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GUNCEL TANI- TEDAVI

Amag

infantil glokomlarin en sik formu
olan Primer Konjenital Glokom
(PKG), nadir gériinen ve genetik
gecisli olabilen bir hastaliktir.
Ozellikle akraba evliliklerinin daha
yogun oldugu gelismekte olan
Ulkelerde sikhg1 daha da artmakta,
gec teshis ve tedavi hastaligin
gorsel prognozunu olumsuz yénde
etkilemektedir. Konjenital 6n
segment anomalileri ile beraber
olabilen PKG cerrahi yontemlerle
tedavi edilmektedir. Bu kitapcigin
amacl PKG’un patogenezi,
epidemiyolojisi, genetik gegis sekli,
tani yontemleri, klinik 6zellikleri ve
giincel tedavi yaklasimlari hakkinda
bilgi vermektir.

Giris

PKG, Primer infantil glokom terimi
ile ayni anlami ifade eder. PKG,
gelisimsel glokomlarin biyik
¢ogunlugunu olusturur. Bu grupta
en fazla gorilen anomali tipi “izole
trabekillodisgenezis” tir. Bu
anomalide GiB artisinin tek nedeni
trabekiler agorgilisiinde gelisim
bozuklugudur. Goz ve eklerinde
GiB artisina neden olabilecek
baska patoloji yoktur. PKG’da
genellikle her iki goz birlikte
etkilenir ama ciddiyet farkli olabilir
Tek tarafli hastalik sikhgi %25-
30’dir. Erkek bebekler kizlardan
biraz daha fazla etkilenirler (3:2).

Genetik

PKG biiyik oranda sporadik olarak
ortaya ctkmaktadir. Cesitli
calismalarda, %10 ile %40 oraninda
genetik gecis gosterilmistir. Genetik
gecis genelde otozomal resesif
olmakta birlikte, genetik
heterojenite s6z konusudur.
Kromozom 2p21 {izeninde bulunan
sitokrom P4501B1 (CYP1B1) geni,
genetik geciste cok 6nemli bir yere
sahiptir. GLC3A geni olarak bilinen
bu gen, iridokorneal agi olusumu icgin
gereklidir ve gendeki problem aci
gelisimini olumsuz etkiler. Ayrica
GLC3B (1p36.2) ve GLC3C (14¢24.3)
geni ve LTBP2 (14g24) genleri
araciligi ile gegisler gosterilmistir.

Resim 1: PKG'lu g6z
izole trabekllodisgenezis)

Epidemiyoloji-prevalans

PKG, Tim pediatrik glokomlarin
%22,2’sini teskil etmektedir. PKG
oldukca nadir olup, 1/10.000 canli
dogumda gorilmektedir. Goriilme
sikhgi en fazla olan Suudi Arabistan
ve Slovakya cingenelerinde ise bu
oran sirasiyla, 1/1250 - 1/2500
dizeylerine cikmaktadir

Resim 2: PKD’da 6n kamara agisi
histopatolojik gérinimi

Hedef kitlemiz

amaghdir.
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g0z hekimlerinin, gbz hastaliklari dalinda ihtisas yapan
asistanlarin ve tiim g6z uzmanlarinin egitimlerine destek

Hazirlayanlar

hazirlanmigstir.

Belirli bir konuda temel bilgilerin yanisira gelisen tani
tekniklerinin ve yeni tedavi segeneklerinin isiginda aydinlatici,
basvuru kaynagi niteliginde mini kitap dizinlerinin hazirlanmasi,
ve TOD-Net platformunda tiim Uyelerin erisimine sunulmasidir.

