g0z hastaliklar

Dogumda, dogumu takiben aylar veya yaslarda
goriilen, intrauterin hayattaki bir nedenle iridokorne-
al ag¢imin mezodermal jelatind seffaf bir membran
ile oOrtilli olmasina veya filtrasyon yollarinda gelisen
bir patolojiye bagli olarak gbz i¢i basing (GIB) yiik-
sekligi ve bulbusun biyimesi ile karakterize bir
hastaliktir.

Kongenital glokomlari su sekilde siniflandira-
bitiriz:
I.  Primer enfantil glokom (Hidroftalmus)
II. Kongenital anomalilerle birlikte olanlar
A. Aniridi

B. Iridokorneal disgenesis
—Posterior embryotoxon
— Axenfeld sendromu
— Rieger anomalisi
-- Peters anomalisi.

C. Sendromlar
— Sturge-Weber
— Marfan
— Neurofibromatosis
— Lowe
— Homosistiniiri
—Kromozom anomalileri
— Rubella sendromu

ITIT. Sekonder enfantil glokomlar
A. Enflamasyon
B. Timor
C. Travma
D. Retrolental fibroplazi

I. PRIMER ENFANTIL GLOKOM

Primer enfantil glokom veya kongenital glokom,
buftalmus veya hidroftalmus olarak da adlandirilir.
Yeni doganda 1/10000 oraninda goriiliir. inkomplet
bir penetransa sahip otozomal ressessiv Mendelien
gegis gosterir. Cocugun glokomlu olabilmesi igin an-
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ne ve babanin resessiv gen tasimalari, yani heterozi-
got olmalar1 gereklidir. Bdyle bir anne babanin ¢o-
cuklarinin % 25i hastalikli olurken (homozigot),
% 50si heterozigot tasiyict olur. Ancak % 25'inde
hi¢ kusurlu gen bulunmayabilir. Buna goére bir ¢o-
cugu kongenital glokomlu olan ailenin ikinci ¢ocu-
gunun da glokomlu olma sanst % 25 olmaktadir.
Gorildigi gibi risk yine yiiksek ve kesin olarak dnce-
den tayin Glokomlu ailelerde
ve predispoze sahislarin ¢ocuklarinda genetik goriis
hatirda tutularak oftalmolog ve g¢ocuk hekimi tarafin-
dan hastalik titizlikle aranmali ve genetik danigsman
tarafindan Sporadik
olgular annenin gebeliginin ilk ¢ ayinda kizamik¢ik

edilememektedir.

gerekli uyarilar yapilmalidir.

gecirmesi ile olusur.

Hastalik olgularin % 75 inde bilateral olup, tek
taraflt olgularda hasta gozde gonioskopik gorinim
tamdir. PKG % 60 olguda bebeklerin ilk 6 ayinda,
% 80den fazlasinda ilk yas iginde goriiliir. Seksle ilgisi
fazla olmamakla beraber % 65 erkek g¢ocuklar etkile-

nir.

Hastaligin etyolojisi bilinmemekle birlikte, olus-
mas1 hakkinda teoriler mevcuttur:

1. On kamera agisi embriyolojik iki ayri mezo-
dermal dokunun basit ayrilmas: ile meydana gelmek-
tedir. Eger her hangi bir nedenle Schwalbe hatt1 gibi
bir bolgede fazla miktarda hiicre bulunacak olursa,
kuvvetli yapisikliklar olusarak ag¢i dokularinin ayril-
masinda yetersizlik meydana gelir (Ailen, Burian, ve
Braley, 1955).

2. Gelismekte olan agida mezodermal atrofinin
olmasi.

3. Maumenee (1958) GIB artisinin longitiidinal
ve sirkiiler silier kas demetlerinin trabekiiler fibrillerle
birlesmesindeki anomaliye bagli oldugunu belirtmek-
tedir. Bu defektif insersiyon sklera mahmuzunu 6ne
ve disar1 dogru iterek Schlemm kanalin1 daraltmak-
tadir. Longitiidinal kaslarin kontraksiyonu kanali aga-

* Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 Ana Bilim Dali
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cagina daha da daraltmakta, sirkiiler kaslarin kont-
raksiyonu ise trabekiiler araligi agmada etkisiz olmak-
tadir.

