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OzZET

Amag: Primer konjenital glokom (PKG) tamisiyla tedavi edilen olgularin uzun dénem takip sonug-
larint incelemek .

Gereg ve Yontem: PKG tamsi ile glokom cerrahisi uygulanan 17 hastanin 32 goziiniin kayitlar,
retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Hastalarin 8’i erkek 9°u kiz olup, yas ortalamast 14.35+6. Iyl (4 ila 25 yil) idh. Ilk tam
ve cerrahi uygulama yagsi 42.64+43.7 ay (1-132 ay), bir géze uygulanan ameliyat sayisi 2.31£1.8 (1-9)
idi. Olgularin preoperatif gozigi basinci 35.81+12.3 mmHg (20-59 mmHg), C/D orani 0.72 + 0.26 (0.1-
0.9), horizontal korneal ¢ap 12.43+1.4 mm (11-15 mm) idi. Postoperatif takip siiresi 10.88%5.5 yil olup,
en son yapilan kontrolde GIB 15.415.1 mmHg, C/D orani 0.67 £ 0.25 (0.2-1.0), horizontal korneal ¢cap
13.51£1.5 mm(11-17 mm), santral kornea kalmhigr 491.4 um(450-593 um) idi. Buftalmus 18 gozde (%
56.25), fitizis bulbi 3 gozde (%9.37), katarak gelisimi 8 gozde (%25) mevcuttu. Diizeltilmis gérme
keskinligi 14 gozde (% 43.75) 0.4 ve iizerinde, 16 gozde (%50) 0.1 ve altinda idi. Tiim hastalarda basit
miyopi ve bilesik miyopik astigmatizma saptandi. Hastalarin 13’ii sosyal hayatlarim rahat siirdiire-
biliyorken, 4’ii yasamlarim stirdiirebilmek icin yardim alryordu.

Sonug: PKG olgularinda GIB’min cerrahi ve tibbi tedavi ile kontrol altina alinmasi, gérme
prognozu agisindan tek basina yeterli degildir. Ayni zamanda refraksiyon kusurunun diizeltilmesi,
ambliyopinin zamaninda tedavi edilmesi glokomun takip ve tedavisinde, hastalarin sosyal yasamlarini
devam ettirebilmeleri i¢in olduk¢a onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Primer
konjenital glokom, Infantil glokom,
Santral kornea kalmlig,
Gonyotomi, Trabekiilektomi,
Trabekiilotomi, Derin sklerektomi,
Seton cerrahisi

Long-Term Follow up Results of Primary Congenital Glaucoma Surgery

SUMMARY

Purpose: To evaluate the long-term results of primary congenital glaucoma (PCG) surgery.

Material and Methods: The postoperative records of 32 eyes of 17 patients who underwent glau-
coma surgery for PCG, were reviewed retrospectively.

Results: Eight patient were male, and nine patients were female. The mean age of the patients was
14.35+6.1years (4 to 25 years). The mean age at diagnosis and first surgery was 42.64+43.7months (I-
132 months), and the mean of number of surgery on the eye with congenital glaucoma was 2.31£1.8 (I-
9). The mean preoperative intraocular pressure (IOP) was 35.81+12.3 mmHg (20-59 mmHg), mean
cup/disc ratio was 0.72+0.26 (0.1-0.9), mean horizontal corneal diameter was 12.43+1.4 mm (11-15
mm). The mean of postoperative follow-up was 10.88+5.5 years. At postoperative final examination,
mean IOP was 15.41+5.1 mmHg, mean cup/disc ratio was 0.67+0.25 (0.2-1.0), mean horizontal corne-
al diameter was 13.51€1.5 mm (11-17 mm), central corneal thickness was 491 um (450-593 pum).
Eightteen eyes (56.25%) had buphthalmos, three eyes (9.37%) had phthisis bulbi, eight eyes (25%) had
cataract. Of eyes with succesful operations, 14 eyes (43.75%) had corrected visual acuity 0.4 or beter,
16 eyes (50%) had 0.1 or worse. All of the eyes had myopia and myopic astigmatism. Although, 13
patient can maintance their lifes without any help, but 4 patients need to help.

Conclusion: Control of IOP by medical and surgical methods is not only sufficient for good visual
pognosis in primary congenital glaucoma. But also, treatment of amblyopia and to correct of refractive
errors are important factors in the management of pediatric glaucoma for comfortable social life.
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tiskin glokomu gibi, tek bir hastalik degil fonksiyonel ve doku ka-
yiplarmmn goriildiigii bir hastaliklar grubudur.”

Genel olarak ¢ocukluk ¢agi glokomlari primer konjenital glo-
Konjenital glokom, birincil tedavisi cerrahi olan nadir fakat
onemli gérme kayiplarina yol agan bir yenidogan hastaligidir.' Ye-

