Kistli Mikroftalmuslar
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Ozet

Summary

Calismamizda 1992-1997 yillart arasinda anabilim
dalimiz  Onkoloji ~ Birimine —miiracaat  etmis 6 kistli mikroftalmus

olgusu  sunularak  klinik  ozellikleri  tartisilmistir.

Goz  kiiresi  duvarinda  fetal — optik jlssiiriin kapanmamasi
sonucu  olusan  kolobomatoz  kistler goéz  kiiresinin  gelisimini  en-
gelleyebilirler. Kistlerin  gelisine  derecesine  gore  ¢esitli  klinik
goriiniimler  ortava  ¢ikar;  ¢ok  biiyiik  kistler  orbita  boslugunu

doldurarak  pediatrik  orbita  tiimérleri  ile  karisabilirler.

Serim izdeki  olgularimizdan ~ 2'si  biiyiik  orbito-palpebral
kist goriiniinindeyken, 4'ii B.T. ile tespit edilebilen ve goz

kiiresi  arkasinda yer alan  kistler seklindedir.

Anahtar Kelimeler: Kist ve mikroftalmus, Mikroftalmi,
Orbito-palpebral Kist
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Mikroftalmus, g6z kiiresinin en az normal boyut-
larinin 2/3"i kadar ya da daha kii¢iik olmasina verilen bir
addir. Klinik olarak mikroftalmuslar ii¢ gruba ayrilirlar:

a) Saf mikroftalmuslar; goéz kiiresinin boyutlar:
kiiciik olmakla birlikte 6n ve arka segmentte herhangi
bir patoloji bulunmaz.

b) Komplike mikroftalmuslar; goz kiiresi hem
kiiciiktiir, hem de on ve arka segmentte konjenital bir pa-
toloji bulunur.

¢) Kistli
embriyonik hayatta optik fissiiriin tam kapanmamasi

mikroftalmuslar;  buradaki temel kusur

sonucu bir kolobomu gelismesidir. Bazen de optik fissiir
tam kapanmasina karsin defektif karakterdedir (1). Bu
defektten fitiklasan primitif goz dokularinin bir kist
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Presentation of 6 microphthalmos cases with cyst who
applied to our Oncology Department between die dates 1992
and 1997 is aimed in this article. Cyst formed as a result of a
coloboma in the wall of the globe, impair the development of
the eyeball and various clinical pictures develop depending on
the degree of cyst enlargement. Huge cysts may mimic pedi-
atric orbital tumors by occupying the entire orbital cavity.

In our series, 2 cases appeared as large orbito-palpebral
cysts and other 4 cases were in the form of retrobulbar cysts
detected by B. T.

Key Words: Microphthalmos with cyst, Microphthalmos,
Orbito-palpebral cyst
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olusturmasi1 s6z konusudur (1,2). Fissiir dudaklarindan
ektodermel hiicrelerin aktif proliferasyonu yaninda ¢ogu
olguya pasif bir ektazi eslik eder (2). Unilateral veya bi-
lateral olabilen kistik yapilar goz kiiresi arkasinda yer
alan kiiciik bir apandiks seklinde olup klinik muayenede
kendilerini gizleyebilecekleri gibi tiim orbitayr doldu-
rarak mikroftalmik goézi klinik olarak gizledikleri tablo-
lar olusturabilirler (3,4). Baslica ii¢ tip klinik goriinim
tanimlanmistir (2). Birinci grupta kismen normal bir goz
ve klinik muayenede tespit edilemeyen kist mevcuttur.
ikinci grupta oldukca deforme bir gz ve klinik olarak
asikar kist vardir. Uciincii grupta kistlerin ileri derecede
biiyliyerek itmesi nedeniyle goz klinik olarak goriilmez;
bu tiir kistler tim orbitay1 isgal ederek "orbital kistlere"
hatta kapaklara dogru genisleyerek "orbito-palpebral
kistlere" neden olabilir (Sekil 1) (2). Bu tiir biiyiik kistler
yeni doganlarda pediatrik bir orbita timdrini taklit ede-
bilirler.

