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BOLUM 1

Strabismus Terminolojisi

Ceviri: Dr. Cagatay Caglar

Strabismus terimi Yunanca strabismos "’sas1 bakmak, yandan ya da ¢arpik bakmak’” kelime-
sinden kaynaklanmaktadir. Strabismus gozlerin ayn: hizada olmamas: manasina gelir ve
buna binokiiler gérmede anormallikler ya da okiiler motilitenin néromiiskiiler kontrol bo-
zukluklar1 sebep olur. Strabismus tartismalarinda bir¢ok terim kullanilir ve bu terimler
dogru ve benzer sekilde kullanilmazlarsa karisiklik ve yanlis anlagilmalara neden olabilir-
ler.

Ortoforya binokiiler kosullar altinda okiiler uyumun ideal durumudur. Aslinda, orto-
foryayla nadiren karsilasilir; birgok insanda kiiglik heteroforya (asag1 bakin) oldugu ka-
nitlanmistir. Bazi oftalmologlar bu ytizden gozlerin dogru yonelimi ve pozisyonunu an-
latmak i¢in ortotropyay: tercih ederler. Bu terimler siklikla strabismus olmayan gozleri ta-
nimlamak i¢in kullanilir. Heteroforya fiizyonel mekanizmayla gizli tutulan okiiler devias-
yondur (latent strabismus). Heterotropya manifest halde olan deviasyondur ve fiizyonel
mekanizmayla kontrol altinda tutulamaz (manifest strabismus).

Deviasyonlu gozii belirlemek, 6zellikle deviasyona sebep olan “kusurlu” goze dikka-
ti gekmek gerektigi zaman 6nemlidir. Bu kullanim &zellikle hentiz konusamayan ¢ocuk-
larda olan vertikal deviasyonlar, restriktif, paralitik sasilik ya da ambliyopiyle iligkili olan
durumlarda yardimcidar.

Onekler ve Sonekler

Okiiler deviasyonlarin tipleri tanimlandikc¢a detayli terminoloji gelisegelmistir. Her iki
goziin gorsel eksenlerinin rolatif pozisyonlarina dayanarak, karsilasilan birgok strabismik
paterni agiklamak amaciyla terminolojideki kelimelerin dniine ve sonuna bir¢ok ek takila-

rak kullanlir.

Onekler

Ezo- Goz rotasyon yapar boylece kornea nazale dogru deviye olur ve fovea temporale
dogru rotasyon yapar. Ciinkii gorsel eksenler fiksasyon noktasindan daha yakin bir nok-
tada konverjans yapar (birbirine yaklasir), bu ayni zamanda konverjan strabismus olarak bi-
linir.

Ekzo- Goz rotasyon yapar boylece kornea temporale dogru deviye olur ve fovea nazale
dogru rotasyon yapar. Ciinkii gorsel eksenler fiksasyon noktasinda hala diverjans yapar
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(birbirinden uzaklasir), bu ayn1 zamanda diverjan strabismus olarak bilinir.

Hiper- Goz rotasyon yapar boylece kornea yukar: dogru deviye olur ve fovea asag: dog-
ru rotasyon yapar. Bu ayn1 zamanda vertikal strabismus olarak bilinir.

Hipo- Go6z rotasyon yapar boylece kornea asag: dogru deviye olur ve fovea yukar: dogru
rotasyon yapar. Bu ayni zamanda vertikal strabismus olarak bilinir.

insiklo- Goz rotasyon yapar boylece vertikal meridyenin {ist kutbu nazale dogru déner
ve vertikal meridyenin alt kutbu temporale dogru doner. Bu ayni zamanda intorsiyonel
strabismus olarak bilinir.

Eksiklo- Goz rotasyon yapar boylece vertikal meridyenin tist kutbu temporale ve vertikal
meridyenin alt kutbu nazale dogru doner. Bu ayni zamanda ekstorsiyonel strabismus olarak
bilinir.

Sonekler

-forya Latent deviasyon (6rn, ezoforya, ekzoforya, sag hiperforya) fiizyonel mekanizmay-
la kontrol edilir boylece gozler normal binokiiler gorme esnasinda ayni hizada kalir.

-tropya Manifest deviasyon (6rn, ezotropya, ekzotropya, sag hipertropya, eksiklotropya)
flizyonel mekanizmanin kontroliinii asar boylece gozler binokiiler kosullarda ayn1 hizada
kalamaz.

Strabismus Simiflandirmasinin Terimleri

Higbir siniflama miikemmel degildir ya da biitiinii icermez. G6z uyumu ve hareket bo-
zukluklarinin smiflandirmasinda bir¢ok yontem kullanilir. Bu simiflandirmalarda asagi-
.daki terimler kullanilir.

Fiizyonel Durumlar

Forya Fiizyonel kontroliin daima mevcut oldugu gizli deviasyondur.
intermittan tropya  Fiizyonel kontroliin zaman zaman mevcut oldugu deviasyondur.

Tropya Fiizyonel kontroliin olmadig1 manifest deviasyondur.

Bakis Pozisyonu ya da Fiksasyon Yapan Goze Gore Deviasyonun Degisimi

Komitan (konkomitan) Deviasyonun biiyiikliigii, bakis yoniiyle ya da fiksasyon igin kulla-
nilan goze gore birka¢ dioptriden daha fazla degismez.

inkomitan (nonkomitan) Deviasyonun boyutu bakis yoniiyle ya da fiksasyon icin kullani-
lan goze gore degisir. En sik goriilen inkomitan strabismus paralitik ya da restriktiftir.