kom, diger okiiler ve sistemik hastaliklarla birlikte olan glokomlar
ve sekonder glokomlar olarak ii¢ kategoride incelenir.' PKG ¢ocuk-
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luk ¢ag1 glokomlarmin en sik goriileni ve ¢ocukluk ¢agi korliikleri-
nin en énemli nedenidir.>* PKG da trabekiiler ag ve 6n kamara agi-
sinda anormal gelisim sonucunda akéz diga akimda bozulma ve
GIB de artis s6z konusudur. Primer konjenital glokom izole trabe-
kiilodisgenezis ile karakterizedir, fakat gelisim defektinin kokeni ile
ilgili kesin bir goriig yoktur.® PKG genetik gegis gosterir ve farkli
toplumlarda insidans1 degismekle birlikte, genel olarak 1/10000
canli dogum oramnda goriiliir.® Bu oran akraba evliliginin yogun
oldugu Suudi Arabistan gibi iilkelerde 1/2500 e ¢ikmaktadir.® Er-
kekler kizlardan daha ¢ok etkilenir (%65) ve %75 oraninda iki ta-
rafli goriiliir.” Olgulari %25’1 yenidogan déneminde, %601 ilk 6
ayda, %801 ilk yilda tan1 almaktadir.® Primer konjenital glokomda
semptom ve bulgular yiikselmis GIB’na baglldlr.7’8 PKD da tek te-
davi cerrahidir. Cerrahi tedavi trabekiiler aga yonelik olup ilk ola-
rak gonyotomi veya trabekiilotomi uygulanir. Filtrasyon cerrahisi,
tekrarlayan basarisiz gonyotomi veya trabekiilotomi sonrasinda, tra-
bekiilotomi ile birlikte ya da biiyiik ¢ocuklarda tek basina ilk cerra-
hi olarak uygulanir. Direngli vakalarda, antimetabolit kullanimi, di-
renaj tiip implant1 veya siklodestriiktif iglemler uygulanabilir.’

Bu ¢alismada PKG nedeniyle cerrahi tedavi uygulanan hastala-
rin uzun dénem takip sonuglarmni, egitim diizeylerini ve sosyal ya-
samlarini aragtirdik.

Gerec ve Yontem

Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Géz Hastaliklar:
Anabilim Dali Glokom biriminde Ocak 1982 ile Mayis 2005 tarih-
leri arasinda PKG tamnisi ile cerrahi tedavi uygulanan, takiplerine
diizenli gelen ve ¢aligma i¢in mektupla ulasilip son kontrol muaye-
neleri yapilabilen 17 hastanin 32 goziiniin kayitlar retrospektif ola-
rak degerlendirildi. Bu olgularin yapilan g6z ve sistemik muayene-
lerinde baska bir patoloji yoktu. Primer konjenital glokom diginda
patolojisi olanlar ¢alismaya alinmadi. Hastalarin aile hikayesi, yas
ve cinsiyet dzellikleri, egitim ve is yapabilme durumlar arastirildi.
Ayrica, ilk bagvuru sikayeti, ilk cerrahi zamani, uygulanan cerrahi
miidahaleler, postoperatif komplikasyonlar, kullandig: ilaglar ve ta-
kip siireleri kaydedildi.

Tiim olgularin preoperatif ve postoperatif géz muayene bulgu-
lar1 degerlendirildi. Preoperatif degerlendirmede, GIB ve horizontal
korneal c¢ap, fundus muayenesi, gonyoskopi bulgulart kaydedildi.
Fundus muayenesinde (C/D) degisiklikleri belirlendi. Postoperatif
en son yapilan muayenede, GIB, verilen antiglokomatdz tedavi ve
ilag say1s1 sorgulandi, gérme keskinligi, refraksiyon, horizontal kor-
neal ¢ap1 (HKC), santral kornea kalinlig1 (SKK), biyomikroskopi,
fundus muayenesi, gonyoskopi, uygun hastalarda gérme alan1 (GA)
degerlendirmesi yapildi. GIB 6l¢iimiinde Schidtz tonometresi, To-
nopen, koopere olan hastalarda Goldmann aplanasyon tonometresi
kullanildi. GA degerlendirmesinde Humphrey Field Analzer II peri-
metresi kullanildi.

Ameliyat sonrast GIB 21 mmHg ve alt1 (ilagh ve ilagsiz), C/D
orani ve kornea gapi artis1 géstermeyen, ve semptomatik olarak epi-
fora ve fotofobi yakinmasinin olmadig1 olgular, basarili kabul edil-
di. Istatistiksel degerlendirme igin Paired-t testi kullanildi. Istatik-
sel anlamlilik p<0.05 olarak kabul edildi.

Bulgular

Hastalarin 9’u (%52.9) kiz, 8’1 (%47.1) erkek olup, yas oralamast
14.3546.1 y1l (4-25 y1l) idi. Olgularin tiimiinde tan1 primer konjenital
glokom idi. Higbir hastada ek okiiler ve sistemik patoloji mevcut
degildi. Olgularin sadece birinde akraba evliligi, 5’inde (%23.5)
ailede glokom oOykiisii tesbit edildi (Tablo 1). Ailede glokom 6ykiisii
olan olgularda akrabalik dereceleri, ii¢ olguda birinci derece (kardes),
iki olguda ikinci derece (teyze ve amca cocuklari) idi. Caligmaya
alinan olgularm aileleri arastirlldiginda, tim olgularda anne ev
hanimi, 3 olguda anne okuma yazma bilmiyor, digerleri ilkokul me-
zunu; 5 olguda baba lise mezunu ve memur olarak ¢alisiyor, diger
olgularda baba ilkokul mezunu ve cift¢i oldugu saptandi. Hastalarin
tiimii, diisiik sosyo-ekonomik seviyede ailelerin ¢ocuklartydi.