4. Simdi kabul edilen nosyon ise ag¢ida ince
transparan, jelatind bir membranm bulunmasidir (Bar-
kan, 1938).

BULGULAR

Erken ve ge¢ belirtiler olmak ilizere iki grupta in-
celenir. Erken belirtiler: —Epifora, fotofobi, blefaro-
spazm: artan GIB'na bagli hafif kornea 6deminin yap-
tig1 iritasyondur. Kornea bulanikligi ve kuturlarin
genislemesinden haftalarca o6nce olusur. Hastaligin
daha ileri safhalarinda iritasyon ¢ok fazla rahatsiz
edici oldugundan bebek basini yastiga gémer ve dai-
ma asagiya dogru eger.

— Kornea 6demi: Olgularin % 25'inde dogustan
mevcut olup, % 60 olguda ilk ii¢ ayda meydana gelir.
Kornea O6demi ne kadar erken baglarsa prognoz o
kadar kotidir. Baslangicda 6dem kornea epitelin-
dedir, tansiyon degisikligi ile artar veya azalir. Bu
safhada epitel kazinacak olursa kornea seffaflasaca-
gmdan oftalmaskopi ve gonioskopi yapilabilir. Has-
talik ilerledikge O6dem stromaya gecerek lamellerde
yumusama ve dejenerasyona sebep olur. Boylece
gayrimuntazam korneal opasiteler olusur. Ani ve
diffiz  kornea Odeminin sebebi desmedeki yirtil-
maya baglidir.

— Korneal .biyiime: Wilmer ve Scammon'un
arastirmalarina goére ortalama kornea horizontal ¢api
bebeklerde 10.0 mm, adultta 11.8 mm'dir. Korneal
biilylimenin normalde birinci yasin sonunda bittigi
kabul edilir. Infant gozleri oldukga elastiktir ve artan
GIB ile bilyiirler. Bu da en ¢ok korneaskleral bolge-
dedir. Kornea kuturlari artar, 6n kamera derinlesir.
12 mm'den bilyik kornealar diagnostik Onem tagir.
Silier striasyonlar, desme yirtiklari, gayrimuntazam
astigmatizma gorilebilir. Kontrol altina alinmayan
kornea ¢ap1

glokomlarda 17-18 mm'yi bulabilir.

3 yasin lizerinde bilylime nadirdir.

— Desme membraninda yirtiklar: Korneal biiyii-
menin en biiyiilk kismi korneaskleral birlesme yerin-
dedir ve bu Degyme membranini gerer, elastikiyeti az
oldugundan ¢atlaklar olusur. Ayn: anda lokalize kor-
nea Odeminde artma olur. Bu ¢atlaklar veya yirtik-
lar baslangigta kornea periferisinde limbusa paralel
iken sonralari viziiel aksin ist ve altinda horizontal
meridyende goriliir. Gerilmeler, yirtilmalar ve fibroz
degisiklikler gayrimuntazam astigmatizmaya neden
olur ve kornea yassilasarak biliyliimenin meydana ge-
tirdigi myopi onlenmis olur.

— Glob biiytimesi: Anderson'un olg¢liimlerine go-
re ortalama biiylime On-arka ¢apta 5.6 mm, horizon-
tal 3.2 mm, vertikal 2.6 mm'dir.

— Derin 6n kamera: Limbustaki gerilmeye bag-

KONGENITAL GLOKOMLAR

lidir ve iris diyaframi diizdir. Bu durum cerraha
goniotomi esnasinda goniotomi bigagi i¢in daha rahat
ve iyi bir goriintil verir.

— PapUTada ekskavasyon: Cocuklarda erken bir
bulgudur. Cupping eriskinlerden daha  Once, hafif
tansiyon yiikselmelerinde dahi erkenden olusur. Bu-
nun da sebebi diisiik sistemik kan basincidir. Cup de-
gisiklikleri
birkag¢ saat veya giinde degisiklige ugrayabilir. Konge-
nital glokomatdz cupping oval olabilir, fakat genellik-

tansiyonun yiikselmesi ve dismesi ile

le yuvarlak ve santraldir. Kiigiik ¢capta olmasina rag-
men derin olabilir. Cup ¢evreye dogru genisleyerek,
canli sinir dokusu ihtiva eden pembemsi kenar kalana
kadar ilerler ve ancak ilerlemis safhada bu da kay-
bolabilir. Diskdeki astroglial destek dokunun iskemisi
ile atrofi gorilir. Fundustaki arter ve venlerde dilatas-
yon ve engorjman vardir. Kontrol altina alinmis
kongenital glokomu olan bir hastaya ileri yaslarinda
gdrme alant muayenesi yapilacak olursa, ilerlemis
cup'a ragmen, normal bulunabilir.