BOLUM 2

Gozdis1 Kaslarin ve Fasiyalarin
Anatomisi

Ceviri: Dr. Ziileyha Yalniz Akkaya

Gizdisi Kaslarin Origosu, Seyri, insersiyosu, innervasyonu ve
Calismasi
Yedi adet gozdis1 kas vardir: 4 rektus kasi, 2 oblik kas ve 1 levator palpebra stiperior kasi.

VI. kraniyal sinir (KS) (abdusens) dis rektus kasini innerve eder; IV. KS (troklear) iist oblik
kasi; ve III. KS (okiilomotor), levator palpebra, iist rektus, i¢ rektus, alt rektus ve alt oblik

kas1 innerve eder. III. KS'in iist ve alt dali vardur: {ist dal levator palpebra ve tist rektus
kasini innerve eder; alt dal medial rektus, alt rektus ve alt oblik kas1 innerve eder. Pupilla
sfinkterine ve siliyer kaslara giden parasempatik sinirler alt dalin alt oblik kasa giden
dalcigy ile birlikte seyreder. TKBK Cilt 3, Noro-Oftalmoloji’de, okiiler motor sinirler daha
ayrintih olarak ele ahinmugtir ve Cilt 2, Oftalmolojinin Esas ve Ilkeleri'nde, bu béliimde bahsi
gecen anatomik yapilar ayrintili olarak resmedilmistir.

Goz diimdiiz karsiya bakarken ve bas dik durumdayken goz primer pozisyondadir. Bir
kasin primer islevi gbz primer pozisyondayken kas kasildiginda goz kiiresinin pozisyonu
tizerinde olusturdugu en belirgin etkidir. Bir kasin ikincil ve tigiinciil islevleri goziin
primer pozisyondaki pozisyonuna olan ilave etkilerdir (Béliim 3 ve Tablo 3-1"ye bakiniz).
Goz kiiresi primer pozisyondan her yone yaklasik 50° hareket ettirilebilir. Ancak normal
bakis sirasinda bag hareketi ortaya ¢ikana kadar goz primer pozisyondan yaklasik 15-20°
hareket eder.

Horizontal Rektus Kaslari

Horizontal rektus kaslari i¢ ve dis rektus kaslaridir. Her ikisi de Zinn halkasindan koken
alir. I¢ rektus kasi ig orbita duvari boyunca uzanir. I¢ rektus kasmn i¢ orbita duvarina
yakin olmasi etmoid siniis cerrahisi sirasinda i¢ rektus kasmin hasar gorebilecegi
anlamina gelir. D1s rektus kast dis orbita duvar1 boyunca seyreder. Primer pozisyonda ig
rektus kast addiiktor, dis rektus kast ise abdiiktordiir. I¢ rektus kasi, yanindan bir oblik
kasin tanjansiyel olarak ge¢medigi tek rektus kasidir. Bu i¢ rektus kas cerrahisini daha az
komplike hale getirir, fakat ayni zamanda cerrah oryantasyonunu kaybettiginde bir
referans noktasmin bulunmadig: veya kas kaybedildiginde baglant1 noktasinin olmadig1
anlamina gelir.

13
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Vertikal Rektus Kaslarn

Vertikal rektus kaslar1 tist ve alt rektus kaslaridir. Ust rektus kast Zinn halkasindan kéken
alir ve primer pozisyonda goziin gérme ekseni ile 23”lik ag1 olusturacak sekilde one,
yukari ve laterale dogru goz kiiresinin tizerinden seyreder. (Sekil 2-1; Boliim 3, Sekil 3-4).
Primer pozisyonda bu kasin birincil islevi elevasyon, ikincil iglevi intorsiyon
(insiklodtiksiyon) ve tigiinciil fonksiyonu ise addiiksiyondur.

Alt rektus kast da Zinn halksindan koken alir ve primer pozisyonda goziin gérme
ekseni ile 23”1ik ac1 yapacak sekilde orbita alt duvari boyunca one, asagiya ve laterale
dogru uzanir (Bolim 3, Sekil 3-5). Primer pozisyonda alt rektus kasmin birincil islevi
depresyon, ikincil islevi ekstorsiyon (eksiklodiiksiyon) ve tigiinciil islevi addiiksiyondur.

Oblik Kaslar

Ust oblik kas Zinn halkasinin iist kismindan orbita apeksinden koken alir ve orbitanin iist
medial duvari boyunca éne ve yukari dogru uzanir. Ust nazal orbitada frontal kemige
yapisik kikirdak semer olan trokleadan ge¢meden once kas tendona dontisiir. Troklea
bursaya benzeyen bir bolme ile tendonu saran gevsek fibrovaskiiler tabakadan ayrilir.
Tendon lifleri trokleanin icinde hareket ederken merkezdeki lifler kenardakilere gore
daha uzaga giderek teleskopik hareket gosterir (Sekil 2-2). Trokleanin goérevi primer

Goérme Kas

Ust oblik | 5a0
ekseni dizlemi

ic rektus

’ Alt oblik

Alt rektus

Ust rektus

Dis rektus

Sekil 2-1 Primer pozisyonda sag g6zun gbz disi kaslar, Ustten bakis. (Yanoff M, Duker J. Ophthalmology.
2. baski. Londra: Mosby; 2004:549 izniyle degistirilmistir.)