Tablo 1. Olgularin ézellikleri

Olgu sayis1 17
G0z Sayisi 32
Tek tarafli glokom sayisi 2/17

Yas (ort+SS y1l)
[k bagvuru sirasinda
Son kontrolde

42.64 +43.7 ay
1435+ 6.1yil

Yas aralig1 4 -25yas
Cinsiyet

Erkek 8

Kiz 9
ilk semptom ve bulgularin fark edildigi yas 36.11 £40.7 ay
(ort£SS ay)
flk semptom ve bulgularin fark edildigi yas aralig: 0-132ay

(min.-mak.)
ilk basvuru ve cerrahi yasi (ort+SS ay)

42.64+43.7 ay

ilk bagvuru ve cerrahi yas aralig1 (min.-mak.) 1-132ay
Toplam cerrahi sayisi (ort+SS) 231+£1.8
Toplam Cerrahi say1 araligi (min.-mak.) 1-9
Takip siiresi (ort£SS yil) 10.88 £ 5.5 yil
Takip aralig1 (min.-mak.) 4-24y1l
Baslangi¢ GIB (ort+SS mmHg) 35.81+£12.3 mmHg
Baslangi¢ GIB aralig1 (min.-mak.) 20 - 59 mmHg
Baslangig horizontal korneal ¢ap (ort+SS,mm) 12.53£1.4 mm
Baslangig horizontal korneal ¢ap aralig1 (min.-mak.) 11-17 mm
Dogumda korneal bulaniklik 8 g6z
Dogumda buftalmus varligi 7 g6z
Ailede glokom varligi 5
Akraba evliligi 1

Min.=Minimum, Mak.=Maksimum, GiBZG(’)’zig‘i basinci

Olgularm klinige ilk basvuruda gelis nedenleri; 4 olguda gbzde
biiylime, 2 olguda korneal bulaniklik, 2 olguda gozde biiyiime ile
birlikte korneal bulaniklik, 2 olguda kizariklik, 3 olguda gérme az-
lig1, 3 olguda fotofobi, 1 olguda siyah lekeler gérme seklindeydi
(Tablo 2). Semptom ve bulgularin ilk fark edildigi yas, ortalama
36.11+40.7 ay (0-132 ay) idi. Klinigimize bagvuru zamani ve ilk
ameliyatin yapildigi yas ort. 42.644+43.7 ay (1-132 ay) olup bu oran
2 yagsin altinda tan1 konulanlarda 442.7ay (1-9 ay), 2 yasin iistiinde
tan1 konulanlarda 69.70+37.7 ay (24-132 ay) idi (Tablo 1). Yapilan
muayenede ilk bulgu 14 olguda (%82.4) korneal 6dem ve
megalokornea, 3 olguda (%17.6) fotofobi ve megalokorneaydi.

Tablo 2. Ailelerin ilk basvuru nedeni

. Hasta sayisi
Bagvuru nedenleri Y

n (%)
Gozde biiylime 4(23.9)
Gorme azligi 3(17.7)
Fotofobi 3(17.7
Korneal bulaniklik 2(11.8)
Gozde biiylime ve korneal bulaniklik 2(11.8)
Gozde kizarkhk 2(11.8)
Siyah lekeler gérme 1(5.9)
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Olgulara uygulanan birincil cerrahi yontemler daha sonra gere-
ken ek cerrahi sayilar1 ve cerrahi yontemler Tablo 3 ve 4’de veril-
mistir. 32 gézden 23’line (%71.9) ilk cerrahi girisim olarak trabekii-
lektomi uygulanmistir. Bu gézlerin 12’sinde (%52.2) daha sonra or-
talama 1.52 kez (1 ile 7) ilave cerrahi girisim gerekmistir. Primer
cerrahinin basar1 oran1 %47.8 dir. Ilave cerrahi girisim say1s1 3 iin
iizerinde olan 5 olguda, dogdugunda glokom ve buftalmus mevcut-
tu, ve ilk cerrahi yas1 2 aymn altindaydi. Tiim olgularda ameliyat
sonrasi ortalama takip siiresi 10.9+5.5 y1l (4 ila 24 yil arasi1) olarak
saptanmuistir.

Tablo 3. Hastalara primer tedavi olarak uygulanan cerrahi yon-
temler

Sekil 1. 35 yasinda erkek hasta. Bir yasinda konjenital glokom tanisi alan,
sag ve sol goziinden ameliyatlar gegiren hastanin son kontrol muayesindeki
gortiniimii. Afak olan sag gozde, buftalmus, megalokornea, korneal odem ve
derin on kamara; fitisiz bulbi nedeniyle evisserasyon yapilan sol gézde
protez goriilmektedir.

Tablo 5. Olgularin preoperatif ve postoperatif bulgulari

Bulgular

Preoperatif
(ilk muayene)

Postoperatif
(son kontrol)

GIB (ort.GIB+SS mmHg)

35.81£12.3 mmHg

15.41+£5.1mmHg

Cerrahi Tipi Goz Say1st Ek Cerrahi Ek cerrahi
n (%) gerektiren sayisi
olgu sayisi (%) Ortalama
(aralik)

Gonyotomi 2(6.3) - -
Trabekiilotomi 2(6.3) 2(100) 3
Trabekiilektomi 23(71.9) 12(52.2) 1.52(1-7)
Trabekiilotomi + 2(6.3) - -
Trabekiilektomi

Derin Sklerektomi 3(9.4) 1(33) 1

Tablo 4. Ek Cerrahi Gerektiren Olgularda Uygulanan Cerrahi yon-
temler

Cerrahi tipi 2. 3. 4. ve lizeri
ameliyatta ameliyatta ameliyatta
cerrahi cerrahi cerrahi
secenek secenek secenek
Goz say1s1 GOz sayis1 Goz sayis1
(%) (%) ()
Trabekiilektomi 10 (66.6) 1(12.5)
Trabekiilektomi+ 5(334) 6 (75) 2 (40)
Mitomisin-C
Seton cerrahisi - 1(12.8)
Molteno implant 1(20)
Ahmet Valf Tmplanti 2 (40)
Toplam 15 (100) 8 (100) 5 (100)

