Mikrokornea-Katarakt ve Glokom Birlikteligi Olan Bir
Olguda Fakotrabekiilektomi

Phacotrabeculectomy in a Case of Microcornea-Cataract and Glaucoma
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ABSTRACT

Mikrokornea, katarakt, glokom ve miyopi birlikteligi olan
tek gézlu bir olguda géz ici basinai (GIB) kontroli ve gér-
sel rehabilitasyonu saglamak igin, sol géze mitomisin C
(MMC) ile fakotrabekilektomi ameliyati uyguladik. Ameli-
yatin klinik sonucu ve hastanin sosyal ve egitim yasantisina
olan etkilerini tartigtik.

Anahtar Kelimeler: Mikrokornea, katarakt, glokom, fakotra-
bekilektomi.

We performed phacotrabeculectomy with mitomycine C in
one eye of a patient having microcornea, cataract, glauco-
ma, and myopia to regulate the intraocular pressure and
to rehabilitate vision. We discussed the result of the opera-
tion and the effects on the patient’s social and educational

life.
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Mikrokornea erigkin kornea capinin 10 mm altin-
da olmasidir. Bazen mikroftalminin bir parcasi olabilir.
Ancak mikroftalmide tOm géz yapilarinin kiguk olmasi
séz konusudur ve iris, retina, koroid ve optik sinir ko-
lobomu ile birliktelik gdsterebilir. Nadir olgularda mik-
rokornea dermal aplazi ve sklerokornea ile beraberdir
(MIDAS sendromu). Bazi olgular sporadik iken, otozo-
mal dominant ya da otozomal resesif genetik gecisler
bildirilmigtir.’

Bu sunumda sag gézinde ileri derecede gérme kay-
bi bulunan, mikrokornea, katarakt, glokom ve miyopi
beraberligi gésteren bir olguya uygulanan mitomisin C
(MMC) ile fakotrabekilektomi ameliyatinin klinik sonu-
cu ile hastanin sosyal ve egitim yasantisina olan etkileri
tartigildr.
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Sag goézinde ileri derecede gérme kaybi olan 13
yasinda kiz hasta. Sol gézde gérme azalmasi ve géz ag-
risi ile klinigimize bagvurdu. Mithat Enc gérme engelliler
okulunda okuyordu. Hikayesinden baska bir merkezde
3 yil dnce sag gdzine katarakt ameliyati yapildigi, bu
ameliyattan 2 yil sonra ise proliferatif vitreoretinopatinin
eslik ettigi retina dekolmani (PVRD) gelismesi nedeniyle,
pars plana vitrektomi (PPV) ve silikon verilmesi ameliyati
uygulandigr égrenildi. Klinigimize bagvurdugunda sag
godze timolol maleat %0.5+dorzolomid %2 fiks kom-
binasyonu, sol géze bu tedaviye ek olarak brimonidin
%0.2 damla kullanmaktaydi. Aile hikayesinden 2 erkek
kardesi oldugu, 9 yasindaki en kicik kardesinin de kata-
rakt nedeniyle sol gézinden ameliyat edildigi 6grenildi.
Yine amcasinin bir erkek cocugunda ve halasinin 1 erkek
cocugunda da benzer géz problemleri oldugu ve ameli-
yat edildikleri bilgisi alindi. Ebeveynler arasinda akraba-
lik yoktu. Hastanin mental fonksiyonlari iyi, sistemik bir
patolojisi bulunmamaktaydi.. Yapilan muayenesinde sag
gdzde gérme el hareketleri, sol gézde 1 metreden par-
mak sayma (mps) duzeyindeydi. Kullandigi yiksek mi-
yopik tashihle (- 9.0 D) gérmeler artmamaktaydi. Gold-
mann applanasyon tonometrisi ile yapilan goéz ici basing
(GIB) 8lcumleri, kombine antiglokom tedaviyle sagda 15
mmHg, solda 24 mmHg idi. Kornea ¢aplari sag ve sol
godzde 9 mm’ydi (Resim 1). Pakimetrik degerlendirme ile
santral kornea kalinliklarn sag gézde 650 u, sol gézde
630 u idi. Santral korneal kalinlik dlgtmine gére dizel-
tilmig GIB’lar sagda 11 mmHg, solda 21 mmHg olarak
hesaplandi. Biyomikroskopik muayenede sag géz psoé-
dofakdi (arka kamara géz ici lensi). Sol gézde nikleer ve
arka subkapsuler katarakt vardi (Resim 2). Gonyoskopik
muayenede her iki gézde aci acik olup, yuksek iris inser-
siyonu mevcuttu. Fundus muayenesinde sag gézde optik
atrofi olup, intravitreal silikon ve inferior retinada lokalize
s1§ dekolman izleniyordu. Sol géz katarakt nedeniyle flu
aydinlaniyor, ancak retinadan yatsik refle aliniyordu. Bu
g6zin B mod USG'sinde retina yahgikti. Aksiyel uzunluk
sol gdzde 29.12 mm olarak tespit edildi.