BOLUM 3

Motor Fizyoloji

Ceviri: Dr. Duygu Topaktas

Temel ilkeler ve Terimler

Fick’in eksenleri, Donme merkezi ve Listing’in Diizlemi

Bir gz etrafindaki kuramsal dénme merkezi 6zel terminoloji ile tanimlanir. iki yardimct
kavram Fick’in eksenleri ve Listing’in diizlemidir (Sekil 3-1). Fick’in eksenleri x, y ve z ola-
rak adlandirilir. X ekseni ekvatorda goziin merkezinden enlemesine gegen eksendir; go-
ziin dikey doniigleri bu eksende meydana gelir. Y ekseni pupilla icinden gecen eksendir;
istemsiz torsiyonel doniisler bu eksende meydana gelir. Z ekseni dikey eksendir; yatay
dontisler bu eksende meydana gelir. Listing’in ekvator diizlemi x ve z eksenlerini igeren
donme merkezini kapsar. Y ekseni Listing’in diizlemine diktir.

Bakis Konumlarn

¢ Birincil konum, gozlerin dosdogru bakistaki konumudur.
e Ikincil konumlar, gozlerin diiz yukari, diiz agag1, sag bakis, sol bakis konumlaridur.

---N

Rotasyon merkezi Superior limbus

Fick’in X ekseni

Fick’in Z ekseni

Sekil 3-1 Fick'in eksenleri, ddnme merkezi, Listing’in diizlemi. (Yanoff M, Duker J, ed. izniyle uyarlanmistir.
Ophthalmology. 2nd ed. London: Mosby; 2004:557.)
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* Ugiinciil konumlar 4 oblik bakis konumlaridir: yukari ve saga, yukar1 ve sola, asa-
g1 ve saga, asagl ve sola.

¢ Kardinal konumlar yukar: ve saga, yukar: ve sola, saga, sola, asag1 ve saga, asag1
ve sola (Sekil 3-2).

Bakis konumlarinin ek tartigmasi igin Boliim 6'ya bakiniz.

Gdz Dis1 Kas Hareketi

Dort rektus kasinin, geleneksel olarak sabit diiz seritler gibi orbita apeksinden kas inser-
siyonlarina dogrudan uzandig: diisiintiliir. Eskiden beri oblik kaslarin temel olarak goz
kiiresine oblik tutundugu diistiniiliir. Aktif makara hipotezine destek veren siiregelen bu-
luslar 1s181nda (Bkz. Boliim 2) g6z dis1 kaslarinin ve hareketlerinin bazi eski kavramlari ve
tanimlari halen yeniden gozden gecirilmektedir. Buna ragmen ilerleyen boliimlerde, yeni
baslayanlara bu konuda temel kavrayis: olusturmak ve gereken kelime dagarcigini edin-
mesine yardim etmek igin geleneksel kavramlar1 ve terminolojiyi kullanacagiz.

Temas kavsi

1nsersiyon, etkili veya fizyolojik nokta, kasin goz kiiresine ilk temas ettigi tegetsel nokta-
dir. Goz kasinin hareketi, bu tegetsel noktada gozii dondiirmek igin hareket eden bir kuv-
vet vektorii olarak addedilebilir. Fiilen goz kiiresiyle temas halindeki kasin uzunlugu te-
mas kavisini olusturur. Orbita anatomisinin diiz-¢izgi 2-boyutlu modellerine dayanan kas
diizlemi ve temas kavisinin geleneksel kavramlari, yakinlarda kesfedilmis etkin kas ma-
karalar1 ve onlarin kas yolunun dogrusalligina etkilerini hesaba katmaz.

Birincil, ikincil ve iigiinciil hareketler

Birincil konumdaki gozde yatay rektus kaslari, z-ekseni etrafinda (dikey eksen) tiimiiy-
le yatay hareket ettiricidirler ve birincil hareketlerine sahiptirler. Dikey rektus kaslar1
birincil hareketinde en ¢ok dikey oldugu ¢ekme yoniine sahiptir, fakat orijinden inser-
siyona ¢ekme agis1 gorme eksenine 23° egimlidir ki, ayrica kornea meridyenlerindeki

RSR LSR
LIO RIO
Sag bakis E\% - | E%\:IQR Sola bakis
RIR LIR
LSO RSO

Sekil 3-2 Kardinal konumlar ve boyunduruk (yéndes) cifti kaslar. SaUR, sag st rektus; SoAO, sol alt
oblik; SoUR, sol Ust rektus; SaAO, sag alt oblik; SaDR, sag dis rektus; SoiR, sol i¢ rektus; SoDR, sol
dis rektus; SaiR, sag i¢ rektus; SaAR, sag alt rektus; SoUO, sol lst oblik; SOAR, sol alt rektus; SaUO,
sag Ust oblik.



BOLUM 4

Duyusal Fizyoloji ve Patoloji

Ceviri: Dr. Giiliz Fatma Yavas, Dr. Tuncay Kiisbeci

Normal Binokiiler Gormenin Fizyolojisi

Herhangi bir sekilde eksternal olarak 1sik ile veya internal olarak mekanik basing veya
elektriksel islemlerle bir retina alani uyarilirsa sonu¢ duyu mutlaka 1siktir ve 1s1k siibjek-
tif olarak uzayda belirli bir gorsel yonden geliyor gibi lokalize edilir. Retina elemanlarinin
bu yonlendirmesi, retina ve beyinin intrensek fizyolojik bir dzelligidir. Boylece herhangi
bir retinal alanin uyarilmasi, foveanin gorsel yontine gore subjektif bir gorsel yonden ge-
len gorsel duyu ile sonuglanir. Fiksasyon noktasi ve foveayi birlestiren hayali hatta gorme
aks: denilmektedir ve normalde santral fiksasyon varliginda subjektif olarak diizdiir.
TKBK Cilt 12, Retina ve Vitreus'ta retinanin anatomisi ve fizyolojisi ayrintili olarak anlatil-
makta ve tartisiimaktadir.