GIiB=Gézigi basinc1

Hastalarm ilk ameliyat éncesi GIB 35.81+12.3 mmHg (20-59
mmHg arast), son kontrolde ilagh ve ilagsiz olarak GIB 15.41+5.1
mmHg (6-26 mmHg aras1) olup, aradaki fark istatistiksel olarak an-
lamli bulunmustur (p<0.01). Birincil cerrahi yas1 2 yasin altinda olan-
larda son kontrolde GIB ortalamasi 15.53+5.6 mmHg, 2 yagin iizerin-
de olanlarda 13.37+6.8 mmHg olup, arada istatistiksel olarak anlaml
bir fark tesbit edilmemistir (p=0.348). Son kontrolde 16 gbze (%50)
antiglokomat6z medikal tedavi uygulanmakta olup ortalama topikal
ilag sayis1 2.12 + 1.2 (1-4 arasi) olarak bulunmustur. Birincil cerrahi
oncesi C/D oram 9 gozde degerlendirilebilmis ve ortalama 0.72+0.26
(0.1-0.9 aras1), son kontrolde 23 gozde degerlendirilebilmis ve ort
0.67 = 0.25 (0.2-1.0 aras1) olarak saptanmig ve istatistiksel olarak
anlaml bir fark bulunamamustir (p=0.059).

Primer cerrahi dncesi horizontal korneal ¢ap ortalamast 12.53+
1.4 mm (11-15 mm aras1), son kontrolde 13.51+1.5 mm (11 ila 17
mm arasi), bulunmustur (Sekil 1). Aradaki fark istatiksel olarak an-
lamli degildir (p=0.067). Hastalarin son kontrolde ortalama SKK
491.4+49.2 (450-593 aras1 um) Ol¢lilmiistiir. Yirmi {ic gdzde (%
71.9) gonyoskopi yapilabilmis ve hepsinde izole trabekiilodisgene-
zis saptanmustir. Hastalarin ilk cerrahi tedavi 6ncesi ve postoperatif
son kontrol bulgulart Tablo 5’de verilmistir.

GIB araligi (min.-mak.) 20 - 59 mmHg 6 - 26 mmHg
Horizontal korneal ¢ap 12.53+1.4 mm 13.6£1.5 mm
(ort£SS,mm)

Horizontal korneal ¢ap 11-15 mm 11-17 mm

aralig1 (min.-mak.)

“Cup/ Disc” orani (n, 9 olgu, 0.72 £ 0.26 23 olgu, 0.67 £

ort+SS) 0.25

“Cup/ Disc” orani 0.1-0.9 02-1.0

araligi(min.-mak.)

Santral korneal kalinlik -

(ort+SS, pm)

Santral korneal kalinlik -

aralig1 (min.-mak.)

Gorme alani yapilabilen goz - 13

sayist

Gorme alani normal goz

sayist

Gorme alaninda lokalize

kayiplar (g6z sayis1)
Nasal basamak 2
Parasantral skotom 1
Arkuat skotom 2

Gorme alaninda konsantrik 1(% 7.8)

daralma

521.43+49.2 um

450.0 - 593.0 um

7( %53.8)

5 (% 38.4)

Hastalarin son kontrol muayenelerindeki diizeltilmis gdrme
keskinligi 14 (%43.8) gozde 0.4 ve iizerinde olup 12 (%37.5) gozde
0.1 ve altinda, bir gozde 0.2 (%3.1), 5 gozde (%15,6) 151k hissi yok
idi (Tablo 6). Cerrahi yag1 ve cerrahi sayisi ile gorme diizeyleri arasin-
da iligki gosterilememistir. Refraksiyon muayenesi 21 goze yapilabil-
mis; 16 gbzde (%76.1) miyopi, 5 gozde (%23.8) emetropi tespit edil-
mistir. Miyopik hastalarin sferik esdegerleri ortalama 3.31+3.9 diyopt-
ridir. Bes gozde (%15.6) anizometropik ambliyopi tespit edilmistir.

Tablo 6. Hastalarin son kontrol muayenesinde gérme diizeyleri

Gorme Keskinligi Goz Sayist %
Isik hissi yok 5 15.6
Isik hissi (p+ p+) 6 18.8
1 MPS - 0.1 5 15.6
0.2-0.3 1 3.1
0.4 ve tizeri 14 43.8
Isik-obje takibi 1 3.1

PO: Isik hissi yok, P+P+: Persepsiyon ve projeksiyon var, MPS:Metreden
parmak sayma

Gorme alanmi 13 gozde yapilabilmis, bunlarm 7 (%53.8)’sinde
gorme alani normal olup, 5 (%38.5)’inde lokalize kayiplar (2 goz-
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de nasal basamak, 1 gdzde parasantral skotom, 2 gézde arkuat sko-
tom), 1 gozde (% 7.8) konsantrik daralma tespit edilmistir.

Hastalarm en son yapilan kontrol muayenesinde, biomikrosko-
pik degerlendirmede 18 gozde (% 56.3) buftalmus, 24 gézde (%75)
megalokornea, 16 gozde (% 16) “Haab cizgileri” 4 gézde (% 12.5)
bant keratopati, 4 gbzde (% 12.5) korneal 6dem, 3 gozde (% 9.4) fi-
tisiz bulbi, 7 gdzde (% 21.9) katarakt yada geg¢irilmis katarakt cer-
rahisi tesbit edilmistir (Tablo 7). Fitisiz bulbi gelisen 1 gozde evis-
serasyon yapilmustir.