Geg belirtiler: GIB kontrol altina alinmazsa erken
belirtilerin ilerlemesi ile meydana gelir.

iridodonesis, lens luksasyonu: Zonula lifleri-

nin zayiflamasi sonucu meydana gelir.
— Kornea ilserleri
— Biilloz keratopati
— Hifema
— Fitizis bulbi
— Ambliopi ex anopsia

Bazi olgularda GIB kontrol altinda olsa dahi en-
dotel bozularak biilloz keratopati gelisebilir. Biilloz
keratopati, korneal erezyonlara, iilserasyonlara ve
enfeksiyonlara sebep olabilir. Bu gibi biyik gozler
koyalca travmatize oldugundan kornea iilseri, hifema
ve riptir neticesinde fitisiz bulbi goriilebilir. Bu has-
talarda ayrica gorme azligi ve anizometropi nedeni
ile de ambliopi ex anopsia gelisebilir.

TANI

Epifora sikayeti ile gelen bebekte nazolakrimal
kanal sondasi yapilmadan GIB tayinin de yapilmasi
gereklidir. Ketaminle daha az olmakla birlikte (hatta
% 15-20 oraninda yiikselir) derin inhalasyon aneste-
zisi ile GIB 5-6 mm Hg kadar diisiis gosterdiginden
bilhassa tanida ve kontrollerde ¢ocugun yeterli anes-
tezisi temin edildikten hemen sonra GIB 6l¢iilmelidir.
Cift ol¢timlii Schiotz tonometresi veya el applanasyon
tonometresi (Perkins) kullanilabilir, tst limit adultle-
rin aynidir (20 mm Hg ustii).

Kornea ¢ap1 pergel ile limbustan limbusa o6lgii-
lir. 11.5-12 mm'den fazlasi patolojik kabul edilir.

Bunlara ilave olarak glob biiyiimesi, desme yir-
tiklari, epitel 6demi, derin 6n kameranin varligi aras-
tirtlir.  Epitel 6demi varsa epitel Band-Parker bigag:
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veya % 70 alkol atusmani ile kazindiktan sonra Kop-
pe lensi ile gonioksopi yapilir. A¢1 genellikle genis ve
45°'dir. Iris stromast hipoplazik, irisin radier damar-
lar1 belirgin, pigment tabakasi da goriiliir. Irisin silier
cisme devam etmesi yerine sklera mahmuzu veya tra-
bekiiler aga dogru ilerleyip insersiyon yaptig: gozle-
nir. Ayrica trabekiiler yiizey selefon gibi seffaf bir
membran ile kaplidir. Schwalbe hatti normal yerin-
dedir ve trabekiiler agda anormal pigment yoktur.
Koppe lensi yardimi ile lens, vitreus ve fundus hak-
kinda da bilgi edinilir. Daha 6nce de bahsedildigi gibi
yiilksek GiB'da ekskavasyon erken, dik kenarli, mer-
kezi ve derindir, c/d orani ve her iki papilla arasindaki
asimetri goézlenir. FFA yapilacak olursa floressein
gbllenmesi gecikmistir. GIiB'i erken kontrol altina
alinirsa erken papilla degisiklikleri geri donebilir.
Tonografi yapilacak olursa C degeri 0.15 altindadir.

PROGNOZ

Hastalik kontrol altina alinmadig:i takdirde prog-
ressiv gidis gosterir ve sonu mutlak korliktiir. Diger
bir onemli husus da bazi hastalarin monokiiler infan-
til glokomu basarili bir operasyon ile kontrol altina
alindiktan seneler sonra GIB yiikselerek diger gozde
de glokom gelisebilir. Bu nedenle hastalar omiirleri
boyunca yakin takip altinda tutulmalidirlar. Bazi
hastalarda da, az oranda da olsa, ileri yaslarda endotel
harabiyeti nedeni ile biilloz keratopati gelisebilir.
Ayrica bu hastalarda gorme disiiktiir, anizometropi
nedeni ile ambliopi ex anopsia geligir.