Bu bulgularla hastanin mevecut durumu da géz éno-
ne alinarak, hem géz tansiyonunu kontrol altina almak,
hem de gérsel rehabilitasyonu saglamak amaciyla sol
gdze MMC ile fakotrabekilektomi ameliyati uygulandi.
Ameliyat sirasinda herhangi bir komplikasyonla karsila-
silmadi. Ameliyat sonrasi 1. gin gérme keskinligi 2 mps,

Resim 1: Mikrokorneanin biyomikroskopik gérontma.

GiB 14 mmHg, santral korneal kalinlk élgimine gére
dizeltilmis GIB 10 mmHg idi. Biyomikroskopik muaye-
nede géz i¢i mercek santralize ve én kamara dogal olup,
kismen avaskiler blep formasyonu izleniyordu, optik
disk soluk ve cup/disk (c/d) orani 6/10 idi. Bir ay son-
raki kontrolinde gérme keskinligi 0.05, GIB 18 mmHg
dizeltilmis GIB 14 mmHg olarak tespit edildi. Fonksi-
yonel kismen avaskiler blep formasyonu izleniyordu.
Ug ay sonraki gérme keskinligi 0.1, dizeltilmis GIB yine
14 mmHg olarak &l¢tldd. Hasta klinigimiz az gérenler
bolimu ile degerlendirilerek kendisine teleskopik gézlik
(4.2x12 fokus 0.20-, Eschenbach ayarlanabilir telesko-
pik gézIUk) verildi. Bu gézlukle Snellen eseline gore uzag:
0.6, standart yakin egelinde ise NO:3 dizeyinde okuya-
bildigi tespit edildi. Hasta bu stre icersinde devam eden
egitimini gérme engelliler okulundan ayrilarak kazandigi
Anadolu lisesinde sirdirmeye basladi. Ameliyattan sonra
1. yil stresince yapilan periyodik kontrol muayenelerinde
goérme keskinligi ayni duzeyde kalirken, ¢/d oraninda ar-
tis olmadi. Santral korneal kalinhga gére duzeltiimis GIB
dlcimleri 14-15 mmHg araliginda seyretti (Resim 3).

Cerrahi Teknik

Saat 12 hizasindan forniks tabanl konjonktiva agi-
imi yapildiktan sonra, 3x3 mm Gggen bir skleral flep
kaldirldi. MMC 0.2 mgr/ml 2 dakika streyle skleral yu-
zeye uygulandi MMC uygulanan skleral yizey bol sivi ile
yikandi. Daha sonra 3.2 mm’lik korneal insizyonla si-
perotemporal lokalizasyonda fakoya gecildi. Viskoelastik
desteginde kontinU sirkiler kapuloreksis yapildi. Hidrodi-
seksiyonu takiben fakoemdlsifikasyon (ALCON-LEGACY)
uygulandi. Daha sonra korneal insizyon 4 mm’ye genis-
letilerek, katlanabilir akrilik géz ici lensi (GIL) kapsil icine
yerlestirildi. Korneal kesi 1 adet 10/0 monoflaman si-
tor ile kapahldi. Fakoimplantasyonun tamamlanmasinin
ardindan trabekilektomi bélgesine gegilerek, 2x1 mm
olarak isaretlenen sklerektomi tamamlandi ve periferik
iridektomi uygulandi. Skleral flap 2 adet ve konjonktiva
her iki ucundan 2 adet 10/0 monoflaman sitir ile ka-
patildi. Trabekilektominin tamamlanmasinin ardindan
6n kamaradaki viskoelastik madde temizlenerek uzak-
laghinldi. Takiben fakoemulsifikasyon éncesi hazirlanan
yan giristen, dengeli tuz solUsyonu (BSS) ile filtrasyonun
ve korneal insizyondan sizdirmazhgin kontrolt yapildi.
Kontrol sonrasi én kamara olusturularak, subkonjoktival
gentamisin-deksametazon enjeksiyonu ile ameliyata son
verildi.

Resim 2: Katarakta ait opasitelerin biyomikroskopik géronuoma.
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Resim 3: Fakotrabekilektomi sonrasi 12. ayda én segment ve fonksi-
yonel blebin biyomikroskopik gérinimu.

TARTISMA

Yenidoganda kornea capi 9.5-10 mm’dir. Erigkide
ise 10.5-12.5 mm araligindadir. Mikrokorneali olgular-
da basta glokom ve katarakt olmak Gzere diger geligim-
sel anomaliler ile birliktelik goérilebilir.’ Literattrde mik-
rokornea ve aksiyel miyopi birlikteligi nadir olarak rapor
edilmistir.?