Tablo 7. Hastalarmm en son kontrol muayenesindeki on segment
bulgular

Bulgular Goz sayis1 %
Megalokornea 24 75
Buftalmus 18 56.3
Haab ¢izgileri 16 50
Katarakt yada gecirilmis katarakt cerrahisi 7 21.9
Korneal 6dem 4 12.5
Band keratopati 4 12.5
Fitizis bulbi 3 9.4

Mevcut durumlari ile hastalarin 13 (% 76.5)’l sosyal hayatini
rahat siirdiirebiliyorken 4 (% 23.5)’i kisisel ihtiyaglarini karsilamak
icin yardim aliyordu. Olgularin egitim durumu Tablo 8 de verilmis-
tir. Alt1 olgu ilkokul, bir olgu ortaokul, iki olgu lise mezunuydu.
Bes olgu halen ilkdgretimde dgrenciydi. Ug olgu yaslar kiigiik
oldugu i¢in heniiz okula gitmiyordu.

Tablo 8. Olgularin son kontroldeki egitim durumu ve sosyal
konumu

Egitim Durumu Hasta say1s1 %

Okul 6ncesi 3 17.6
i1k okul mezunu 6 353
Orta okul mezunu 1 59
Lise mezunu 2 11.8
ilk 6gretimde Ogrenci 5 294
Yardimsiz ihtiyaclarini karsilamayan 4 23.5
Yardimsiz ihtiyaglarini kargilayan 13 76.4

Tartisma

Primer kongenital glokom, infantil glokomlarin %50-70’ini
olusturur.’ Glokomun baslangic1 dogumda, bebeklik déneminde ve-
ya erken ¢ocukluk déneminde olabilir ve buna gore konjenital glo-
kom (dogum ile 2 aylik donem), primer infantil glokom (2 ay ile 2
yas arast), ve ge¢ baslangicli primer infantil glokom veya juvenil
glokom (2 yas ile 10 yas arasi) olarak smiflandirilir.'® Vakalarm
%90°1 sporadiktir, ailesel gegis %10 olguda goriiliip otozomal rese-
sif kalitim seklindedir.® Calismamizda 5 olguda (%29.4) aile bi-
reylerinde PKG tespit edilmistir. Bu olgularimizin birinde (%5.8),
anne baba arasinda akraba evliligi belirlenmistir. PKG %75 oranin-
da iki gbzde birlikte tutulum gosterir.” Cahsmamizda olgularm 15
inde (%88.2) iki tarafli tutulum tesbit edildi. Tki tarafli simetrik tu-
tulum, korneal ddem gibi belirgin bulgular yoksa konjenital glo-
kom tanisini geciktirebilir. Tek tarafli asimetrik tutulumlarda ise
daha erken tan1 konur. PKG olgularinin %80’i ilk 6 ay i¢inde tani
almaktadir.® Calismamizda ise hastalarin %35.2’si ilk 6 ay icinde
tant almistir. Geg tan1 konulmasina ailelerin egitim, kiiltiir ve eko-
nomik seviyelerinin diigiikliigliniin neden oldugu kanisindayiz.

Klinik bulgu ve semptomlar ¢ocugun yasina, GIB’nin ani veya
kademeli yiikselme sekline gore degisebilir. Hayatin ilk yilinda,
korneal degisikliklerle iligkili bulgu ve semptomlar, glokomu siip-
helendirirken, ileri yaslarda yetiskin glokomlarda oldugu gibi gor-
me kaybi ve gorme alan1 defekti daha sik goriiliir. Bebeklerde kla-
sik 3’lii bulgu fotofobi, epifora ve blefarospazmdir."”’ Bunun nede-
ni, yiiksek GIB bagh kornea epitel ddemine sekonder gelisen korne-
al irritasyondur. Ani GIB yiikselmesi olan olgularda ise agr1 ve kus-
ma, ¢ocuklarda huzursuzlanma olur. Epifora bazen ilk bulgu olabi-
lir.” Tam konuldugunda epifora ya da fotofobi gériilme olasihigi
%50 dir.*® Her iki semptomun aym anda gériilme olasiligi % 30
dur, %21 olguda ise ii¢lii klasik bulgu olmayabilir.” Fotofobi zaman
icinde artig gosterir, ya da birdenbire baslayabilir. Baslangigta bul-
gular hafifken siklikla atlanir, utangaclik olarak degerlendirilir, fa-
kat olay ilerleyince 1518a direkt bakamama gelisir. Hastalar giinisi-
gina ¢iktiklarinda gozlerini kapatirlar, orta siddetli olgularda odada-
ki 1siktan bile rahatsiz olurlar, yemek yerken gozlerini kapatirlar,
bebek huzursuzdur ve siirekli gozlerini ovar. Ailelerin bagvuru ne-
deni %55 epifora, %41 fotofobi, %41 korneal bulamkliktir.'' Dok-
torun ilk bulgusu %92 oraninda korneal bulaniklik ve megalokor-
nea birlikte, ya da %83 sadece korneal bulamkliktir."" Calismamiz-
da 3 olguda (%17.6) fotofobi ve epifora, 4 olguda (%23.6) korneal
bulaniklik yakinmasi nedeniyle klinigimize basvurulmustur. Yapi-
lan muayenede ilk bulgu 14 olguda (%82.4) korneal bulaniklik ve
megalokornea idi.