Prof.Dr.Tekin Yasar, Prof.Dr.Tilay Simsek, Prof.Dr.Ufuk Elgin ve
Prof.Dr.0zcan Ocakoglu
TOD Glokom Birimi Kitap Hazirlik Calisma Grubu tarafindan




PRIMER KONJENITAL GLOKOM GUNCEL TANI- TEDAVI

Patogenez

PKG patogenezi tam olarak
bilinmemektedir. Baslangicta
trabekiler agin disa akimi 6nleyen
Barkan membrani adi verilen bir zar
ile kapli oldugu distintilmekteydi.
Ancak daha sonra yapilan
histopatolojik calismalarda boyle
bir membranin olmadigi,
disakimdaki bozukluktan 3.
trimestrde noéral tepecik kaynakh
dokularin gelisimindeki bir
duraklamanin sorumlu oldugu
bildirildi. Gelisimdeki bu duraklama
iris ve siliyer cismin arkaya
migrasyonunu onleyerek yiiksek
yerlesimine neden olur. Bu durum
zaten kalin olan trabekdiler agin
sikisarak daha kompakt bir yapi
kazanmasina yol agar. Dolayisi ile
PKG da disa akimdaki blokaj
trabekil 6niinde degil trabekiiler ag
seviyesindedir.

Anderson yaptigi calismada PKG'da
iris ve siliyer cismin gestasyonel 7
veya 8 aydaki goriinlime benzer
oldugunu bulmustur. iris ve siliyer
cismin arkaya dogru gerilemesi
tamamlanmadigl igin, iris ve siliyer
cismin on tarafi trabekiler agin
arka tarafi ile Ust Uste gelir.
Maumenee ve arkadaslari siliyer
kaslarin 6ne insersiyon yaptigini
gostermistir. Siliyer kasin
longitudinal ve sirkiler lifleri sklera
mahmuzu yerine trabekiler aga
yapismislardir.

PKG’da sikayet ve bulgular

Klasik diclii (triad) belirtileri (yliksek
GiB sonucu kornea epitel ddeminin
olusturdugu irritasyonuna bagh)
mFotofobi (1s1ga asiri duyarhhk)
mEpifora (asiri sulanma)
mBlefarospazm (6zellikle giin
1siginda)

Diger konjenital glokom bulgulari
mBebeklerin sik sik gdzlerini
ovusturmalari (utangag bebek)
mKonjonktivite benzer kizarik gézler
mBUyuk, iri gbz (Buftalmus)
mKorneanin grimsi beyaz gériinimu

ilk Tani

ilk tani zamani; dogumda, yasamin
ilk birkag¢ haftasi veya ilk birkag yili
icinde (en sik), veya nadiren daha
sonraki yaslarda olabilir. Tani
konuldugu zamana gore dogumda
ise (yenidogan tipi), ilk 2-3 yas
icinde (infanti tipi) veya erken
¢ocukluk ve geng adolesan
déneminde (juvenil tipi) olarak da
adlandirlabilir. Klinik belirtiler,
hastaligin ortaya ¢ikis zamani ile
yakin iliskilidir

BUFTALMUS

Elastik skleraya sahip bebek
gozlerinde intrauterin yasamdan
itibaren artan GiB sonucu goz
kiresinde bliyiime olur. Anatomik
sinirlar degisiklige ugramistir. On
kamara derinlesir, korneaskleral
bileske genisler. Gozlin 6n arka aksi
uzar (Bu uzamaya bagli olarak
buftalmik gozlerde miyopi
goriilebilir). Eger etkin GiB diisiisii
saglanabilirse gozlin aksinda 0,5-1
mm’lik azalma gorilebilir.

Yiiksek GiB, ilk 2-3 yil (kimi yazarlara
gore 4-5 yil) icinde gozi biyitebilir.
Bu nedenle bu dénemde teshis
klinik bulgulardan faydalanilarak
kolayca konulabilir. Ancak daha ileri
yaslarda sklera sertlesecegi ve
eriskin seviyesine ulasacagi igin g6z
kiiresinde artmis GIB biiyiime
yapmaz. ileri yaslarda teshis igin
gonyoskopi bulgulari faydahdir.

Tani

Genel anestezi altinda GIB, kornea
¢apl, kornea kalinhg 6lgim, 6n
segment ve a¢l muayenesi mutlaka
yapilmalidir. Aksiyel uzunluk
OlgcimU 6nemli olup baz
calismalarda prognostik kriter
olarak gosterilmektedir. Aksiyel
uzunlugun = 27 mm olmasi koti
prognoz kriteridir . Anestezik
ajanlarin etkisi ile GiB normalden
daha dustik olgilebilir. Ketamin ile
yapilan anestezide GiB’in
etkilenmedigi ve anestezisiz yapilan
Olglimlere yakin sonug verdigi
bildirilmektedir. Cok sayida anestezi
altinda muayene yapmaktan
kaginilmalidir. Clinkl anestezik
ajanlarin gelismekte olan beyne
olumsuz etkilerinin oldugunu
bildiren ¢alismalar vardir.