Bu makalemizde onkoloji birimimize miiracaat et-
mis degisik klinik bulgular1 olan alt: kistli mikroftalmus
olgumuzdan bahsetmek istiyoruz.
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Olgular ve Bulgular

Olgularimizin tg¢i erkek, ti¢ci kiz olup, en kiigiigii 8
ginliik, en biyiigi ise 8 yasindaydi. Dogduklari zaman
hepsinin tek gozlerinde anne ve babalari tarafindan fark
edilen bir anormallik mevcutmus. Bu anormallik 4 olgu-
da gozin kiigik olusu, 2 olguda ise goziin yerinde ol-
mayip, orbita boslugunu tiimiiyle doldurarak iist kapag:
one dogru iten kistik bir kitle seklindeymis. Dordi genel
anestezi altinda olmak {izere olgularimizin tiimiiniin
rutin g6z muayeneleri yaninda, ultrasonografileri, orbita
bilgisayarli tomografileri ve ilgili sistemik tetkikleri
yapilmistir. Mikroftalmik goériiniimli olgulardan iigiinde
g0z dibi muayenesi yapilabilmis ve her ii¢c olguda da goz
koroid

Mikroftalmik goriiniimlii olgularin timiiniin ultrasono-

dibinde genis kolobomu gorilmistiir.
grafismde glob aksiyel uzunluklar1 18 mm.'den daha
kisa bulunmus, bir olguda ise goéz dibinin goriilmesini
engelleyen vitreus i¢gi membran karakterinde patolojik
ekolara rastlanilmistir. Kistik goriiniimli iki olguda ise
orbita ig¢inde ¢api1 25 mm.'den daha biyiik kistik bir
olusum tespit edilmis; glob yapilarina ait herhangi bir

bulgu izlenmemistir.

Kistli mikroftalmus olgularinin B.T. tetkiklerinde
iki degisik bulgu ile karsilagilmistir. Mikroftalmik
goriinimli olgularda kiigiik goz kiiresinin arkasinda ve
ona yapisik kistik yapida lezyon izlenirken (Sekil 2), or-
bito-palpebral kist goriinimli olgularda orbitay:
timiilyle dolduran, igerisinde serdz sivi bulundugu an-
lagilan, sinirlari muntazam kistik bir lezyon izlenmis,
bunun periferinde ise lens seklinde bir opasite dikkati

¢ekmistir (Sekil 3).

Olgularimizin diger gozlerinin tetkikinde; dort ol-
guda diger goz tabii olarak bulunmus, gelisim hatasina
ve g6z dibi patolojisine rastlanmamistir (1, 2,5 ve 6 no'lu
olgular). Diger iki olgunun birinde (olgu no.3) diger
gbzde de goz kiiresi boyutlart kiigiik ve géz dibinde ko-
roid kolobomu bulunmus, ancak orbita B.T.'sinde goz
kiiresi arkasinda kist gelisimine rastlanmamigstir. Diger
olgumuzda ise (olgu no.4), g6z kiiresi disaridan tabii
goriinmekle birlikte goz dibinde sinirli bir koroid
kolobomu tespit edilmistir. Olgularimiza ait bulgular
Tablo 1'de sunulmaktadir.

Orbitalart  kistik kitle ile isgal edilmis iki olguya
ekstirpasyon, mikroftalmuslu bir olguya ise eniikleasyon
Orbito-palpebral  kist
goriniimiindeki iki olguda kistin Ustiinii orten ve kon-

girisiminde  bulunulmustur.
jonktiva oldugu tahmin edilen mukoza karakterindeki
ortii agilarak kistin yan duvarlarina ulasilmaya ve kist
duvarini1 ¢evre dokulardan ayirmak suretiyle kistin disar:
alinmasina c¢alisilmistir. Her iki olguda da mukoza
acilirken goriilmeyen, kistin disar1 ¢ekilmesi ile kist du-
varina yapisik atrofik glob kalintist fark edilmis, ancak
ileri derecede atrofik olan bu glob kalintisini kistin du-
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Sekil 1. Kistin ileri derecede biiyiiyerek orbitayr doldurdugu
bir olgumuz (orbito-palpebral kist).

