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ÖZ

 Rieger anomalisi nöral krest hücrelerinin anormal gelişiminden 
kaynaklanan ve otozomal dominant kalıtılan bir bozukluktur. 
Ön kamara anomalileri ve vakaların yaklaşık yarısında görü-
len glokomla karakterizedir. Bu vakalarda gözde ve göz dışı 
doku ve organlarda birtakım ek anomaliler açısından dikkatli 
inceleme yapmak gereklidir. Bu yayında daha önce literatürde 
beraberliği gösterilmemiş, optosiliyer şant damarları olan Rie-
ger anomalili vakayı sunmayı amaçladık.

Anahtar Kelimeler: Glokom, optosiliyer şant damarlar, Rieger 
anomalisi.

 

ABSTRACT

 Rieger anomaly is an autosomal dominant stemming from abnor-
mal development of neural crest cells. It is characterized by ano-
malies of anterior chamber and glaucoma which is nearly seen in 
half of the cases. These cases should be carefully examined for 
additional ocular and extraocular anomalies. In this case report we 
are presenting a patient with Rieger anomaly and optociliary shunt 
vessels, co-occurence of which have not been previously reported 
in the literature.
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GİRİŞ
Rieger anomalisi nadir görülen, otozomal dominant 

kalıtım gösteren bir klinik durumdur. Periferik korneada 
öne doğru yerleşim gösteren belirgin Schwalbe hattı ve 
iris anomalileriyle karakterizedir. Periferik iris dokusun-
dan belirgin Schwalbe hattına uzanan bantlar, iris stro-
masında incelme, atrofi, korektopi, ektropiyon uvea gibi 
iris anomalileri gözlenir. Bu klasik bulguların yanında 
literatürde mikrokornea, limbal dermoid, katarakt, reti-
na dekolmanı, koriyoretinal kolobom, koroidal osteoma, 
persistant hiperplastik primer vitreus, koroid ve optik si-
nir başı hipoplazisi gibi ek oküler anomalilerin de rieger 
anomalisine eşlik ettiği bildirilmiştir1-4.

Rieger anomalisinde klinik olarak göz hastalıkları 
yönünden en önemli durum vakaların yaklaşık olarak 
yarısında çocukluk veya gençlik çağında görülen glo-
komdur. Tipik olarak bu vakalarda glokom kontrolü 
zordur ve önemli oranda optik sinir harabiyeti ve görme 
kaybıyla seyreder. Rieger anomalisi göz dışı bulgularla 
birlikte olduğunda ise Rieger sendromu olarak adlandı-
rılır. Diş ve yüz kemikleri anomalileri, okülokutanöz albi-
nizm, kalp defektleri, işitme azlığı, boş sella sendromu, 
hipospadias sıklıkla görülen göz dışı bulgulardır1. Bu 
yayında daha önce literatürde beraberliği gösterilmemiş 
optosiliyer şant damarları olan Rieger anomalili vakayı 
sunmayı amaçladık.

OLGU
Yirmi yaşındaki erkek hasta, kliniğimize sağlık kurul 

raporu almak için başvurdu. Herhangi bir şikayeti olma-
yan hastanın yapılan göz muayenesinde, görmeleri tas-
hihle sağ gözde 1.0, sol gözde 0.5 olarak saptandı. Göz 
içi basınçları (GİB) applanasyon tonometri ile sağ gözde 
65 mmHg, sol gözde 66 mmHg olan hasta herhangi bir 
oküler hipotansif medikasyon almıyordu. Motilite mua-
yenesinde alterne olmayan sol ekzotropyasının olduğu 
görüldü ve sol gözdeki görme azlığı şaşılık ambliyopisine 
bağlandı.

Biyomikroskop ile ön segment muayenesinde sağ 
göz korneada minimal mikrokistik epitelyal ödem, özel-
likle temporal ve nazal kadranlarda daha belirgin olmak 
üzere 360º öne yerleşimli Schwalbe hattı ve korektopi 
olduğu görüldü. Sol gözde ise korneada minimal mik-
rokistik epitelyal ödem, 360º öne yerleşimli Schwalbe 
hattı vardı. Kornea çapları her iki gözde horizontal 10.0, 
vertikal 9.0 mm olup bilateral mikrokorneası vardı. Go-
nioskopik incelemede her iki gözde 360º öne yerleşimli 
Schwalbe hattı ve periferik iristen Schwalbe hattına uza-
nan bantlar olduğu görüldü (Resim 1).