Megalokornea, buftalmus, korneal bulaniklik PKG da 6nemli
klinik bulgulardir. Korneal 6dem ve bulaniklik ani veya yavas geli-
sebilir, GIB diistiigiinde kaybolur. Kronik olgularda ise kalic1 stro-
mal 6dem ve korneal opasifikasyon geliserek astigmatizma ve gor-
me kaybina yol agar. Korneal 6dem ayrica, korneal stromanin biiyii-
mesi ve gerilmesine bagli olusan descemet membranindaki yirtilma-
lar sonucu da olusabilir. Descemet membranindaki yirtilmalar, kor-
nea santralinde birbirine paralel horizontal ya da oblik sekilde olusan
cizgilerdir ve “Haab ¢izgileri” ad1 verilir. “Haab ¢izgileri” dogumda
mevcut olan glokom olgularinin %25’inde, ilk 6 ay i¢inde tan1 konu-
lan olgularin %60’ mnda mevcuttur.'> Bu bulgu ¢alismamizdaki olgu-
larin %50’sinde mevcuttu. Gozigi basmcer erken déonemde tedaviyle
diisiiriilmezse, kornea progresif olarak ilk 2 yas i¢inde biiyiiyerek
megalokornea olusur ve yatay ¢apt 17 veya 18 mm ye kadar ulasabi-
lir."* Bu gdzlerde siliyer halka genisleyerek iridodonezise ve lens
subluksasyonlarina yol agabilir. Bu gozler travmatize olursa korneal
iilserasyon, hifema ve glop perforasyonu ile sonuglanabilir. Gozigi
basincinin diismesi, kornea biiylimesini durdurur, fakat mevcut degi-
siklik gerilemez. Buftalmus 3 yasin altinda tan1 konulmus olgularda
olusur. Skleral biiylime klinik olarak 3 yasindan sonra buftalmus
seklinde degil, progresif miyopi seklinde goriiliir.” Buftalmus olus-
tuktan sonra GIB diisse bile degismez. Calismamizda %75 oraninda
megalokornea, %56.3 oraninda buftalmus tesbit ettik.

Primer konjenital glokom tedavisi esas olarak cerrahidir. ilk
cerrahi segenegi olarak gonyotomi ve trabekiilotomi uygulanmakta-
dir’ Russell-Eggitt ve ark. calismalarinda bir ya da daha fazla gon-
yotomi uygulanan hastalarin 5 yillik takiplerinde %93 basar1 orani
bildirmislerdir.'* Gonyotomide konjonktiva saglam kaldig1 igin da-
ha sonraki filtrasyon cerrahileri i¢in avantaj olusturur fakat uygula-
nabilmesi i¢in korneanin saydam olmasi ve cerrahi tecriibe gerekli-
dir."* Caligmanuzda bir hastanim iki (%6.3) goziine primer tedavi
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olarak gonyotomi uygulanmistir ve daha sonra ilave cerrahi miida-
hale gerekmemistir. Trabekiilotomi basar1 ve giivenilirlik oranlar
da gonyotomi ile benzerdir. Akimoto ve ark."® 5 ve 10 y1llik takipte
basar1 oranlarini sirasiyla %92.5 ve %76.6, Dureau ve ark.'® %
87.3, Mc Pherson'” %81, Saricaoglu ve ark."® %90 olarak bildirmis-
tir. Calismamizda bir hastanin iki goziine (%6.3) primer tedavi ola-
rak trabekiilotomi uygulanmistir. Her iki géze de daha sonra 3 kez
trabekiilektomi uygulanmustir.

Trabekiilektomi tekrarlayan basarisiz gonyotomi ve trabekiilo-
tomi sonrasinda ya da bilyiik ¢ocuklarda ilk tercih olarak uygulana-
bilir. Basar1 oranlar1 gonyotomi ve trabekiilotomiden daha disiik-
tiir. > Qiao ve ark.'® 6, 12, 18, 24. aylardaki basar1 oranlarmni sira-
styla %70.2, %63.8, %57.5, %55.3, Turagh ve ark? %76, Elder”'
%55, Flucher ve ark” 5 yillik takipte %92.3 olarak bildirmislerdir.
Bizim calismamizda 23 (%71.9) goze ilk tedavi olarak trabekiilek-
tomi uygulanmistir. Gozlerden 11°inden (%47.8) ilagsiz 12’sinde
(%52.2) ilagli, GIB kontrol altina alinmistir. Direngli vakalarda tra-
bekiilektomiye antimetabolit kullanimi eklenebilir. Rodrigues ve
ark. ¢alismalarinda mitomisin-C (MMC) kullanimi ile bagarinin art-
madig1 fakat komplikasyon oranmmn arttigimi gostermislerdir.”® Ki-
tazawa ve ark. yaptiklari galismada MMC’nin 5-florourasilden daha
etkili oldugunu gijstermislerdir.24 Ozkiris ve ark. galismalarinda
MMC’nin farkli dozlarda uygulanmasi ile cerrahi sonuglarinin de-
gismedigini bildirmislerdir.® Hastalarimizda da 8 (%25) gdzde
tekrarlayan trabekiilektomilerde MMC kullanilmustir.

Trabekiilotomi-trabekiilektomi kombinasyonunu ilk tedavi se-
cenegi olarak Gneren yaymnlar meveuttur.'?® Kombine cerrahi ile
basar1 oranlarmi Mandal ve ark.”® konjenital glokom, infantil glo-
kom guruplarinda 6 aylik takip sonrasinda sirasi ile %94.4, %90.9,
Mullaney ve ark?” %78, Aritiirk ve ark.” %91.6, Saricaoglu ve ark'®
%100 olarak bildirmislerdir. Dietlein ve ark. trabekiilotomi-trabe-
kiilektomi kombinasyonunu trabekiilotomi ve trabekiilektomi ile
karsilastirmis ve aralarinda belirgin bir fark gosterememislerdir.2®
Calismamizda bir hastanin iki goziine (%6.3) ilk tedavi olarak kom-
bine cerrahi uygulanmistir. Her ikisine de daha sonra ilave cerrahi
miidahale gerekmemistir. Gozlerden ikisinde de GIB ilagsiz kontrol
altindadir.

