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Ozet

Abstract

Her iki gozde gorme azalmasi sikayeti ile bagvuran 10
yasindaki erkek olguya (Olgu 1), 1,5 aylikken baska bir mer-
kezde bilateral katarakt ekstraksiyonu yapilmig ve afak bira-
kilmigti. Olgunun kizkardesi (Olgu 2) ve annesinde (Olgu 3)
de katarakt cerrahisi 6ykiisii ve gorme azlig1 mevcuttu. Olgu-
larin hepsinde tam oftalmolojik muayene yapildi. 11k iki olgu-
nun 6n segment muayenelerinde bilateral afakik oldugu, anne-
lerinin ise bir goziinde afaki ve diger gdziinde yogun niikleer
katarakt oldugu izlendi. Fundus muayeneleri ise tamamen
dogaldi. Her ii¢ olguda aksiyal uzunluk 6l¢iimleri normaldi.
Cerrahi tedavi olarak ilk olguda bilateral sekonder katlanabilir
GIL (goz ici lens) implantasyonu uyguland1. Diger iki olguda
ise herhangi bir cerrahi uygulanmadi.

Konjenital katarakt, mikrokornea ile birlikte goriilebil-
mektedir. Bu olgularda uygun cerrahi teknigin secilmesi ve
postoperatif komplikasyonlarin 6nlenmesi gorsel prognoz
acisindan 6nemlidir. Sonug olarak, bu vakalarda uzun dénem
klinik takip 6nerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital katarakt, mikrokornea,
sekonder goz i¢i lens implantasyonu
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A 10-year-old boy (Case 1) presented with bilateral de-
creased vision. He had undergone bilateral cataract extraction
when he was 1.5 months-old. His sister (Case 2) and mother
(Case 3) had also a history of cataract surgery and decreased
vision. Complete ophthalmologic examinations were per-
formed in all of the cases. First two cases had bilateral
aphakia. There was an aphakia in one eye and a dense nuclear
cataract in the other eye of the 3rd case. Fundoscopic exami-
nations were completely normal. Axial axis measurements
were in normal ranges in all of three cases. 1st case underwent
secondary foldable IOL (intraocular lens) implantation bilater-
ally. No other surgical treatments were performed in other two
cases.

Congenital cataract might be associated with microcor-
nea. Care must be taken in order to perform appropiate surgi-
cal technique and to prevent postoperative complications for
the visual prognosis. As a result, long term follow-up is sug-
gested in these group of patients.

Key Words: Congenital cataract, microcornea,
secondary intraocular lens implantation

onjenital katarakt siklikla bilateral olup
herediter, inflamatuvar ya da metabolik
nedenlere bagl olarak olusabilmektedir.'
Olgularm yarisindan fazlast ise idiopatiktir.
Herediter katarakt olgularmin bir kisminda ise

Gelis Tarihi/Received: 28.02.2005 Kabul Tarihi/Accepted: 16.06.2005

Yazigma Adresi/Correspondence: Dr. Zeynep PEHLIVANLI
8. Cad. Mercan Sitesi A Blok,
No: 117/18 06810 Cayyolu, ANKARA
drzeynep2000@yahoo.com

Copyright © 2005 by Turkiye Klinikleri

Turkiye Klinikleri J Ophthalmol 2005, 14

mikroftalmi ve/veya mikrokornea birlikteligi mev-
cut olup, bu durum siklikla otozomal dominant
gecis gostermektedir.” Bu klinige ek olarak;
aniridi, persistan primer hiperplastik vitreus gibi
konjenital okiiler anomaliler ya da hidrosefali gibi
sistemik anomaliler de eslik edebilmektedir.>* Bu
grup olgularda muayene ve uygulanacak cerrahi
agisindan gesitli zorluklar mevcuttur.

Bu ¢alismada otozomal dominant gegis goste-
ren bilateral konjenital katarakt ve mikrokorneal1 3
bireyi bulunan bir aile sunulmakta olup; bu cesit
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olgularda uygulanabilecek cerrahi yaklagimlar ve
muhtemel komplikasyonlar vurgulanmaktadir.