AYIRICI TANI

1. Megalokornea: Anormal kornea genislemesi
ile birlikte olan bir durumdur. Kornea 14-16 mm c¢a-
pindadir. Siklikla iridodonesis vardir. Fakat desme
catlaklari, GIB yiiksekligi, ekskavasyon yoktur. Sekse
bagli gegis gosterir.

2. Nazolakrimal kanal stenozu: Epifora ve mua-
yenede kanal tikaniklig: bulunur.

3. [Iltihabi hastaliklar: Rubella Kkeratiti, dissi-
form veya diffiz keratit, iridosiklit, keratokonjonk-
tivit.

4. Travmaya bagli kornea bulanikligi: Dogum
sirasinda forseps travmasi desme membran riiptiri ve
kornea 6demine sebep olabilir.

5. Metabolik hastaliklar: Hiirler sendromu (Gar-
goylism), cystinosis, korneal lipidosis.

6. Idiopatik kornea 6demi

7. Yiksek myop1

8. On stafilom

9. Kongenital herediter kornea distrofileri
10. Konik kornea

11. Tek tarafli mikrokornea
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TEDAVI

Medikal tedavisi etkisizdir. Ameliyat1 geciktir-
mek veya hazirlik igin kullanilir. Bu amag¢ i¢in % 2-4
pilokarpin, epinefrin, carbachol % 0.75-3 oraninda
veya asetozolamid 8-10 mg/kg/giin seklinde kullani-
labilir.

Kongenital glokomun esas tedavisi cerrahidir.
En ideal ve fizyolojik ameliyat GONIOTOMI'dir.
Basarisiz oldugu zaman bir kag¢ defa tekrarlanabilir.
Birinci, ikinci, tg¢lincii goniotomilerle sirasi ile % 64,
% 79, % 85 basar1 orani bildirilmektedir. ilk defa
1938de  Otto tanimlanmistir.
Ameliyat i¢in Ozel bir goniotomi big¢agina ve gonio-
lense ihtiyag vardir. Amag¢ agiyr kapatarak GIB yiik-
selmesine sebep olan membrani yirtarak himor ako-
ziin disa akimini temin etmektir. Bu da mimkiin
oldukg¢a erken yasda, Schlemm kanali kapanmadan
yapilmalidir. Ringland Anderson'un arastirmalarina
gore % 75 olguda Schlemm kanali mevcuttur, ancak
2.5 yas civarinda % 50 olguda, daha sonralari ise
biitiin olgularda kanal kapanir. Ameliyat i¢in kornea-
nin bulanik olmamasi, kornea ¢apinin 15 mm den bi-

Barkan tarafindan

yik olmamasi ve ©on kameranin genis olmasi tercih
edilir. Sag gozde saat 11, sol gdozde saat 4 hizasindan
goze girilerek karsi taraf acidaki membran kesilmeye
¢aligilir. Bu sirada goniotomi bigaginin ucu 0.25-0.5
mm den fazla mezodermal doku igine girmemesi
gerekir. Aksi takdirde iris koki ve silier cisme giri-
lerek intraokiiler hemoraji ve iridodialize sebep olu-
nur.

Goniopuncture trabekiiler agdan subkonjonktival
mesafeye kii¢lik bir delikle eksternal bir filtrasyonun
teminidir. Artik kullanilmayan bir tekniktir.

Trabekiiiotomi sonucglar1 tartigmali olmakla bir-
likte erken olgularda hastaya iyi bir sans olarak dene-
nebilir. Zorlugu Schlemm kanalinin bulunmas: ve
kanalin maniiplasyonudur.

Trabekiilektomi veya Ortiilii Elliot Skeleral flab
altindan akoziin subskleral drenajini saglar. Basarisiz
3-4 goniotomi ameliyati sonrasi veya korneasi bulanik
olgularda kullanilabilir. Su anda giinimiizde tercih
edilen cerrahi teknik durumundadir.

Siklodiatermi veya Siklokrio terapi absolu gozler-
de veya ameliyatlarin basarisiz oldugu olgularda hii-
mor akéz yapimini azaltmak i¢in kullanilir. Krio bag
dokusuna daha az tahripkardir, daha az 6n stafilom
goruliir, kolaylikla tekrarlanabilir.