Daha dnce basarisiz filtrasyon cerrahisi gecirmis vakalarda de-
rin sklerektomi bir tedavi segenegidir.”’ Luke ve ark. direngli konje-
nital glokom olgularinda derin sklerektomi yapmislar ve bu olgular-
da GIB basinci diisse bile hifema, vitreus hemorajisi schleem kana-
linin ayirt edilememesi, trabekiilodesmetik membran riiptiirii gibi
komplikasyonlar nedeniyle hastalarin risk degerlendirmesinin ya-
pilmasint onermislerdir.”’ Calismamizda 2 hastanin 3 (%9.4) gozii-
ne ilk tedavi olarak derin sklerektomi uygulanmistir. Bunlardan bi-
rine daha sonra ilave 2 cerrahi miidahale gerekmistir.

Drenaj tiip implantlar1 direngli gelisimsel glokomlarda etkili
yontemlerdir. Hastalar cerrahi sonrasi donemde ek medikal tedavi
ve komplikasyonlar agisindan yakin takibe ihtiyag¢ duyarlar. Baer-
veldt glokom implantlart direngli gelisimsel glokomlarda giivenli
ve etkili bir tedavi segenegidir.’® Ahmed valv implantlarinin da 12
ve 24 ay bagar oranlar1 diger implantlarla aymdir.*' Direnaj tiip im-
plantlar1 ilk tedavi segenegi olarak diisiiniilmemelidir. Hastalarimiz-
dan 3’liniin 3 (%9.3) goziine drenaj tiip implant1 yerlestirilmistir.

iki ayin altindaki olgularda yapilan cerrahilerde basari orani
cok azalmaktadir.’? Calismamizda 5 olguda 2 aym altinda cerrahi
uygulanmistir. Bu olgular dogumda glokomu olan, buftalmus ve
korneal 6demi olan olgulardir. G6zigi basincini kontrol etmek igin
bu olgulara 3’iin {izerinde cerrahi miidahele gerekmistir.

Henriques ve ark. yaptiklart bir ¢alismada primer konjenital
glokomda santral korneal kalinligin (SKK) oldukca ince oldugunu
bildirmislerdir.”® Ayrica SKK ve horizontal korneal ¢ap, SKK ve
aksiyal uzunluk arasinda belirgin bir iliski oldugunu gostermisler-
dir. Calismamizda sadece postoperatif donemde degerlendirilen
SKK 521.43449.2 pum (450.0 ile 593.0 um arasinda) olarak dl¢iil-
miistiir ve literatiirle uyumlu bulunmustur. Horizontal korneal ¢ap,
yenidoganda 10.5 mm’dir ve ilk bir yilda bir mm artar. iki yasinda
horizontal korneal ¢ap normalde 11.5mm’dir ve erigkinlerdeki boya
erisir. Ilk 1 yasta 12 mm, daha sonraki yaslarda 12.5 mm’nin {istiin-
deki degerler glokom lehinedir.” Ayrica, horizontal korneal ¢apin
beklenen degerden 1.5 mm fazla olmasi veya iki goz arasinda
0.5mm den fazla fark olmas: patolojik olarak kabul edilmektedir."
Horizontal korneal ¢ap artis1 2 yagina kadar hastaligin progresyonu-
nu gosteren 6nemli bir bulgudur.” GIB artisina bagh korneal biiyii-
me 3 yagina kadar devam eder, bu yastan sonra glopda biiyiime olur
ve kendini daha cok ilerleyen miyopi seklinde belli eder. Globda
biiyiime ise 10 yasina kadar devam eder. Hastalarimizda ilk ameli-
yat oncesi horizontal korneal ¢ap ortalamasi 12.53+1.4 mm, son
kontrolde 13.6+1.5 mm bulunmustur. Aradaki fark istatiksel olarak
anlamli olmasa da, olgularimizda postoperatif dénemde korneal
capdaki artis nedeni, GIB artisina baglandi. Ailelerin verilen ilag te-
davilerini diizgiin uygulamamalar1 ve takiplere ¢ok diizenli aralik-
larla gelmemeleri bunda etken olabilir.