Resim 4: GAA goz tansiyon olgcimu

Resim 3: Bilateral buftalmus
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Genel Anestezi Muayenesi

Genel anestezi altinda bebeklerde
yapilmasi gereken g6z muayeneleri
ve sirasl soyle olmalidir;

OGIB 6l¢iimii (anestezinin ilk birkag
dakikasi icinde yapilmalidir)
O00n segment muayenesi
mKornea gapinin ve
kalinhiginin 6lglim,
mKornea seffaflig
degerlendirilmesi
mHaab’s stria varlig
degerlendirmesi
ODirekt gonyoskopi (Sekonder
glokomlardan ayirim)
OOftalmoskopi (Optik sinir hasarinin
degerlendirilmesi)
ODiger muayeneler
mRetinoskopi (Yapilabilirse
streak retinoskop ile)
mUSB-US (Kornea opaksa, 6n
ve arka segment yapilarinin
degerlendirmesinde
yardimci olabilir)

Haab’s Stria

intrauterin yasamda artmaya
baslayan GiB sadece sklerayi etkilemez
ayni zamanda kornea (izerinde gerilme
etkisi yapar. Sklera kadar elastik
olmayan kornea endoteli ve Descemet
zari bu gerilime dayanamaz ve bu
tabakalarda yirtiklar olusur (Haab’s
stria). Bu yirtiklar kornea merkezinde
genellikle yatay ve ¢izgisel, kenarlarda
ise limbusa paralel ya da egrisel
gorinimli olurlar. iyilestikleri zaman
yerlerinde gérmeyi etkileyen ve
astigmatik kornea degisiklikleri
yapabilen cizgisel izler birakirlar.

PKG’lu gozlerde optik disk
ozellikleri

Genellikle yuvarlak, kenarlari dik,
merkezi cukurlugun etrafi pembe
renkli néroretinal rim (NRR) ile
cevrilmistir. Muhtemelen sklera
kanalinin gerilmesinden 6tiiri
cukurlasma dairesel olarak biyime
egilimindedir Bebeklerde bu
gorinim hizla gelismekle beraber,
basarili GiB kontrolii sonrasinda
gerileyebilir. Ancak uzun siiren
olgularda ve daha biyik ¢ocuklarda
NRR’de geri donlissiiz incelme ve
centiklesme gorilir.

Resim 7: Haab'’s stria

Resim 9: PKG’lu gbzde optik disk gorinimu

Tablo 1: Cocuklarda GAA GIB degerleri:

Gonyoskopi muayenesi

Normal yenidodanda OKA; iris sklera
mahmuzunun gerisinde -diiz olarak-
yapisiktir, zamanla biraz geriye
egimlenir. Trabekllum eriskinlerden
daha genis ve daha saydam goziikir.
Trabekiilum az pigmentlidir. Periferik

PKG’lu g6zlerde, OKA’sinda iris yiiksek

Tablo 2: Cocuklarda kornea gapi degerleri:

insersiyoludur, siliyer band, skleral
spur ve trabekdler agin sinirlari belirsiz
ve saydam gorinimdedir. Perifer
iriste cepecevre hiperemik iris
damarlari izlenir. iris kriptlerinde
silinme ve stromada hipoplazi

Yas | GiB (mmHg) | GIB (mmHg)
en az en cok
1 yas alti 8,4 9,4
iris daha incedir.
1-2 yas 9,4 10,2
2-3 yas 10,4 11,1
3-4 yas 10,9 12,0
4-5 yas 11,6 13,1
5-6 yas 12,2 14,2
gorilebilir.