Eniikleasyon gormesi kaybolmus agrili gozlerde
estetik ama¢ ve agindan kurtulmak i¢in uygulanir.
II. KONGENITAL ANOMALILERLE
BIiRLIKTE OLAN GLOKOMLAR

A. Aniridi: Bilateral kongenital anomali olup
olgularin 2/3 si yiiksek penetransda dominant gegis
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gosterirler. Geri kalan olgular ise sporadik olup, mu-
tasyona baglidir. Kornea, lens, 6n kamera, retina,
SSS, iskelet sistemi anomalileri ile birlikte olabilir.
Olgularin % 20'sinde Wilms tiimorii bulunur.

Gebeligin  4'lincii ayinda mezodermal geligsme

bozukluguna bagli olarak degisik miktardaki iris
artiklart gonioskopik olarak goriiliir. Daha sonra bun-
lar 6ne dogru ilerleyerek on kamera agisina yapisa-
rak trabekiiler agi1 kapatirlar. Globda biliyiime olmaz.
Bu da glokomun daha sonra gelistiginin isaretidir.
Periferik korneada epitel metaplaziye ugrar, ¢epegev-
re dejeneratif panniis gelisir, daha ileri yaglarda bula-
nikliklar1 baslar. Olgularin bir kisminda lens genel-
likle yukariya liikksedir. Gorme diisiik (0.1) ve nistag-
mus vardir. Bu muhtemelen makiiler hypoplaziye bag-
Iidir, fovea reflesi yoktur. Aniridi hastalarinin tedavisi
son derece zordur ve biitiin gayretlere ragmen birgo-
gunun sonu korliktir. Bu nedenle genetik danisman-
lik son derece onemlidir. GIB'n1 kontrol altina almak
icin Oncelikle medikal tedavi uygulanmali, eger so-
nu¢ alinamiyorsa goniotomi, trabekiilotomi. trabe-
kiilektomi, siklokrioterapi gibi cerrahi tedaviler uygu-
lanabilir. Bu girisimlerde lens travmasi ve vitreus in-
karserasyonu riskleri fazladir.

Aniridi gorillen sendromlar sunlardir:

_ Crouson (Cranio-facial dysostosis)
Hornocystinuria

_ Marinesco-Sjogren

_ Meckel

_ Miller (Wilms' Aniridia Syndrome)

_ Oculodental syndrome (Peters Anomaly)

_ Ullrich

_ Waardenburg (Waardenburg-Klein Syndrome, Em-
bryonic Fixation S.)

B. IRIDOKORNEAL DiSGENESIS

1 Posterior Embryotoxon: Schwalbe hattinin
anormal derecede kalin ve halka seklinde limbus dis
kenarinda goriilmesi ile karakterizedir. Mezodermal
doku hyperplazisi s6z konusudur.

2  Axenfeld Sendromu: Yogun iris bantlarinin
kalin Schwalbe hattina yapismasi ile karakterizedir.

3. Rieger Sendromu: Iris stromasinm hypopla-
zisi, irisin Schwalbe hatt1 Oniine yapismasi, polikori,
pupiller distorsiyon mikroftalmi, mikrokornea, limbu-
sa paralel Desme membranma ait korneal opasiteler,
optik atrofi ile karakterizedir. Bunlardan baska den-
tal hypoplazi, myotonik distrofi de bulunur.

4. Peters Anomalisi: Korneanin santral bolimii-
ni ve iris koleretini ilgilendirir. Desme membranmda
defektler vardir ve iris pupiller kenarda buraya
yapisiklik gosterir. Burada kornea opasitesi vardir.

KONGENITAL GLOKOMLAR

Okulodental veya Rutherford Sendromu olarak da
bilinir. Otozomal dominant geg¢is gosterir. Dental
anomali ve mental retardasyon da goriliir.

iridokorneal disgenesislerde tedavi acik acili

glokom gibidir. Operasyon gerekirse filtran olanlar

tercih edilir.

C. SENDROMLAR

1 Sturge-Weber Sendromu: Neurocutaneous
Yiizde
trigeminus boyunca nevus flammeus, ibslateral ce-

Angiomatosis: Meningocutaneous Sendromu:
rebral angiomatosis, kortikal gri cevherde kalsifikas-

yonlar, glokom, konjonktival telenjektaziler, iris

dokusunda vaskiilarite artmasi, koroideal hemanjiom
(tomato-ketchup fundus), irisde heterokromi ve intra-
kranial angiomun lokalizasyonuna bagli olarak kontr-
lateral parezi, hemiatrofi, mental retardasyon, Jackso-
nian epilepsi ile karakterizedir. Ilk defa 1860'da
Schirmer tarafindan tanimlanmakla beraber Sturge
(1879) ve Weber (1929) konuya daha fazla agiklik
getirmislerdir. Hastalik familyal olmadig: gibi seks
ayirimi da yapmaz. Hastaligin ¢esitli varyasyonlarin-
dan da bahsedilmektedir:

Jahnke' Sendromu: glokom yoktur.