Olgu Sunumu
Olgu 1

10 yasinda erkek olgu klinigimize kiz kardesi
ile birlikte, her iki gdze GIL takilmas: istegiyle
bagvurdu. Olgunun hikayesinden, daha 6nce 1.5
aylikken her iki goziinden bir baska merkezde
katarakt cerrahisi gegirdigi, ancak GIL yerlestiril-
medigi 6grenildi. Takip eden yillarda diizenli bir
kapama tedavisi yapilmamisti. Hastanin 6z ve
soygeemisinden annesinde ve kizkardesinde de
gorme azlig1 ve gecirilmis katarakt cerrahisi oldu-
gu, babasinin gbz problemi olmadig1 ve bagka kar-
desinin olmadigr 6grenildi. Olgunun sistemik mua-
yenesinde ek anomali mevcut olmayip, mental
motor gelisimi normaldi. Yapilan oftalmolojik
muayenede, sag ve sol gézde tashihsiz gorme kes-
kinlikleri sirasiyla 0.2 ve 0.05 diizeyinde olup;
tashihle artis gdstermemekteydi. On segment mua-
yenesinde, her iki gdzde belirgin rotatuvar
nistagmus ve mikrokornea (kornea horizontal cap1
sag gozde 9.0 mm, sol gozde 9.5 mm) izlendi.
Bilateral afak, pupillalar eliptik ve iris atrofikti.
Optik akslar santralde agik olup periferde 6n ve
arka kapsiiler bakiyeler mevcuttu (Resim 1A-B).
Her iki go6ziin arka segment muayenelerinde ise
patolojik bir bulgu saptanmadi. Olgunun biometrik
degerlendirmesinde, sag goziin aksiyel uzunluk ve
GIL &lgiimleri sirasiyla 21.97 mm - +28.5 D, sol
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gbziin ise 21.69 mm - +30.0 D olarak o6l¢iildi.
Nistagmus nedeniyle g6z i¢i basing (GIB) 6lgiimle-
ri ve gonioskopik muayeneler yapilamadi ancak
GIB’lar1 parmakla muayeneyle dogaldi.

Hastada, mevcut muayene bulgular: ile hasta
yakinlarina sekonder glokom ve diger cerrahi risk-
ler konusunda bilgi verildikten sonra ailenin istegi
iizerine bilateral sekonder GIL implantasyonuna
karar verildi.

Genel anestezi altinda bilateral sekonder GIL
implantasyonu agagidaki sekilde uyguland:. ikinci
gbze geciste tiim cerrahi set ve infiizyon sivilar
degistirildi.

On kamaraya 3.2 mm bigak ile giridikten son-
ra, iris ve arkasindaki periferik lens partikiilleri
arasindaki sinesiler ayrildi ve lens partikiilleri
aspirasyon-irrigasyon kaniilii yardimiyla temizlen-
di. Cepecevre kapsiil desteginin mevcut oldugu
saptandiktan sonra katlanabilir GIL 6n kapsiil &nii-
ne yerlestirildi. Kesi yeri tek 10.0 monoflaman
siitiir ile kapatildi. Subkonjonktival antibiyotik ve
steroid enjeksiyonunu takiben operasyona son
verildi.

Olgunun postoperatif ilk gilinlerde, korneal 6-
dem, 6n kamara reaksiyonu ve GIB artis1 izlen-
memekle birlikte 6n kamaranin ¢ok sig oldugu
fakat takip eden giinlerde normal derinlige ulastig
goriildii (Resim 2A-B). 1. ay kontroliinde gérme
keskinligi sag gozde 0.3 ve sol gozde 0.2 diizeyin-
de olup tashihle artis izlenmedi. Tashihle goérme
artiginin olmamasi ambliyopiye baglandi.