Retinal Korespondans

Eger iki gozde retinal alanlar ortak bir siibjektif gorsel yonii paylasiyorsa — yani eger bun-
larin eszamanli olarak uyarilmasi uyaran hedefin veya hedeflerin uzayda ayni yonden ge-
liyor gibi stibjektif bir duyu ile sonuglaniyorsa, bu retinal alanlar veya noktalar korespon-
dan olarak kabul edilir. Eger iki gdzdeki retina alanlarimin eszamanli uyarilmasi bir hedef
i¢in iki ayr1 gorsel yon duyusu ile sonuglaniyorsa, veya diplopi oluyorsa, bu retinal alan-
lar veya noktalar korespondan olmayan veya farkl: olarak kabul edilir. Eger iki gozdeki ko-
respondan retina alanlar1 her bir gézde fovea ile benzer iliski gosteriyorsa (6rn, her iki ko-
respondan alan foveanin saginda veya solunda ve yukarisinda veya asagisinda esit mesa-
fede yerlesir) normal retinal korespondans (NRK) vardir. Korespondan retina alani ve ilgili
fovealar: arasinda iki gozde farkl iligki varlig1 anormal retinal korespondansi (ARK) isaret
eder. (ARK, bu béliimde daha ileride uzunca tartisilacaktir). Ister normal ister anormal ol-
sun, korespondans binokiiler tek gérme igin gereklidir.

Eger iki gozde NRK varsa ve her fovea ayni noktaya fikse oluyorsa, bu nokta tek ola-
rak goriiltir. Bu fiksasyon noktasimnin her iki tarafindaki noktalarda Vieth-Miiller cemberi
denilen horizontal hat {izerinde oldukga benzer sekilde korespondan retinal alanlara denk
gelir ve tek olarak goriiliirler. Bu ¢ember, her goziin optik merkezinden ve fiksasyon nok-
tasindan geger. Deneysel olarak Vieth-Miiller ¢cemberini genisletmek igin ¢alisilirsa tek
olarak gortilen tiim noktalarin lokusu ¢embere degil, ampirik horopter olarak adlandirilan
egimli bir yiizeye diiser (Sekil 4-1). Horopter sadece 2 boyutta mevcut olmay1p, aslinda 3-
boyutlu bir alandir. Her fiksasyon noktasi belirli bir horopteri belirler. Tanimlamak gere-
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Fiksasyon noktasi

Cift imaj olusur-Diplopi fiksasyondan Ampirik horopter
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Sekil 4-1 Ampirik horopter. F, Fiksasyon noktasi; FL ve FR, sirasi ile sol ve sag fovealar. Nokta 2,
Panum alani igine digsmekte ve stereoskopik olarak tek olarak goriilmektedir. Nokta 3, Panum alani
disina dismekte ve bu nedenle cift gériilmektedir.

kirse, horopter egrisi {izerinde yer alan tiim noktalar korespondan retinal elemanlar1 uya-
rir ve tek olarak goriliir. Horopter tizerinde yer almayan tiim noktalar tamamen farkl re-
tinal elemanlarca algilanurlar ve boylece ¢ift gorme olusturmalar: beklenir. Ancak fizyolo-
jik olarak horopter egrisini cevreleyen kisith bir alanda ¢ift gorme olusmaz ¢linkii gorme
sistemi iki farkli retinal goriintiiyli birlestirerek stereopsisi olan binokiiler tek gérme ile
sonuglanir. U¢ boyutlu nesneler tarafindan olusturulan birbirinden az farkli goriintiiler
stereoskopik algilamay: uyarirlar.

Sekil 4-1’de matematiksel olarak farkl retinal alanlara diisen ancak fizyolojik olarak tek
olarak algilanan bu alandaki cisimler gosterilmistir. Bu alana Panum un binokiiler tek gorme ala-
nt denilmektedir. Panum alani disinda kalan cisimler birbirinden ¢ok farkl: retinal alanlara
diiserler ve iki farkh gorsel yonden geliyormus gibi algilanirlar, fizyolojik diplopi olusur.

Ug boyutlu bir cisim ampirik horopterin kismen éniinde ve kismen arkasindadir ve
boylelikle az farkl retinal noktalar1 uyararak stereoskopik olarak goriiliir. Ug boyutlu bir



BOLUM 5

Ambliyopi

Ceviri: Dr. Aysel Pelit

Ambliyopi, arka gorme yollar1 ya da goziin yapisal anomalilerine dogrudan baglh olma-
yan tek tarafli ya da daha az siklikla her iki gozde diizeltilmis en iyi gorme keskinliginde
azalmadir. Ambliyopi yasamin erken déneminde asagida belirtilen anormal gérme dene-
yimi sonucu gelisir.

e sasilik
* anizometropi ya da iki gozde yiiksek refraktif hatalar (izometropi)
e uyar: deprivasyonu

Ambliyopi, kuzey Amerika popiilasyonunda %?2-%4 prevelans ile cocukluk dénemin-
de baglayan diger kombine nedenlerden daha ¢ok tek tarafli gérme azligindan sorumlu-
dur. Bu gergek 6zellikle tiziiciidiir, ¢iinkii temelde bir¢ok ambliyopik gorme kaybi 6nle-
nebilir ya da zamaninda tespit edilir ve tedavi edilirse geri doniistimliidiir. Ambliyopili
ya da ambliyopi riski tasiyan gocuklar erken yasta tespit edildiginde basarili tedavinin
prognozu iyidir. Erken yasta ambliyopi ve diger grme problemlerinin tespit edilmesin-
de tarama 6nemli bir rol oynar ve tarama ya aile hekimi muayenesinde yapilabilir ve bu
hastalar: tedavilerine yardimci olmak igin yonlendirebilir ya da toplumda tarama prog-
ramlari ile yapilabilir. Tekrarlayan taramalar gérme problemlerinin gelisimini kontrol et-
mede ve yanlis pozitif sonuglar: tespit etmede faydalidir. Tarama i¢in en uygun yas ve
metod hakkinda goriis birligi saglanamamustir.