Rieger anomalisi ve gelişimsel glokom tanısı konan 
hastaya 200cc %20 mannitol 45 dakikada intravenöz 
olarak verildi ve topikal latanoprost 1X1gtt, timolol-dor-
zolamid kombinasyonu 2X1gtt, brimonidin 2X1gtt ve 
oral asetazolamid 4X250 mg oküler hipotansif tedavi 
başlandı. Tedaviden 30 dakika sonra GİB’leri sağ gözde 
20, sol gözde 22 mmHg olan hasta 1 gün sonra kontrole 
çağrıldı.
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Oküler hipotansif tedaviyi düzenli olarak kullanan 
hastanın bir gün sonraki kontrolünde GİB’ları sağ gözde 
9 mmHg, sol gözde 6 mmHg olarak bulundu. Oral ase-
tazolamid kesilerek topikal tedaviye devam edildi. Dilate 
edilerek yapılan fundus muayenesinde sağ gözde c/d 
oranı 0.6 ve optik diskte optosiliyer şant damarları oldu-
ğu görüldü (Resim 2). Sol gözde c/d oranı 0.8 ve her iki 
göz makülası da doğal olarak gözlendi.

Hastanın kontrol muayenesine beraberinde gelen 
babasının yapılan göz muayenesinde herhangi bir anor-
mal bulgu saptanmadı. Aile hikayesi sorgulanmasında 
bildikleri glokom tanısı olan yakınları olmadığını söyle-
yen hastaya bir sonraki kontrolde anne ve kardeşlerinin 
de muayene edilmesinin gerektiği söylendi. Muayeneler 
sırasında işitme azlığı olduğu saptanan hastanın herhan-
gi bir diş veya yüz kemikleri anomalisi yoktu.

Tedavi ile GİB’leri normale dönen hastaya hastalığı 
anlatılarak belli aralıklarla takip gerekliliği ve bir takım 
sistemik anomaliler açısından diğer kliniklerce konsül-
tasyon yapma gereği ile optosiliyer şant damarları için 
orbita ve kranial manyetik rezonans görüntüleme ihtiyacı 
olduğu söylendi. Bununla birlikte ileri tetkik ve tedaviyi 
kabul etmeyen hasta sonraki kontrollerine gelmedi.

TARTIŞMA

Ön segment disgenezileri başlığı altında incelenen 
Axenfeld anomalisi öne doğru yerleşim gösteren belir-
gin Schwalbe hattı ve periferik iris dokusundan Schwalbe 
hattına uzanan bantlar olarak tanımlanmıştır. Bu ano-
mali iris anomalileriyle birlikte seyrederse Rieger anoma-
lisi olarak tanımlanır. Rieger anomalisinde bulunan göz 
anomalileri dışında göz dışı doku ve organlarda anoma-
liler de varsa klinik durum Rieger sendromu adını almak-
tadır. Shields bu üç klinik duruma giren 24 hastaya kli-
nik ve histopatolojik inceleme yapmış ve göz ile göz dışı 
anaomalilerin değişik şekillerde bir araya gelmesinden 

dolayı tüm vakaları genel olarak Axenfeld-Rieger send-
romu olarak adlandırmıştır1,5.

Otozomal dominant olarak kalıtılan Axenfeld-Rie-
ger sendromu 1/200.000 sıklıkta görülmektedir. Bunun-
la birlikte nadiren de olsa sporadik vakalar olmaktadır. 
Sendromun embriyolojik olarak nöral krest hücrelerinin 
anormal migrasyonundan kaynaklandığı düşünülmekte-
dir1,5.

Optosiliyer şant damarları santral retinal ven ile pe-
ripapiller koroidal venler arasında oluşmaktadır. Konje-
nital olarak görülebileceği gibi akkiz olarak bazı klinik 
durumlara da eşlik edebilir. Literatürde optik sinir kılıfı 
meninjiomları, optik sinir gliomları ve santral retinal ven 
oklüzyonu başta olmak üzere papilödem, optik disk dru-
seni, optik sinirdeki araknoid kist, fakomatozlar ve di-
abetes mellitusta optosiliyer şant damarların görüldüğü 
bildirilmiştir6.

Biz bu vakayı iridokorneal açı anomalisi ve berabe-
rinde korektopisi olduğu için Rieger anomalisi alt başlığı 
altına koyduk. Bununla birlikte tam olarak sistemik ince-
leme yapamadık. Tipik olarak bu vakalarda kontrolü zor 
olan glokomun topikal medikasyona iyi cevap verdiğini 
gördük.

Sonuç olarak nadir görülen Axenfeld-Rieger send-
romu olan bu vakada daha önce literatürde beraberliği 
gösterilmemiş olan optosiliyer şant damarlarını tespit et-
tik. Optosiliyer şant damarlarının Axenfeld-Rieger send-
romu ile birlikte gözlenmesi tesadüf olabileceği gibi bir 
ilişkiye de işaret edebileceğini düşünüyoruz.
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Resim 1: Sağ göz ön kamara açısından alınan resimlerde periferik 
iristen Schwalbe hattına uzanan bantlar gözleniyor.

Resim 2a-b: A: Hastanın sağ fundusundaki optosiliyer şant damarlar 
ve B: sol göz fundus fotoğrafı.