Patogenezin erken prezantasyonu ve diger okiler
anomamilerin (iris ve ag anomalileri, persistan tunica
vaskiloza lentis, retinal distrofi gibi) eslik etme duru-
muna gdére gdrsel prognoz kéti olabilir. Bu olgularda
kicUk kornea capi, dar 6n kamara, kéto pupiller dila-
tasyon cerrahiyi giclestirmektedir. Ameliyat sonrasi ge-
lisen komplikasyonlar da, gérme prognozunu etkileyen
énemli bir handikaptir. Nishina ve ark. erken cerrahi
uyguladiklari 11 olgunun 22 gézinin cerrahi sonugla-
rini degerlendirdikleri retrospektif calismalarinda, erken
cerrahinin dnemi vurgulanmig (deprivasyon ambliyopisi
riski), ancak ameliyat sonrasi komplikasyonlarin da dik-
katle takibi ve tedavisi &nerilmistir. Bu olgularda &zellikle
glokom geligiminin takibi énem arzetmektedir. Bu calig-
mada ameliyat sirasinda hicbir olguda komplikasyonla
karsilasilmazken, ameliyat sonrasi %55 olguda kompli-
kasyon geligmigtir. Bunlar, retinal yirtik, seréz veya yir-
tikl retina dekolmani gelisimi, glokom, korneal opasite
gibi gérme dizeyini etkileyebilecek ciddi problemlerdir.3
Yine ameliyat sirasi ve sonrasinda komplikasyonla kargi-
lasilmasa da, patogenezin dogal seyri olarak gérme kes-
kinligi dUsuk kalabilmektedir. Bizim olgumuzda ameliyat
sirasinda ve sonrasinda komplikasyonla karsilagmadik.
Son kontrol muayenesinin yapildigi ameliyat sonrasi 15.
ayda da herhangi bir sorun yoktu. Ancak mikrokornea,
katarakt ve glokom birlikteligi ve ileri yastaki midahale
final gérme keskinligini énemli dlgide etkilemis gérin-
mektedir. Ayrica hastanin diger gézindeki retina dekol-
mani ve optik atrofi gelisimi de dikkate alindiginda, gec
génem problemler acisindan periyodik kontrollerin ve
hastanin olasi komplikasyonlar konusunda bilgilendiril-
mesinin énemi bir kat daha artmaktadir.

Mikrokornea olgularinda glokom farkli sekillerde
aciga cikabilmektedir. Agik agili glokom tablosu yanin-
da, kictk korneaya ragmen biyUyen lens nedeniyle agi
kapanmasi tipinde glokom tablosuyla da karsilasila-
bilmektedir. Olgumuzda yiksek iris insersiyosunun séz
konusu oldugu agi anomalisi mevcuttu (trabekilodisge-

nezis). Cocukluk cagi ya da gencg eriskinlerdeki glokom
olgularinda (geligsimsel ve juvenil acik agili glokomlar)
filtran cerrahi, kuvvetli doku iyilesmesi ve fibroblastik ak-
tivite nedeniyle basarisizlikla sonuglanabilmektedir. Bu
nedenle yUksek risk grubunda olan bu olgularda ameli-
yata antimetabolit ajan, ézellikle de MMC ilavesi basariyi
artirmaktadir.*¢

Glokom ve katarakt beraberligi olan olgularda fa-
kotrabekilektomi, hem gérsel rehabilitasyonu, hem de
GIB kontrolUnU ayni anda saglayabilmesi agisindan son
derece dnemlidir. Etkinligi ve gUvenirliligi bir cok calisma
ile gésterilmistir.”? Hastamizin mevcut durumu dikkate
alindiginda, kombine cerrahi teknik kendisi acisindan ol-
dukga yararl olmustur. Gérme engelliler okulunda bas-
layan egitim hayati, ameliyatin ardindan teleskopik géz-
l0ge adaptasyonun sirecinin tamamlanmasiyla daha da
hiz kazanmis, Anadolu lisesini kazanabilmesiyle sonug-
lanmigtir. Hastamiz egitimine burada devam etmektedir.

Gelisimsel kataraktlar yaklagik %50 oraninda kalit-
saldir. Kalitsal olanlarin bir cogunda genetik gecis oto-
zomal dominant olup, fenotipik ve genotipik heterojenite
s6z konusudur. Mikrokornea-katarakt birlikteliginde son
yillarda ivme kazanan molekiler genetik caligmalar-
da, GJA8 (gap junction protein) ve MAF (Leusin zipper
transcription factor, musculoaponeurotik fibrosarcoma
oncogene homolog gene) genlerinde yeni mutasyon-
lar tanimlanmugtir.’®" Olgumuzun aile hikayesinin do-
minans paterni dikkate alindiginda, molekiler genetik
aragtirma igin son derece uygun oldugu gértlmektedir.
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