Primer konjenital glokomda Onemli parametrelerden biri de
“Cup/Disc” oraninin takibidir. Cocuklarda normalde C/D oram 0.2
ve altidir. Konjenital glokomda %68 oraninda 0.3 den biiyiik bu-
lunur.” Cocuklarda C/D oranindaki artis hizli, fakat geri doniisiimii
vardir. Ozellikle 1 yasin altindaki olgularda, GiB kontrol altina
alindiginda % 50 oraninda kiiciilme olur, fakat glokomatdz optik
atrofi varsa, olmaz."® Cocuklarda C/D oraninda artig genellikle kon-
santrik, dairesel sekilde goriilse de, yetiskinlerde oldugu gibi glo-
komda néral doku kayb: 6ncelikle vertikal disk ekseninde, alt veya
iist boliimde olur. Yetiskinlerdekinin aksine ¢ocuklarda yiiksek GIB
varsa skleral kanal genisler. Cocuklardaki hizli C/D oranindaki artig
hem noral doku kaybi, hem de skleral kanal geniglemesinin bir ara-
da olmasidan kaynaklanir. Caligmamizda primer cerrahi oncesi
C/D orant 9 gozde degerlendirilebilmis ve ortalama 0.72+0.26,
postoperatif son kontrolde 23 gézde degerlendirilebilmis ve orta-
lama 0.67+0.25 (0.2-1.0 arasi) olarak bulunmustur. G6zig¢i basinci
kontrol altina alindiginda C/D oraninda anlamli bir azalma oldugu
goriilmiistiir. Cai ve ark da GIB nim kontrol altma alindig1 olgu-
larda, preoperatif C/D oranint 0.7+0.2, postoperatif 0.6+0.3 olarak
tesbit etmislerdir.>* Wu ve ark. yaptiklar1 galismada primer konje-
nital glokomlu olgularda trabekiilotomi sonrasi olgularin %61.1’in-
de optik diskde ¢anaklasmanin azaldigini bildirmislerdir.* Ayrica
canaklagmadaki gerilemesinin ameliyat sonrasi ort. 4.8 ayda sa-
bitlestigi, cerrahi uygulama yasmin ort. 6.9 ay olan olgularda belir-
gin, 1 yasin iizerinde olan olgularda gerileme olmadigini bilmis-
lerdir.
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Cocuklarda gérme alani (GA) yapilmast oldukca zordur fakat
progresyonun takibinde énemlidir. Souza ve ark.*® yaptiklar1 calis-
mada PKG’lu hastalarin %37’sinde lokalize GA defekti, Cai ve
ark.** trabekiilotomi uygulanan hastalarm %77.7’sinde GA defekti,
Ikeda ve ark.*” trabekiilotomi uygulanan hastalarin %44.7’sinde no-
rmal GA tespit etmislerdir. Hastalarimizin 13 gdziine GA yapilabil-
mis, bunlarm 7 (%53.8)’sinde GA normal olup 6 (% 46.2)’sinda
GA defekti tespit edilmistir. Ug olguda nasal step, 2 olguda para-
santral skotom, lolguda arkuat skotom seklinde lokalize alan
defektleri tesbit edilmistir.

PKG’da basarili cerrahi miidahale her zaman iyi bir fonksiyonel
diizelme ile birlikte degildir. Go6zici basinci kontrol altinda olsa bi-
le, PKG’lu olgularda 20/50 nin iizerinde gérme keskinligi %52 ile
%79 oraninda, konjenital okiiler anomalilerle birlikte olanlarda ise
%30 ile %50 oraninda goriilmektedir.! Kornea ve lens opasitesileri,
yiiksek C/D oranimna bagli noral doku kaybu, retina dekolmani, mi-
yopi, anizometropi, strabismus ve ambliyopi gorme azli§inin ne-
denleri arasindadir.’ Aksiyal uzunluk artis1 ve korneal kurvatiirde
azalma miyopiye neden olur.” Cai ve ark. trabekiilotomi uygulanan
hastalarin % 41.7’sinde 0.4 ve iizerinde, % 29.1’inde 0.1 ile 0.3 ara-
sinda, % 29.2’sinde 0.1 ve altinda gorme keskinligi bildirmis, 0.8
ve lizerinde C/D oraninin gérme azligindan sorumlu risk faktorii ol-
dugunu belirtmislerdir.** Qiao ve ark. trabekiilektomi uygulanan
hastalarin % 36’sinda 0.5 ve iizerinde gérme keskinligi ve tiim has-
talarda miyopi bildirmistir.'” Mandal ve ark. kombine trabekiiloto-

mi-trabekiilektomi uygulanan hastalarin %26.3’iinde 20/40 ve iize-
rinde gorme keskinligi ve hastalarin yaklasik yarisinda miyopi (sfe-
rik esdeger 4.6 % 3.2 ) bildirmislerdir.* Ikeda ve ark. trabekiilotomi
uygulanan hastalarin uzun dénem takibinde %59.5’inde 20/40 ve
tizerinde, %16’sinda 20/40 ila 20/200 arasinda, %24.4’{inde 20/200
ve altinda gérme keskinligi bildirmislerdir.”” Calismamizda gorme
keskinligi 14 gozde (%43.8) 0.4 ve iizerinde olup 16 gozde (%50)
0.1 ve altindadir. 21 géze refraksiyon muayenesi yapilabilmis; bun-
larin 16 (%76.1)’sinda myopi, 5 (%23.8)’inde emetropi tespit edil-
mistir. Gorme azligimin nedeni, 8 gozde (%25) yiiksek myopi, 7
gozde (%21.8) katarakt ve gegirilmis katarakt cerrahisi, 5 (%15.6)
gozde glokomatdz optik atrofi, 6 (%18.7) gézde band keratopati, 5
(%15.6) gozde anizometropik ambliyopi olarak tespit edildi. Yasal
korliik oran1 gérme keskinliginin 0.1 ve alt1 olarak kabul edildigin-
de , dogumda glokom varliginda %50, daha sonra glokom gelisen-
lerde ise %20 dir.*? Calismamizda yasal kérliik orani tiim olgularda
%43.7 dogumda var olan olgularda ise %60’dur.

PKG tedavi ve takibi hastalarin uzun hayat beklentisi nedeniyle
oldukga énemlidir. Kontrolsiiz GIB ve ambliyopi gdrmeyi azaltan
onemli nedenlerdir. Progresyonun takibinde GIB yaninda horizontal
korneal ¢ap, C/D orani, aksyial uzunluk, refraksiyon, gérme alani da
kullamilmahdir. Erken tam, GIB’nin zamaninda uygun yéntemlerle
kontrol altina alinmasi, refraksiyon kusurunun diizeltilmesi, ambliyo-
pinin tedavi edilmesi hastalarin gérme keskinlikleri ve sosyal hayatla-
rin1 rahat devam ettirebilmeleri i¢in son derece énemlidir.
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