Resim 1. Olgu 1 (preoperatif goriiniim) A: Sag g6z, B: Sol goz.
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Resim 3. Olgu 2, A: Sag goz, B: So

Olgu 2 (kiz kardes)

11 yasinda bayan hasta afaki nedeniyle kul-
lanmakta oldugu gozliikleri yerine GIL takilmasi
amactyla klinigimize basvurdu. Olgunun hikaye-
sinden 1.5 aylikken katarakt ameliyat1 oldugu ve
GIL yerlestirilmedigi, takiben uzun siire kapama
tedavisi yapildigi ve gormesinde zamanla artig
oldugu 6grenildi. Gozliikle gorme keskinlikleri sag
ve sol gozde 0.6 seviyesinde olup, tashihle artis
gostermemekteydi. Yapilan 6n segment muayene-
sinde bilateral mikrokornea ve minimal rotatuvar
nistagmus mevcuttu. Kornea horizontal ¢aplar1 sag
gbzde 9.0 mm iken, sol gbzde 8.5 mm olarak 6l-
clldi. Bilateral pupilla diizensiz, iris atrofik ve
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periferde pupiller araliktan izlenebilen lens parti-
kiilleri oldugu goriildii. GIL mevcut degildi (Resim
3A-B). Posterior segment incelemesinde ise pato-

lojik bulguya rastlanmadi. Olgunun yapilan
biometrik dl¢iimlerinde aksiyel uzunluk ve GIL
degerleri; sirasiyla sag gézde 19.8 mm - +36 D ve
sol gozde 19.6 mm - +37.5 D olarak saptandi.
Gonioskopik muayene kooperasyon yetersizligi
nedeniyle yapilamadi ancak GIB &lgiimleri
applanasyon ile 15 ve 17 mmHg olarak 6l¢iildii.

Aileye verilen cerrahi riskler ile ilgili bilgiler
sonrasinda, ailenin ekonomik nedenlerle cerrahiyi
daha sonraki yillarda olmak istemesi iizerine GiL
implantasyonu uygulanmadi.
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Resim 4. Olgu 3, A: Sag goz, B: Sol goz.

Olgu 3 (Anne)

1. ve 2. olgularin annesi de muayene i¢in kli-
nige davet edildi. 45 yasindaki olgunun hikayesin-
den dogumsal katarakta bagl az gérme sikayetinin
oldugu ancak okul ¢aglarinda daha iyi gorebildigi
Ogrenildi. 6 yil once bir baska merkezde sol goz-
den katarakt ameliyati geg¢irmisti. Sag gozdeki
gbrme ise zamanla daha da azalmisti. Ancak ame-
liyat sonras1 gérme artisi olmamisti. Olgunun of-
talmolojik muayenesinde gorme keskinlikleri sag
gozde 1.5 mps ve sol gozde Y2 mps diizeyindeydi.
Her iki gdzde de minimal rotatuvar nistagmus ve
mikrokornea mevcuttu. Horizontal kornea gaplari
sag ve sol gozde 9.0 mm olarak Sl¢iildi. Sag gozde
yogun kortikoniikleer katarakt mevcuttu. Sol goz
afak olup, pupillanin {ist yartya dogru minimal
cekintili oldugu ve siliyer korpusun buradaki
anterior stafilom alanindan prolabe oldugu ancak
iizerinin konjonktiva ile ortiili oldugu izlendi.
Iriste yer yer atrofik alanlar mevcuttu ve diger
olgularda oldugu gibi iris posteriorunda minimal
diizeyde lens partikiilleri oldugu izlendi (Resim
4A-B). Her iki gozde aksiyel uzunluklar sirasiyla
23 ve 24 mm idi. Sag gozde yapilan gonioskopik
muayenede daha ¢ok temporal yarida periferik
anterior sinesi mevcut olup, agida minimal
pigmentasyon artist mevcuttu. Agt  Shaffer
evrelemesine gore 2. dereceden agik izlendi (Re-
sim 5A-D). Diger gozde ise iist kadranda incelme
izlendiginden dolay1r gonioskopik muayene yapil-
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madi. GIB 6l¢iimleri sag ve sol gdzde aplanasyon
ile sirastyla, 14 ve 15 mmHg olarak 6l¢iildi.

