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OzZET

Anoftalmi, multipl konjenital anomaliler ile birlikte olabilmektedir. Izole primer anoftalmi, herhangi
aile Oykiisii olmaksizin veya teratojenik ajana maruz kalmaksizin da olabilir. Bu yazida aile hikayesi
olmayan bir vakamn klinik ozellikleri sunulmugstur.
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Bilateral Anophthalmia
SUMMARY

Anophthalmia could be associated with multipl congenital anomalies. On the other hand, isolated
primar anophthalmia can occur without a history of familial inheritance or exposure to teratogenic
agents. In this paper clinical characteristics of a case without familial history were presented.
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sine ait dokularn olmadig: goriildii (Sekil 2). Hasta bilateral primer

anoftalmi olarak degerlendirildi ve mental-néromotor gelisim ag1-

Giris

sindan takibe alind1.

Konjenital anoftalmi, ilk olarak 1547'de Lycosthenes ve 1609’
da Schenk tarafindan bildirilmis olup optik vezikiiliin gelisim bo-
zuklugundan veya tamamen gerilemesinden kaynaklanan oldukca
nadir bir durumdur.' Konjonktival forniks sighg, fimozis, perioku-
ler yumusak doku hipoplazisi ile birlikte goriiliir. Goz kapaklart,
kirpikler, gézyas: sistemi, konjonktiva ve ekstraokiiler kaslar nor-
mal olabilir.>* Anoftalmi tanis1 klinik veya radyolojik olarak okiiler
kalmti saptanmayan hastalar i¢in kullanilir. Kesin tani; orbitadan a-
linan materyellerde histolojik inceleme yapilarak konur.>” Klinik o-
larak, agir mikroftalmiden ayirt edilemeyebilir. {leri derece mikrof-
talmide optik vezikiiliin inkomplet invajinasyonu veya embriyonik
fissiiriin kapanmasi s6z konusudur.®

Bu yazida iki tarafli konjenital anoftalmi olgusunun klinik ve
radyolojik 6zellikleri sunulmustur.

Olgu Sunumu

Yirmibir yasinda anne ile 24 yasinda babanin 3 aylik, ilk ve tek
kiz gocugu gérememe nedeni ile ailesi tarafindan Erciyes Universi-
tesi T1p Fakiiltesi G6z Hastaliklar1 poliklinigine getirildi .

Yapilan oftalmolojik muayenesinde goz kiiresinin olmadigi,
konjonktival fornikslerin si1g, géz kapaklarmim fimotik oldugu ve
orbitanin geligmedigi goriildii. G6z yas1 sekresyonu mevcut ve nor-
mal idi (Sekil 1).

Anamnezinde; olgunun normal zamanda dogdugu, annesinin ha-
mileliginin normal gectigi, herhangi bir hastalik gecirmedigi, radyas-

yona maruz kalmadigi, ilag kullanmadigi, esler arasinda akraba ev- Sekil 2. Olgunun orbital BT kesiti
liligi olmadigi ve ailelerinde bu tiir bir hastaligin olmadigi 6grenildi.

Diger malformasyonlarla birlikte olabilecegi diisiiniilerek pedi-

atri boliimii tarafindan hastanin sistemik muayenesi yapildi. Her- Tartlsma

hangi bir patoloji ve yapisal anomali saptanmadi. Rutin kan ve idrar

tahlilleri normal olarak bulundu. Cekilen kranial BT sinin normal Anoftalmi genellikle tek tarafli olup orbital hipoplazi, fasiyal
oldugu, orbita BT sinde ise optik sinirin var oldugu ancak goz kiire- yariklar, bazal ensefalosel, hemifasiyal mikrosomia, mandibulofasi-
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yal dizostoz, kardiyak anomaliler, polidaktili, mental retardasyon
gibi gesitli kraniofasiyal ve sistemik anomalilerle birlikte olabilir.”®
Yapilan epidemiyolojik ¢alismalarda anoftalminin 1.5/10 000 ora-
ninda goriildiigi, bunlarin %53-60’1nn bilateral oldugu belirtilmis-
tir.” Tek tarafli anoftalmili olgularmn normal gozlerinde katarakt,
korneal opasite, mikroftalmi, kolobom, epibulber dermoid ve nis-
tagmus gibi anomaliler olabilir.”® Bizim olgumuzda anoftalmi iki
tarafli olup beraberinde yapisal anomali yok idi.

Vakalarin ¢ogu sporadiktir, bu olgu da buna 6rnektir.%!® Otozo-
mal dominant, otozomal resesif, cinsiyete baglh resesif gecisler de
bildirilmistir.'® Otozomal resesif gecise en iinlii rnek Wardenberg'
un 1961'de tanimladigr 'Wardenberg resesif anoftalmi sendromu’
dur. Bu sendromda anoftalmi yaninda pekg¢ok konjenital anomali ve
sindaktili de bildirilmistir." Sensi ve ark. dominant karakterde 4 ku-
saktan 3'inde goriilen anoftalmi vakasi,!! Karadede ve ark. ise bir
ailenin dort kardesinde bilateral anoftalmi vakasi bildirmislerdir.'?

Anoftalmi nedenleri hala tam olarak bilinmemektedir. Intraute-
rin enfeksiyon, anne-babanin LSD kullanimi, radyasyon, anoksi ve
bazi teratojenik faktorlerin (lityum, tripan mavisi, aktinomisin vb.)
etyolojide rol oynayabilir."* Olgumuzda etyolojik faktor saptanama-

mustir. Annesi, gebelik esnasinda enfeksiyon gegirmedigini, radyas-
yona maruz kalmadigini ve ilag kullanmadigini belirtmistir.
Bilateral anoftalmili hastalarin radyolojik incelemelerinde, optik
kiazma yoklugu, gorme yollar1 genisliginde azalma, korpus kallozum
agenezisi veya disgenezi sik bildirilmistir.'* Tek tarafli anoftalminin
ise agir kraniofasiyal anomalilerle birlikte gozlendigi vurgulanmig-
tir.>® Olgumuzda kranial BT normal olup orbital BT'de optik sinirin
varoldugu ancak gozkiiresine ait dokulari olmadigi saptandi.

Tedavi yasamin ilk bir aymda yapilmalidir. Yumusak doku
kontraktiiriinii 6nlemek ve dokulari genisletmek icin konformerler
kullanilabilir. Konformer biiyiikliigi 2 haftada bir arttirilarak kon-
jonktival forniksin maksimal genisligi saglanir. Bu yumusak doku
genisleticilerinin kemik orbita yapisina etkisi minimaldir. Unilateral
anoftalmi sekonder orbita hipoplazisine de sebep olabilir. Son yil-
larda cerrahi olarak yerlestirilen ekspansil orbital implantlarin ke-
mik bilyiimesini stimiile ettigi, hayvanlar {izerinde yapilan ¢aligma-
larda olumlu sonuglar alindig1 bildirilmistir."®

Olgumuzun etyolojisinde, gestasyonel, cevresel veya herediter
herhangi bir faktér saptanamamustir. Intrakranial ve sistemik her-
hangi bir malformasyon da bulunmamistir. Bu nedenle sporadik
primer anoftalmi olarak degerlendirilmistir.
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