Ambliyopi primer olarak santral gorme defektidir: periferal gorme alani genelde nor-
maldir. Hayvanlar {izerinde yapilan deneysel calismalar, bebek ve kiigiik ¢ocuklardaki
klinik ¢alismalar ambliyopi gelisiminde duyarlilik igin tehlikeli dénemlerin kavramini
desteklemektedir. Bu periyoda uyan kritik dénemler, uyaran deprivasyonu, sasilik, ya da
onemli refraktif hatalarin neden oldugu anormal alinan bilgiye duyarh olan, gocugun ge-
lisen gorme sistemidir. Genelde uyaran deprivasyon ambliyopisi i¢in tehlikeli donem
okiiler hareket bozuklugu ya da anizometropiden daha énce meydana gelir. Bundan bas-
ka, kritik donem sirasinda gelisen ambliyopi igin gerekli siire, uyaran deprivasyonunda
sasilik ya da anizometropiden daha kisadur.

Ambliyopinin altinda yatan norofizyolojik mekanizmalar agik olmamasina ragmen,
hayvanlarda gérme deneyiminin deneysel modifikasyonu ve ambliyopili insanlarda labo-
ratuvar testlerinden baz bilgiler saglamistir. Hayvan modellerinde ortaya ¢ikartilan gor-
me sistemi néron fonksiyonununda gesitli bozukluklar, erken gérme gelisiminin anormal-
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lik ile sonuglanabilecegini gostermistir. Primer gérme korteksinin hiicreleri bir ya da her
iki goziin stimiilasyonuna cevap yeteneklerini tamamen kaybedebilirler ve cevap veren
hiicreler 6nemli fonksiyonel eksiklikler gosterebilirler. Ayrica lateral genikiilat cisim de
noronlarda anormalliklerde meydana gelir. Retina diizeyindeki tutulumu igeren kanit ne-
ticesiz kalmistir; sayet varsa, tiim gorme defektinde katkisi ¢ok azdir.

Artmis uzaysal birikim ve lateral inhibisyon gibi hem hayvan hem de insanlardan bir-
¢ok bulgular farkli biiytikliikte spotlar kullanilarak tespit edilen esikler ol¢iildiigiinde
ambliyopik gorme sisteminde noronlarin algisal gorme alanlarmin anormal olarak genis
oldugunu ortaya koymaktadir. Bu bozukluk kalabalik (crowding) fenomeni olarak adlandi-
rilabilir (ayn1 zamanda sekil etkilesimi olarak bilinir) bundan dolay: ayn1 biiytikliikte ve-
rilen Snellen harfleri ya da esdeger semboller sayet bir sira ya da harf alan1 gibi yakin ve
ayn formda iseler tanimak daha zor olacaktir.

Daw NW. Critical periods and amblyopia. Arch Ophthalmol. 1998;116(4):502-505.

Simons K. Preschool vision screening: rationale, methodology, and outcome. Surv Ophthalmol.
1996,41(1):3-30.

von Noorden GK. Amblyopia: a multidisciplinary approach. Proctor lecture. Invest Ophthalmol Vis
Sci. 1985;26(12):1704-1716.

Siniflama

Ambliyopi geleneksel olarak, olusumundan sorumlu major hastaliklara dayanilarak alt
gruplara ayrilmistir.

Sasilik Ambliyopisi
Ambliyopinin en sik formu olan sasilik ambliyopisi sasilig1 olan ¢ocugun devamli kayan go-
ziinde gelisir. Siirekli, alterne olmayan heterotropyalar (tipik olarak ezodeviasyonlar) ¢o-
gunlukla 6nemli ambliyopiye neden olur. Sasilik ambliyopisinin iki gozden gelen birlese-
meyen inputlar: tasiyan noronlar arasinda rakip ya da inhibitor etkilesim sonucu gelistigi,
bu da fikse eden goz tarafindan kortikal gérme merkezinin hakimiyetine ve fikse olmayan
gozdeki inputun kronik olarak azalmis yanutina yol agar. Kural olarak ambliyopinin kendi-
si diplopiyi 6nlemez. Uzun siireli kaymalar1 olan yetiskin insanlarda ambliyopiden dolay1
oldukga diisiik gorme keskinligine ragmen sasilik cerrahisinden sonra ¢ift gorme gelisebilir.

Sasiliga bagh ambliyopisinin tipik bir¢ok 6zelligi ambliyopinin diger formlarinda sik
degildir. Sasiliga bagli ambliyopide, diizgiin aralikli gubuklardan olusmus desenleri far-
ketme yetenegi olan 1zgara gorme, siklikla Snellen goérme keskinliginden énemli derecede
azalmigstir. Gorliniiste etkilenen goz, sekilleri biikiilmiis ya da deforme sekilde goriir, bu
da harf taninmasinin daha basit olan 1zgara paterninden daha fazla olmasin agiklar. Tel-
ler tercihli bakis kart1 (preferential looking, bebek ve ¢ocuklarda gérme keskinligi tahmi-
ninde kullanulan metod) testleri gibi 1zgara tespitine dayanan test sonuglarinda bu tutar-
sizlik distintilmelidir. (Sekil 5-1).

Gorme keskinligi notral dansite filtresi kullanilarak kontrol edilirse ambliyopik gozde
gorme keskinligi normal goze gore daha az siddetle azalma egilimindedir. Bu fenomen
notral dansite filtresi etkisi olarak adlandirilir.