Bu olguda, okul ¢aglarinda daha iyi gordigi
g6z onilinde bulundurularak mevcut bulgular ile sag
gbze katarakt cerrahisi Onerildi. Ancak hasta, sol
gozde postoperatif gérme artisinin yeterli derecede
saglanamamasi nedeni ile diger géze yonelik kata-
rakt cerrahisini reddetti. Sol gozdeki skleral incel-
me alani, uzun zamandir mevcut oldugu igin ek
cerrahi girisim diigiiniilmedi.

Tartisma

Embriyonel donemdeki gesitli gelisimsel bo-
zukluklar, Axenfeld Rieger, Peters anomalisi,
mikrokornea vb. gibi cesitli 6n segment gelisim
anomalilerine neden olmaktadir. Bu anomaliler
siklikla birlikte izlenmekte olup, takiplerinde glo-
kom ile yakin iligki gostermektedirler. Bu nedenle
oftalmolojik muayenede bir 6n segment gelisim
anomalisinin teshis edilmesi, diger anomalilerin de
dikkatle arastirilmasim ve uzun siireli GIB takibini
gerektirmektedir.>*

Mikrokornea, korneanin en genis ¢apinin 11
mm ya da daha az oldugu bir konjenital anomali-
dir. 9.0 mm’den daha az ¢apa sahip kornealar ise
ciddi mikrokornea olarak degerlendirilmektedir.’
Mikrokornea ve konjenital katarakt birlikteligi
siklikla otozomal dominant gegis gdstermekle bir-
likte, X e bagl resesif gecis de gosterebilmekte-
dir.>** Mikrokorneanin olusumu ile ilgili cok ¢esit-
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Resim 5A-D. Olgu 3 (gonioskopik goriiniim).

li embriyolojik hipotezler mevcuttur. Noral tiipiin
kapanmasiyla olusan optik vezikiiller, daha sonra
invajine olarak optik cukurlar1 olusturmaktadirlar.
Cesitli goriislere gore; optik ¢ukurlarin 6n uglarinin
fazla gelismesi ya da optik cukurdan go¢ eden ve
gbzlin 6n segmentini olusturan noral krest kokenli
hiicrelerin  goglindeki aksamalar; mikrokornea,
sklerokornea gibi konjenital anomaliler ile sonug-
lanabilmektedir.>’