Sekil 2. Orbita B.T.'de sag tarafta mikroftalmus ve arkasinda-
ki kistik kitle.

varindan ayirmak mimkin olmamistir. Bu olgulardan
birinde atrofik goz kiiresi ile kist arasinda bag seklinde
mevcut ekstraokiiler adelelere rastlanirken, diger olguda
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Tartisma

Kistli mikroftalmuslar g6z kiiresine ait nadir kon-
jenital anomalilerden olup olayin temelinde optik fis-
siirin tam kapanmamas: nedeniyle bir kolobomunun
gelismesi yatar (1). Bu defektten fitiklasan primitif goz
dokularinin bir kist olusturmas: s6z konusudur (1,2).
Fissiir dudaklarindaki ektodermal hiicrelerin proliferas-
yonuyla kist siirekli biiylimeyebilir (2,5). Bazen, iki ol-
gumuzda oldugu gibi dev bir orbital kist haline doniise-
bilirken, bazen de diger dort olgumuzda oldugu gibi glob
arkasinda yer alan ve ancak orbita B.T.'si gibi goriin-
tileme yontemleri ile tespit edilebilen, mevcut glob
¢apindan daha kiigiik kistler tesekkiil eder. Kistli mikrof-

talmuslar1 diger pediatrik orbita kitleleriyle ve ozellikle

) . de teratomlarla karistirmamak gerekir (6). Teratomlarda
Sekil 3. Orbito-palpebral kist gériintimlii bir olgumuzda sol or-

e . . kitle igerisinde kemik, dis, kikirdak gibi ol 1 it
bitayr tiimiiyle dolduran kistik kitlenin orbita B.T. goriintiisii. e leensmnde kem 19, Kikirgak gibr olusumiara ai

opasiteler 6n planda yer alirken, kistli mikroftalmuslar-
da bu tiir goriintiiler bulunmaz; goriilebilecek tek opasite
kiste yapisik atrofik goz kiiresinin lensine ait olabilir.
Ayrica kendi iki olgumuzda da oldugu gibi hastalarin
ekstraokiiler adelelere rastlanilmamistir. Bir olgumuzda diger gozlerinde de koloboma ait bulgularin olmas: kistli
kistin eniikleasyon makasi ile ekstirpasyonu sirasinda mikroftalmus lehinedir. Kistin ekstirpasyonu dolayisiyla
kistik kitle perfore olmus, ancak igindeki ser6z sivinin eniiklee edilen ii¢ olgumuzun histopatoloj isinde kist du-
bosalip kitlenin kollabe olmasindan sonra ekstirpe
edilebilmistir. Her iki olgunun histopatolojik tetkikinde

varinin skleraya benzeyen bag dokusundan olustugu, i¢

duvarinin ise dejenere bir retina tabakas: ile kaplandigi
kistik kitlenin i¢ duvarinin dejeneratif retina epiteli ile anlasilmaktadir; histopatolojik olarak izlenen bu man-
dseli oldug.u ve dig duvarimn ise sklera karakte‘rlnde zara diger yazarlarin tarif ettikleri histopatolojik
bag dokusu ile kapl oldugu ortaya ¢ikmistir (Sekil 4). goriinime uymaktadir (7,8). Kistli mikroftalmuslardan
Mikroftalmus goriiniimli olgunun eniikleasyonunda ise A, - . . . -

. ; o ¢ok daha nadir bir géz kiiresi anomalisi olan konjenital
g6z kiiresi ve buna yapisik kist birlikte ¢ikartilmistir. Bu Lo . . o L. .
. . . . " . kistik goézde optik vezikiil gelisiminin durmas: soz
olgunun da histopatolojik tetkikinde g6z kiiresine o L. i .
L. . . . L. L konusudur. Konjenital kistik gz embriyonun ¢ok erken
yapisik kistin i¢i dejeneratif retina epiteli ile doseli

. leri it bi lisi lisidir, bdyle bir kisti
kolobomatdz bir kist oldugu tespit edilmistir (Sekil 5). evrelerine ait bir gelisim anomalisidir, boyle bir kistin