BOLUM 6

Sasilik ve Ambliyopide Tani
Teknikleri

Ceviri: Dr. Ugur Acar

Hikaye ve Sikayet Ozellikleri

Hasta bir ¢ocuk oldugu zaman, anne sagligi, dogum zamanindaki gestasyonel yasi, do-
gum agirlig ve yenidogan ge¢misi ile yakindan ilgilenerek annenin gebelikle ilgili bilgi-
lerini elde etmek 6zellikle 6nem kazanmaktadir. Hekim ayrica ¢ocugun gelisimsel basa-

maklarini sorgulamalidir.

Kaymanin veya semptomun basladig1 yas donemine ait belgeler istenebilir. Bu amag-
la eski fotograflar yardimci olabilir. Buna ek olarak hekim, kayma veya semptom hakkin-
da asagidaki sorulara cevap aramalidir:

¢ Baslangici travma veya hastalik ile ayni1 zamana mi rastladi?

¢ Kayma devamli mi, intermitan mi1?

¢ Uzaga bakista mi1, yakina bakista mi, her ikisinde de mi ortaya ¢ikiyor?

e Tek tarafli mi, alternan mi1?

¢ Hasta sadece dikkatsiz veya yorgun oldugu zamanlarda mi ortaya ¢ikiyor?
¢ Cocuk bir goziinii kapatir m1?

e Kayma cift gorme ile iliskili mi?

Ambliyopi tedavisi, gozliik diizeltmesi, miyotik kullanimi, ortoptik tedavi, goz kasi
cerrahisi gibi daha dnceden uygulanmis tedaviler gozden gecirilmelidir. Hekim hikayeyi
alirken, bir taraftan da stirekli gbzlem yapmali, hastanin bas pozisyonu, kafa hareketleri,
dikkat ve motor kontrol gibi davranislarini degerlendirmelidir.

Geg¢miste ve su anda kullandig; ilaglar ile birlikte ila¢ duyarliliklar: ve allerjik yanitla-
r1 kayit altina alimmalidir. Tiroid veya noérolojik problemlerle ilgili hastalik hikayeleri tize-
rinde ayrintili degerlendirme yapilmalidir. Gegirilmis cerrahilerde kullanilan anestezik
madde ve bununla ilgili herhangi bir problem varligi, sasilik veya diger goz hastaliklari
yontinden ayrintil aile hikayesinin edinilmesi de ayrica énemlidir.

Gorme Keskinliginin Degerlendirilmesi

Uzak Gdorme Keskinligi

Uzakta gorme keskinligini tespit etmek icin birkag test mevcuttur. Gérme keskinligini 6lgme-
de kullanulacak sistem uygulanacagi mesafeye goére, uygun olarak kalibre edilmelidir. Tablo
6-1'de cesitli testler igin farkli yas gruplarinda beklenen gorme keskinligi listelenmistir.
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Tablo 6-1 Cocuklarda Kullanilan Cesitli Testlerde Normal Gérme Keskinligi

Yas (Yil) Gérme Keskinligi Testi Normal
0-2 Gorsel uyariimis potansiyaller (VEP) 20/30 (1 yas)
0-2 Tercihli gérme 20/30 (2 yas)
0-2 Fiksasyon davranisi MSS(metne bakiniz)
2-5 Allen resimleri 20/40-20/20
2-5 HOTV 20/40-20/20
2-5 E-testi 20/40-20/20
5+ Snellen 20/30-20/20

Geleneksel olarak, gorme keskinligi 6nce sag sonra sol gozde olgiiliir. Sol gdz oniine
plaster ya da kapama uygulanarak sag gozde gorme keskinligi kontrol edilir, ardindan
tam tersi yapilir. Yapigkan bir plaster en etkili kapamadir. Harflerin ¢gogunun dogru oku-
nabildigi en kiigtlik harf siras1 kaydedilir; eger o siradan birkac tane sekili okuyamazsa not
edilir. Hasta eger diizeltici merceklere sahip degilse, en iyi gorme keskinligi potansiyelini
hesap etmek igin bir pinhol (igne deligi) kullanilabilir.

Diisiik gorme keskinligine sahip hastalar 20/400 sirasin gorene kadar esele dogru yii-
riime ihtiyaci duyabilirler. Bazi vakalarda, gorme keskinligi metre mesafenin (pay) harfin
boyutuna (payda) orani olarak kayit edilir; 6rnegin, eger hasta biiyiik E harfini 5 metre-
den okuyabilirse, gorme keskinligi 5/400 olarak kayit edilecektir. Biiytiik sekillerin secene-
gi stirli oldugu icin, 6lgiimleri dogrulamak amaci ile esele biraz daha yaklasip harfi de-
gistirmek uygun olacaktir.

