
normal olarak degerlendirildi.

Olgunun elektrofizyolojik muayene-
sinde her iki g6z elektroretinogramlar
normal olup, sag go6zde, gorsel uyariya
kortikal cevap tetkikinde uzamis latens
ve subnormal genlikler elde edilirken,
sol g6z degerleri normal olarak kayde-
dildi. Hastanin indirekt hemagliitinasyon
ve ELISA yéntemi ile yapilan serolojik
testlerinde diisiik pozitif anti toksoplas-
ma IgG ve IgM degerleri saptandi. An-
nesinin serolojik testleri negatif olarak
bulundu.

Olgumuzda mevcut patolojinin
dogumdan itibaren oldugu, dogumun
normal oldugu ve akraba evliliginin ol-
madigi aile oykiisii alinarak saptandi.
Soy agacinda benzer olguya rastla-
nilmadi. Kornea c¢ap ve oftalmometrik
tetkikleri ile biometrik degerleri
kargilastirmali olarak Tablo 1 ve 2'de
verilmistir.

2. Olgu: 18 yasinda erkek hasta
poliklinigimize sag goéziiniin kiigiik ol-
dugu ve gorme azhg: yakinmasi ile
basvurdu. Yapilan muayenede goérme
keskinligi sagda 20 santimetreden par-
mak sayma, solda ise snellen eselinde
10/10 seviyesinde idi. Biomikroskopik
muayenede mikrokornea digsinda arka



KONJENITAL KATARAKTLI IKI MIKROKORNEA OLGUSU

Tablo 1. Sag ve sol g6z kornea yatay ¢ap ve ortalama radyus degerleri

Kornea yatay cap
Kornea ortalama radyus

Tablo 2. Sag ve sol g6z biometrik degerleri

Lens kalinhigi
On kamara derinligi
Aksiyel uzunluk

Sekil 1.

poler yogunlukta lens kesafeti tespit
edildi. (Sekil 1). Oftalmoskopide fundus
periferinde patolojik bir lezyona rastlan-
madi. Sol g6z normaldi. Olguya alt kor-

Sag Sol
8.00 mm 11.70 mm
7.05 mm 7.80 mm

Sag Sol
4.00 mm 3.85 mm
2.46 mm 3.25 mm
23.20 mm 23.18 mm

nea ¢ap ve keratometrlk degerleri ve
her iki globun biometrik tetkikleri
kargilagstirmali olarak Tablo 3 ve 4'de
verilmistir.

Tablo 3. Sag ve sol g6z kornea yatay ¢cap ve ortalama radyus degerleri

Kornea yatay cap
Kornea ortalama radyus

Tablo 4. Sag ve sol g6z biometrik degerleri

Lens kalinhgi
On kamara derinligi

Aksiyel uzunluk

Sag Sol
7.80 mm 11.50 mm
7.00 mm 7.70 mm

Sag Sol
4.00 mm 3.90 mm
3.15 mm 3.20 Imm
23.30 mm 23.40 mm

Gozigi basinglari yineleyen o6lgiim-
lerde sagda ortalama 10.2 mm Hg, sol-
da 59 mm Hg Schidzt olarak olgiildii.
Elektrofizyolojik incelemede her ki goéz
elektroretinogramlari normal olup, gor-
sel uyariya kortikal cevap tetkikinde
sagda latenslerde uzama, genliklerde
biiyiiklik kaydedilirken sol goézde nor-
mal degerler saptandi.

Mevcut patolojinin dogumdan itiba-
ren oldugu, dogumunun normal oldugdu,

akraba evliliginin olmadigi ailedeki tek
olgu oldugu aile anamnezi alinarak
ogrenildi.

TARTISMA

izole mikrokornea seyrek goriilen
bir anomalidir. Genellikle g6z ve g6z
digi bir takim anomalilerle Dbirlikte gorii-
liir. Mikrokornea ve konjenital katarakt
kombinasyonlu az sayida olgu litera-
tirde yer almaktadir. Bu olgularin gene-
tik ozellikleri de farkliliklar gostermekte-
dir (1,6,7).

Embriyolojik olarak korneanin epi-
tel tabakasi yiizey ektoderminden, diger
katlari ise bilyiik olclide mezodermden
gelismektedir. Mikrokornea etyolojisi
hala tartigma konusudur. Frangois ve
Neetens'e gore 12 mm. safhasindaki
embriyonun optik vezikiiliiniin 6n uglari-
nin bilyimeye devam ederek normal
korneanin geligsmesine yer birakmamasi
esas nedendir. Mann'a gore de 5. ay-
dan sonra go6ziin 6n segmentinin ge-
ligmesi tamamlanmadan o6nce, go6ziin
kiresel hale gelmesi mikrokornea ile
sonucglanmaktadir.

Her iki olgunun aile agaglari ince-
lendiginde mikrokornea ve kongenital
katarakt kombinasyonunun olmamasi
otozomal resesif gegisi diisiindiirmekte-
dir. Birinci olgumuzda anomalinin kali-
timsal olmasindan c¢ok intrauterin bir
enfeksiyona bagl izole bir olgu seklinde
ortaya ciktigi disiiniilmistir. Toksoplaz-
mosis olgularinda ¢ok nadir de olsa mi-
krokornea ve katarakt gelisebilecegi bi-
linmektedir (8).

%20 olarak bildirilen
olgularimizda rast-
lanmamisgtir. Aksine her iki olgu-
muzda gozler hipoton olarak bu-
lunmustur. Olgularimizda katarakt ne-
deniyle refraksiyon degerlendirileme-
mistir.
Her iki olgumuzda gerek klinik, ge-
rekse elektrofizyolojik bulgular ambliyo-
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pinin yerlesmis oldugunu destek-
lemektedir. Katarakt igin girisilebilecek
bir cerrahi miidahale sonrasi gérmenin
artmasi beklenmediginden her iki olgu-
da da operasyon diisiiniilmemistir. Bi-
rinci olgumuzda hastanin israri {zerine
kozmetik amach lens ekstraksiyonu ya-
pilmigtir.
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