Schirmer Sendromu: erken glokom vardir.

Lawford Sendromu: ge¢ glokom vardir, glob hacmi
artmaz.

Mille Sendromu: koroideal angioma var, fakat glokom
yoktur.

2. Marfan Sendromu: Yiiksek penetransda oto-
zomal dominant geg¢is gdsteren bir hastalik olup olgu-
larin % 15'i sporadik kabul edilmektedir. fleri yaslar-
da dogum yapan ebeveynlerin ¢ocuklarinda Marfan
Sendromu goriilme orani artmaktadir. Ilk tarifi Mar-
fan tarafindan yapilmasina ragmen 1896 da Williams
hastaligi daha genis , anlamda tanimlanmistir. En
6nemli okiiler bulgusu % 80 oraninda goriilen bilate-
ral lens ektopisi olup, lens genellikle kiigiik ve sfe-
riktir. Genellikle {ist nazale disloke olur. On kamera-
ya disloke olursa pupiller blok glokomuna sebep
olur. Arka kameradaki malpozisyonlarinda da pupil-
ler blok glokomu goriilir. Pupillanm dilatasyonu ile
veya gerekirse periferik iridektomi veya lens ekstrak-
siyonu ile Oniine gegilebilir. Ancak unutulmamalidir
ki lens ekstraksiyonu sirasinda olgularin 'V 50'sinden
fazlasindan lens kapsiili riiptiirli, vitreus kaybi ve
retina dekolmani goriiliir. Iris stromasi hypoplazisine
bagli olarak iris arkasinda pigment azalmasi, dilata-
tor kas hypoplazisine bagli olarak da myosis goriiliir.
Bu son etki nedeni ile de midriatiklere zayif cevap ali-
nir. Retina dekolmani da sik goriliir. Sebebi bag
dokusu gelisim bozuklugudur.

Bu g6z bulgularina ilave olarak diger sistemik
bulgular da sunlardir: Araknodaktili, iskelet anomali-
leri, spina bifida, asimetrik toraks, gevsek ligamanlar,
genel miiskiiller zaafiyet, dolikosefali, yiiksek damak.
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subkutan yag dokusu azligi, deride striasyon (bilhas-
sa omuz, gogiis ve kalgalarda), tunica rnedia'nin kon-
genital zayifligina dissekan anevrizmalar.

3. Neurofibromatosis: Von Renclinghausen:
Ressesiv bir gegis gosterir. Genellikle dogum sirasina
mevcut olmasina ragmen erken c¢ocukluk ¢agindan
o6nce farkedilmez. Tablonun tiimii puberte, hamile-
lik veya menopoz sirasinda belirginlesir. Deri noro-
fibromlar1 ve cafe au lait lar kisiyi muayeneye sevk
eden bulgulardir. Bunlar ozellikle iist kapakta goriiliir-
ler. Tbslateral glokom, multipl hafif kahverengi iris
nodiilleri, segmental uvea ektropiumu ve 6n kamera
ac1 anomalileri (persistan embriyonel doku, periferik
on sinesi) gibi On segment bulgular1 goésterir. Retinada
norofibrom ihtiva eden diffiiz ve nodiiler kalinlagma-
lar, optik glioma, optik foramende biiyiime, ptosis ve
ekstraokiiler kas paralizileri diger okiiler bulgulardir.
Deride pigmentasyon, fibroma molluskum, Schwan-
noma, bilyime anomalileri, fasiel hemihypertrofi,
spontan kiriklar, subperiostal kistler, skolyoz da sis-
temik bulgular1 arasindadir.

Olusan glokomun tedavisinde tercih edilen cer-
rahi yontem goniotomi olup, trabekiilototni ve trabe-
kiillektomi de uygulanabilir.

4  Lowe: Oculocerebrorenal Sendrom: Sekse
bagli ressesiv gecis gosterir. Mental gerilik, albuminii-
ri aminoasitiiri, glokom, katarakt, korneal bulaniklik,
mavi sklera ve nistagmus ile karakterizedir. Bunlara
ilave olarak miiskiiler hypotoni ve hyporefleksi var-
dir. Oliim genellikle erken yaslarda goriiliir. Gelisen
glokomun goniotomi ile kontrol altina alinabilecegi
ifade edilmektedir.