Cocuklarda gorme keskinligini degerlendirmek genellikle zordur ve klinisyen gesitli
Olgtimlerle degerlendirme yoluna gitmelidir. Konusamayan veya konugma 6ncesi dénem-
deki ¢ocuklarda gorme keskinligi MSS metodu ile degerlendirilebilir. M, hekimin 1s1k kay-
nagina tek acik gozii ile bakan (diger goz kapali) hastanin korneasindaki 1s1k yansimasi-
na karsilik gelir. Normalde korneadaki 151k yansimasi, kornea merkezinin (M) yakininda-
dir ve her iki gozde simetrik olarak yerlesmis olmalidir. Eger fiksasyon hedefine bakista
151k yansimast merkezde degil ise fiksasyon eksantrik olarak isimlendirilir. S, hekimin 1s1k
kaynaginin yavas hareketlerini siirekli takip etmesine karsilik gelir. S degerlendirilmesi
ayrica tek goz kapali durumda iken de yapilir. Ikinci S, sasilig1 olan hastada diger goz agik
iken 6nce bir goz ile daha sonra diger goz ile bakisin sabit kalmasina karsilik gelir. Fiksas-
yonun devamlilig1 her iki goz agik durumda iken degerlendirilir. A¢tk durumdaki bir
gozle ya da diger gozle fiksasyonun devamliliginin saglanamamasi iki goz arasinda gor-
me keskinliginin farkli oldugunun olas: bir kanittir. Bu nedenle bir gozde giiglii fiksayon
tercihi olan konusamayan veya konusma 6ncesi donemdeki hastalarda diger gozde amb-
liyopi olmasindan stiphelenilmelidir. Fiksasyon tesebbiisti sirasinda eksantrik fiksasyona
ve nistagmoid hareketlere sahip olmayan bir g6z, merkezi, siirekli ve sabit (M, S, S) seklin-
de belirlenmis olacaktir.

Ortoforik bir ¢ocukta, indiiklemis tropya testi kullanilmazsa, hastanin hangi gozii ile fik-
sasyonu devam ettirdigini soylemek imkansizdir. Bu test 10-15 prizma dioptrisi (A) verti-
kal prizmanin bir goziin 6niine vertikal kaymay1 uyarmasi maksadi ile yerlestirilirerek
uygulanir. Ezotropyay1 uyarmasi igin prizmay1 tabani iceride tutmak alternatif bir yon-



BOLUM 7

Ezodeviasyonlar

Ceviri: Dr. Asiye Aybar Ekinci, Dr. Hasan Erbil

Ezotropya (Ige sasilik), gorme eksenlerinin konverjan bir sekilde paralelliginin bozulmasi-
dir, latent ya da manifest olabilir. ice sasiliklar, sasiigin en sik goriilen tipidir, pediatrik
popiilasyonda okiiler kaymalarin %50’den fazlasini olusturmaktadir. ige sagihigin en sik
goriilen ti¢ sekli, flizyonel kapasitedeki degiskenlige gore gruplanir:

® Ezoforya, fiizyonel mekanizmalarla kontrol edilen latent ice sasiliktir boylece goz-
ler, normal binokiiler bakis durumlarinda paralelligini korur.

e Intermitan ezotropya, fiizyonel mekanizmalarla aralikl olarak kontrol edilen ige sa-
siliktir fakat yorgunluk, hastalik, stres ya da normal fiizyonel yeteneklerin idame-
sine miidahale eden testler (bir g6zii kapama gibi) gibi bazi durumlarda bariz hale
gelir.

® Ezotropya, flizyonel mekanizmalarla kontrol edilmeyen ice sasiliktir, boylece kay-
ma devamli manifest haldedir.

Ice sasiliklar, sinirsel uyart ile ilgili, anatomik, mekanik, refraktif ve akomodatif sebep-
lerden kaynaklanabilir. Tablo 7-1 ige sasiliklarin baslica tiplerini siralamaktadir.

Psddoezotropya

Psodoezotropya, gorsel eksenlerin gercekte paralel oldugu durumda yalanct ezotropya
goriintiisii olmasi ile karakterizedir. Bu goriiniim, basik, genis bir burun kokiinden, belir-
gin epikantal katlantilardan ya da dar interpupiller mesafeden kaynaklanabilir. Gézlem-
ci, nazalde beklenenden daha az sklera goriir, bu da 6zellikle ¢ocuk bir tarafa baktig1 za-
man goziin buruna dogru kaydig izlenimini uyandirir. Gergek bir kayma olmadig: igin,
hem kornea 1s1k refleksi testi hem de kapama testi sonuglar1 normaldir. Her ¢ocukta oldu-

gu gibi psddoezotropyali ¢ocuklarda da gergek ezotropya gelisebilir bu nedenle aileler ve
pediatristler, goriinen kaymanin diizelmemesi halinde tekrar degerlendirmenin gerektigi
konusunda uyarilmalidir.

Infantil (Konjenital) Ezotropya

Klasik infantil ezotropya tarusi alan ¢ok az ¢ocuk, gercekte ezotropya ile dogmustur. Ebe-
veynlerin, siklikla kaymanin dogumda gerceklestigini tarif etmesine ragmen, ¢ogu vaka-
da gercek tarih belli degildir ve nadiren yenidogan odasinda kaymay1 gordiiklerini hatir-
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Tablo 7-1 ice Sasiligin Baslhica Tipleri

Psédoezotropya
infantil (konjenital) ezotropya
Nistagmus ve ezotropya
Ciancia sendromu
Manifest latent nistagmus
Nistagmus blokaj sendromu
Akomodatif Ezotropya
Refraktif olan (normal AK/A)
Refraktif olmayan (ylksek AK/A)
Kismi akomodatif
Akomodatif olmayan ezotropya
Basit
Akut
Siklik
Duyusal deprivasyon
Diverjans yetmezligi ve diverjans paralizisi
Yakin sinkinetik refleks spazmi
Cerrahi (ardil)
inkomitan ezotropya
Altinci kraniyal sinir (abdusens) paralizisi
Medial rektus kisitliligi
Tiroid oftalmopati
Medial orbital duvar kirigi
Ylksek miyopi ile birlikte ezotropya
Duane sendromu ve Mébius Sendromu

larlar hayatin altinci ayina kadar ezotropyanin varliginin gosterilmesi, bircok oftalmolog
tarafindan infantil ezotropyanin tanimlayici bir unsuru olarak kabul edilmistir. Bu kriter,
klinik ¢alismalarda kullanilmustir. Bazi oftalmologlar, bu bozuklugu konjenital ezotropya
olarak nitelendirmektedir; bu ciltte infantil ezotropya terimi kullanilacaktir.