Resim 8: PKG’lu gozde OKA gériiniimii

Ayirict Tam

OEpifora-Blefarospazm
mKonjonktivit, dogumsal
kanal tikaniklig
mKornea-konjonktiva
yaralanmalari

OMegalokornea
mX'e bagli (resesif)
megalokornea gorinimu
mAksiyal miyopi

ODescemet yirtig
mDogum travmasina bagh
(genellikle dikey yirtiklar)

OKornea 6demi
mMetabolik hastaliklar
mCHED sendromu (asiri kalin
kornea)

Yas Normal Supheli
Dogum — >12 mm
ilk 6 ay
1-2 yil 10-12 mm >12,5 mm
>2yil <12 mm >13 mm

Resim 10: Megalokormea (sol), dogum
travmasi (sag)




PRIMER KONJENITAL GLOKOM GUNCEL TANI- TEDAVI

Tedavi

A-Tibbi Tedavi

Tibbi tedavi, cerrahi dncesi hazirhk
doéneminde ve cerrahi sonrasi yeterli
GIB kontrolii saglanamazsa
uygulanir. Brimonidine bebeklerde
solunum depresyonu riski nedeni ile
verilmemelidir.

llk CerrahiNe Olmali?

i veya i Kombine Trabek ve

Aksiyel uzuniuk < 23 mm Aksiyel uzuniuk > 25 mm

Kornea gapi < 13 mm Kornea gapt > 13 mm

[ Tzole rrahekuloniigenez\s] | Anormal iris damarlan \_Irmmrabekli\nmsgenez»s‘

<2yas Komneotrabekilodisgenezis

>2yas

Lo
L, o -

GoN YOTOM! TRaBEKULOTOMI |

B-Cerrahi Tedavi

PKG tedavisinde ilk segenek agl
cerrahisidir. Gonyotomi veya
trabekillotomiye cevap alinamayan
durumlarda aglya ilave insizyon
yapilabilir. Bununla da yeterli GIB
diistsli saglanamazsa filtran cerrahi
veya seton cerrahisi yapilir. En son
siklodestriktif yontemler tercih
edilir.

Gonyotomi

Genel olarak 3 yasa kadar olan
olgularda kornea saydam ise ilk
cerrahi tercihidir. Trabekiiler agin ig
kismina yapilacak insizyon ile 6n
uveanin trabekiler ag tzerindeki
muhtemel kompresif traksiyonunu
rahatlatilir ve direng ortadan
kaldirihr. Bir yasin altinda basari
oranlari yiksektir.

Trabekiilotomi

Kornea saydam degilse ilk tercih
trabekilotomi olmalidir. Schlemm
kanali eksternal olarak bulunarak
ozel probla 120-180° lik acI rlptlire
edilir. Gonyotomiye UstUnllGgu
bulanik korneada yapilabilmesidir.
Son zamanlarda gonioscopy assisted
transluminal trabekilotomi (GATT)
yontemi gelistirilmistir ancak yine bu
islem icin saydam korneaya
gereksinim vardir.

izlem

PKG’lu olgular hayat boyu
izlenmelidirler. Cerrahi sonrasi GiB
dismesi ile beraber kornea
o6deminin kaybolmasi, miyopinin
azalmasi ve OD ¢ukurlagmasinin
azalmasi basari kriterleridir.
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a.  Buyuk gogunlukla genetik gegislidir.

b.  En sik otozomal resesif gegis gorulir

c.  Siklikla CYP1B1 geni problemlidir.

d. izole trabekiiler disgenezis mevcuttur.
2. PKG’ da hangi korneal bulgu gézlenmez?

a.  Korneal gaplar genisleme

b.  Korneal haze

c.  Descement zarinda vertikal Haab stria

d.  Descement zarinda horizontal Haab stria
3.  PKG’ da hangi semptom daha az g6zlenir?

a. Epifora
b.  Fotofobi
c. Floater

d. Blefarospazm
4. PKG tedauvisi i¢in hangisi yanhistir?

Brimonidin kullanilmamalidir

1.  Asagidakilerden hangisi primer konjenital (PKG) glokom igin yanhstir?

a.  Primer cerrahi ydntem gonyotomi ve trabekilotomidir

b
c.  Trabekillektomi primer cerrahi segenekleri arasindadir
d.  Gonyotomi birden fazla uygulanabilir
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