5. Homusistiniiri: Ressesiv gecis gosteren here-
diter metabolik bir hastaliktir. Dogmalik amino asit
metabolizmas:1 bozukluguna bagli olarak plazma ve
idrardaki homosistin miktarlar1 artmistir. Idrarda
nitroprusside testinin pozitif olmas: ile kolayca tanim-
lanir. Hastalar agik tenli, sar1 sa¢ ve mavi gozlidiir. En
belirgin g6z bulgusu bilateral genellikle asagiya dislo-
ke lens ve buna bagli pupiller blok glokomudur. Bun-
dan baska mental retardasyon, konviilzyon, kifoskol-
yoz, araknodaktili, osteoporoza bagli fraktiirler sis-
temik bulgulardir. Bu olgularda genel anestezi trom-
boembolik hadiseleri provake eder. Hastalik genellikle
Marfan veya Marchesani sendromu ile karisir.

6. Kromozom Anomalileri: Bunlar arasinda sik-
likla (13-15) D trisomiy, veya (17-18) F trisomy bulu-

529

nur. Bunlar diger sistemik okiiler anomalilerle birlikte
gorilirler (mikroftalmi, katarakt, optik atrofi, retinal
hypoplazi, kolobom, sagirlik, yarik damak ve dudak,
mikrosefali, el ayak malformasyonlari, bobrek ve
kalp bozukluklari, mental retardasyon).

7 Rubella Sendromu: Gregg Sendromu: Gebe-
ligin ilk trimestrinde annenin rubella enfeksiyonuna
bagli olarak goriliir. Tani anne veya g¢ocukta rubella
titraj1 veya akdzden yapilan virlis kiiltiiri ile miimkiin-
dir. Olgularin % 10-25'inde glokom goriiliir. Fakat
daha ¢ok kongenital katarakt, korneal bulaniklik,
retinal pigmenter degisiklikler, zeka geriligi, sagir-
ik ve kardiak anomalilerle birliktedir. Rubella glo-
komu gecici veya daimi olabilir. Gegici glokomdan
Agida gelisme

enflamatuar reaksiyon sorumludur.

anomalileri de olabilir.

IHI. SEKONDER INFANTIL
GLOKOMLAR

A. Enflamasyon: Adultlarda oldugu gibi agik
acil1 glokom veya periferik 6n sinesi veya pupil-
ler bloga bagli a¢1 kapanmasi glokomu seklindedir.

B. Timor: Retinoblastom veya irisin nevoxan-
thoendotheliomas1 glokoma sebep olabilir. Irisin bu
timori histolojik olarak histiositlerden meydana
gelmis olup vaskiiler, sarims1 beyaz ve diffiiz kalkik-
ik seklindedir ve spontan hifemaya sebep olurlar.
Sarimsi1 makiilopapiiler deri lezyonlar1 bu tiimore
eslik ederler.

C. Travma: Dogum sirasindaki travmanin yerine
ve siddetine bagli olarak gecici veya daimi glokom ge-
lisebilir. Mevcut glokomun ayirici tanisini yapmak zor
olabilir. Ancak forseps tatbikine ait hikaye veya viicu-
dun baska yerindeki travmatik isaret bu konuda yar-
dimc1 olabilir, glokom olmaksizin kornea bulaniklig:
veya desme yirtiklar1 goriilebilir. Bu nedenle GIiB 6l-
¢limiinden sonra konservatif bir yol izlenebilir.

D. Retrolent.il Fibropla/i: Prematiir bebeklere
yiiksek konsantrasyonda oksijen verilmesi sonucu bi-
lateral olarak gelisen bu hastalikta arka segmentte
fibrovaskiiler doku organizasyonu, hemoraji ve 6deme
bagli olarak lens-iris diaframinin hastaligin ilerlemis
safhalarinda One gelmesi sonucu ag¢1 kapanmasi ve
pupiller blok ile glokom gelisir. Agriy1 azaltmak ig¢in
periferik iridektomi Retinoblastom,
hyperplastik primer vitreus ve kongenital katarakt ile

gerekebilir.

aylirici tanisinin yapilmasi 6nemlidir.
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