Tablo 1. Kistli mikroftalmus olgularina ait bulgular

Olgu No Cins / Yas Kistli Mikroftalmik Goz Diger Goz
1 K/ 8 giinlik Sol orbito-palpebral kistik kitle Tabii
2 E/ 1 aylk Sol orbito-palpebral kistik kitle Tabii
3 K/ 8 yasinda Sol mikroftalmus + kolobomatéz kist Sagda da mikroftalmus
+ koroid kolobomu. Kist yok
4 E/ 15 aylik Sag mikroftalmus+kolobomatdz kist. Sol glob boyutlar: tabii + Lokal
koroid kolobomu. Kist yok.
5 K7 2 aylik Sag mikroftalmus+ koroid kolobomu Tabii
+kolobomatéz kist
6 K7 3 yasinda Sag mikroftalmus + koroid kolobomu Tabii
+kolobomatéz kist
Toplam 2E 4K 2 orbita kisti 4 tabii
6 olgu 8 giin - 8 yas 4 mikroftalmus ve glob arkasina da 1 mikroftalmus+ kolobom
kiiciik klobomatoz kist 1 koroid kolobomu
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Sekil 4. Orbito-palpebral kist gorinimlii bir olguda kistik
kitlenin histopatolojik kesiti. Kist duvarinin sklera yapisinda
bag dokusu ile kapli oldugu izlenmektedir (okla isaretli).

incelenmesinde kiste yapisik g6z kiiresine ait herhangi

bir olusum bulunmaz (9).

Kaynaklar incelendigi zaman kistli mikroftalmusun
klinik

goriillmektedir: Birinci grupta kist, mikroftalmik goz

goriinim agisindan ¢ grupta toplandig:
kiiresinin arkasinda gizlidir. Ikinci grupta deforme bir
g6z ile kist birlikte izlenirken iigiinci grupta kist ileri
derecede biiyiiyerek kendine yapisik globu mekanik
baski altinda tutar ve rudimenter kalmasina neden olur;
bu durumdaki hastalarda dogumdan itibaren kistik bir
orbita kitlesi ile karsilasilir (2). Serimizdeki alti olgunun
ikisinde klinik olarak kistik orbita kitlesi gdzlenirken,
dort olguda kist orbita B.T. ile goéz kiiresi arkasinda
tespit edilebilmistir. Diger arastirmacilarin yayinlarinda
iki tarafli olgulardan bahsedilmektedir (10,11). Bizim ol-
gularimiz arasinda iki tarafli kistli mikroftalmus
gosteren olgu yoktur, buna karsin diger gozlerinde
sadece mikroftalmus veya koroid kolobomu anomalisi
olan iki olgumuz mevcuttur. Bu olgulara benzer nitelik-
te ilkemizde de yapilmis yayinlar oldugunu goriiyoruz.
Bunlardan Slem'in (12) olgusu serimizdeki 4 no'lu ol-
guya uymaktadir. Bilgi¢ ve Bakir'm (13,14) yayinlar1 ise
iki tarafli kist niteligindedir. Bizim serimizde alti olgu
bulunmasina karsin iki tarafliliga rastlanilmamistir. Goz
kiiresinin atrofiden dolayr disaridan gorilemedigi ve
kistli mikroftalmuslar arasinda daha nadir gorilen or-
bito-palpebral kist seklindeki olgularda orbital kistin da-
ha ziyade alt kapagin arkasini doldurdugu bildirilmekte,
ancak bazen de ust kapagin arkasini iggal edebilecegine
dikkat ¢ekilmektedir (1,3). Bizim serimizde de bu tir

kistler ist kapak arkasina yerlesmislerdi (olgu no 1 ve 2).
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Sekil 5. Kistli mikroftalmus olgumuzda kiigiik goz kiiresinin

arkasinda yer alan kistin histopatolojik kesiti. Kist igerisinde
kist duvarin1 doseyen dejeneratif retina hiicreleri izlenmektedir
(oklarla isaretli).

Klinik sonu¢ olarak kistli mikroftalmuslar
karsimiza bazen dev bir orbita kisti seklinde, bazen de
mikroftalmik bir goézin arkasina saklanmis kiicik bir
kolobomatoz kist seklinde ¢ikabilmektedirler. Cogun-
lukla kistin mikroftalmik globun arkasinda kalarak
disartdan belli olmamas: bu tip olgularin tespitini
gi¢lestirmekte, hatta baska tanilar ile eniiklee edilme-
sine neden olabilmektedir (15). Mikroftalmuslu olgu-
larin orbita B.T. ile arastirilmasinin kistli mikroftalmus

olgularinin sayisini arttiracag: kanisindayiz.
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