Pediatrik katarakt cerrahisi, limbus ya da pars
plana yaklasim ile farkli sekillerde uygulanabil-
mekte olup, eslik eden okiiler ve sistemik anomali-
ler postoperatif gorsel prognozu etkilemektedir.®"’
GIL ve dioptrik giiciin saptanmasi, cerrahi sonrasi
inflamasyonun erigkin hastalardan daha fazla ol-
masi, bu vakalarda katarakt cerrahisinin sinirlayici
noktalarindan birkacidir. Konjenital kataraktl ol-
gularda bir diger sorun, optik rehabilitasyon olup;
gozliik, kontakt lens, epikeratofaki ya da GIL
implantasyonu ile saglanabilir. Mikrocerrahi tek-
nikleriyle beraber, GIL teknolojisindeki ve
pediatrik  katarakt cerrahisindeki  gelismeler
GIL’lerin daha erken yasta implante edilmesine
olanak saglamistir.*"’
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Konjenital kataraktin 6zellikle mikrokornea
gibi diger konjenital 6n segment anomalileri ile
beraber gozlendigi olgularda tedavi ve takip daha
komplike olabilmektedir. Bu olgularda postoperatif
donemde kontakt lens uygulamasi, korneanin kii-
¢lik ve ¢ok diiz ya da dik olabilmesi nedeniyle zor
oldugundan, cerrahi olarak miimkiinse, GIL
implantasyonu disiiniilebilir. Kornea ¢apinin 9.0
mm’den biiyiik oldugu mikrokorneali olgularda
GIL implantasyonu miimkiindiir. Gimbel ve ark.’
mikroftalmi ve konjenital katarakti olan; kornea
caplar1 9.43 ve 9.61 mm olan olgularda arka kama-
ra GiL’lerini basariyla uygulanuslardir. Kornea
¢apinin 9.0 mm’den az oldugu ciddi mikrokorneali
olgularda ise primer ya da sekonder GIL
implantasyonu zordur. Yu ve ark® mikroftalmi ile
beraber kornea caplar1 7.5 mm olan 11 olguluk
serilerinde GIL implantasyonu uygulamamislardir.
Klinigimizde konjenital katarakt nedeniyle pars
plana lensektomi ile beraber GIL implantasyonu
yapilan ya da afak birakilan 35 hastalik bir seride,
sadece 3 olguda mikrokornea saptanmistir. Bu {i¢
olgunun ikisinde horizontal kornea ¢aplar1 8.5 mm
iken; birinde 9 mm olarak Glgiilmiis olup, higbiri-
sinde GIL implantasyonu uygulanmamustir.
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Bu ¢alismada tanimlanan olgulardan ilkinde;
daha Onceden katarakt cerrahisi gecirmis oldugu ve
afak birakildig1 igin sekonder GIL implantasyonu
yapilmstir. Bu olguda, kornea gap1 bilateral 9 mm
oldugundan, capt 12.5-13.0 mm olan standart
PMMA arka kamara GIL yerlestirilmesi diisiiniil-
memistir. Bunun yerine 12.5 mm ¢apli katlanabilir
GIL’in sulkusa implantasyonu tercih edilmistir.
Amag rijid ve blylik bir lens yerine esnekligi ne-
deniyle kiiciik olan 6n segment yapilarina uyum
saglayabilecek bir lens implante edilmesidir. Kor-
nea ¢apinin kii¢iik olmasi ve dar 6n kamara varli-
ginda cerrahi enstriimanlarin maniiplasyonu daha
zorlasmakta ve beraberinde korneal endotel hasari
riski de artmaktadir.

Konjenital katarakt cerrahisi sonrasinda glo-
kom, gormeyi tehdit eden en Onemli
komplikasyonlardan biri olup, uzun yillar sonra
ortaya ¢ikabilmektedir ve insidans1 %0-32 arasinda
degismektedir.* Psodofaki ya da afaki postoperatif
glokom olusumunu etkileyen énemli faktorlerden-
dir. Mikrokornea varliginda ise, 6n segment yapila-
rimin daha dar bir alanda kalabaliklagsmasi ile
postoperatif periferik anterior sinesi gelisimi ve ag1
kapanmasi glokomu riski daha da artmaktadir.
Burada sunulmakta olan 1. olguda postoperatif
erken donemde, 6n kamara s1g olarak seyretmesine
ragmen GIB’1 normal olarak devam etmis ve
postoperatif 6 aylik siiregte glokom bulgular ile
karsilagilmamistir. Ancak uzun zaman sonra geli-
sebilecek olan glokom ihtimali disiiniilerek her ii¢
olgu da uzun donem takibe alimustir.

Sonug olarak, konjenital katarakt, bu ¢aligma-
da sunulan olgularda oldugu gibi mikrokornea ya
da diger 6n segment anomalileri ile beraber bulu-
nabilir. Mikrokornea, 6zellikle ciddi diizeyde ol-
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dugu zaman komplikasyon oranini arttirip, cerrahi
teknigi zorlastirmakta oldugundan, implante edile-
cek olan lensin ¢ap1 ve Ozellikleri de sikisik olan
6n segment yapilarina uyum saglayabilecek Ozel-
likte olmalidir. Bu olgularda yapilan sulkus
yerlesimli sekonder GIL implantasyonlarinda
postoperatif erken donemde On kamara sig seyre-
debilmekle birlikte; 6zellikle uzun vadede glokom
riski acismndan yakin takip yapilmasi gorsel
prognoz agisindan 6nem tagimaktadir.
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