Ailede ezotropya ya da sasilik oykiisii siklikla mevcuttur fakat iyi tanimlanmis gene-
tik paternler nadirdir. Sasiigin disinda infantil ezotropyali ¢ocuklar genelde normaldir.
Fakat, serebral palsi ve hidrosefali dahil olmak {izere norolojik ve gelisimsel problemleri
olan ¢ocuklarin %30unda ezotropya gelismektedir.

Infantil ezotropyali cocuklarda, esit gorme keskinligi ile birlikte bir gozden digerine
fiksasyonun alternasyonu siktir. Addiiksiyondaki goziin, kars: tarafin temporal alaninda-
ki objelerin fiksasyonu i¢in kullanildig: biiytiik agili bir ezotropya olan ¢apraz fiksasyon da
sik goriiliir (Sekil 7-1). Gozlerden sadece birinin siirekli olarak ice kaymas: durumunda,
ambliyopi genelde vardir.

Gozlerin paraleliginin kaybi siklikla kolayca goriilebilir ve kayma karakteristik olarak
30 prism dioptriden (A) biiytiktiir. Capraz fiksasyondan dolay: belirgin abdiiksiyon kisit-
lilig1 olabilir. Esit gérmesi olan ¢ocuklar, yana bakista herhangi bir géziinii abdiikte etme
ihtiyaci duymazlar. Eger ambliyopi varsa, sadece iyi goren goz tiim bakis alanlarinda fik-
sasyon yapacaktir boylece ambliyopik gozde abdiiksiyon kisithligi varmis gibi goriine-
cektir. Cocugun her bir goziiniin abdiiksiyon yetenegi tas bebek manevrasi ile, bir goziin
kapatilip gozlemlenmesi ile ya da doktorun bebekle birlikte donmesi ile gosterilebilir. Alt



BOLUM 8

Ekzodeviasyonlar

Ceviri: Dr. Esin Tunca Kirikkaya

Ekzodeviasyon latent (flizyonla kontrol edilebilir) ya da manifest olabilen diverjan bir sa-
siliktir. Bir¢ok ekzodeviasyonun etiyolojisi tam olarak bilinmemesine ragmen, asir1 tonik
konverjans gibi inervasyon anormallikleri kadar orbitadaki anatomik ve mekanik faktor-
lerin de neden oldugu diistintilmektedir.

Psddoekzotropya

Psddoekzotropya terimi aslinda gozlerin tam olarak diizgiin oldugu ekzodeviasyon gorii-
miinii tarif eder. Psodoekzotropya asagidaki durumlarda sonuglanabilir:

e genis interpupiller mesafe

¢ diger okiiler anormallikler olmadan pozitif kappa agis1 (bak kappa agis1 tartismasi
Bolim 6)

e pozitif kappa agis1 ile beraber prematiire retinopatisinde oldugu gibi makulanin
temporale gekilmesi gibi okiiler anormallikler

Ekzoforya

Ekzoforya gormenin genel kosullar1 altinda fiizyon ile kontrol edilebilen bir ekzodevias-
yondur. Ekzoforya alternan kapama testi esnasinda oldugu gibi, binokiiler gérme kesin-

tiye ugradiginda saptanir. Sasilik agis1 kiigiik ve flizyonel konverjans amplitiidleri yeterli
ise, ekzoforya asemptomatik olabilir. Uzun siireli, ayrintili gérsel islerle ugrasmak asteno-
piye neden olabilir. Ekzoforya intermittan ekzotropyaya ilerlemedigi siirece tedavi siklik-
la gerekli degildir.

Intermittan Ekzotropya

Yakin ekzoforya disinda en sik goriilen ekzodeviasyon sekli zaman zaman latent, zaman
zaman manifest olan intermittan ekzotropyadir.

Klinik Ozellikler

Intermittan ekzotropyanin baslangici siklikla erken, 5 yagindan éncedir, fakat ilk defa ile-
ri cocukluk déneminde de saptanabilmektedir. intermittan ekzotropyada diizgiin goz hi-
zalamas1 kompansatuar fiizyonel faktorlerin aktif olmasini gerektirdigi i¢in, kayma siklik-
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la gorsel dikkatsizlik, yorgunluk ya da stres durumlarinda manifest olmaktadir. Etkilenen
¢ocuklarin aileleri ekzotropyanin giiniin geg saatlerinde ¢ocuk yorgun oldugunda ya da
hastalik esnasinda, hayal kurdugunda ya da yataktan kalktig1 zaman uykulu oldugunda
agiga giktigini bildirmektedirler. Parlak 1s1¢a maruz kalmak, siklikla refleks olarak bir go-
ziin kapatilmasina neden olmaktadir.

Kayma hastaligin erken dénemlerinde, uzaga bakista yakina bakista oldugundan da-
ha fazladir ve gorsel hedef uzakta oldugunda ekzotropya daha sik goriilmektedir. Daha
sonralar1 fiizyonel kontrol mekanizmalari iyi olsa bile, yakin ve uzak ekzodeviasyonlarin
magnitiidleri esit olmaya daha fazla egilimlidir. Intermittan ekzotropyalar kiigiik hiper-
tropyalarla, A ve V paternlerle, oblik kas disfonksiyonuyla iliskili olabilirler, tlimii Boliim
9 ve 10’da tartisilmistur.

Birgok hastada, tedavi edilmemis intermittan ekzotropya sabit ekzotropyaya ilerlemek-
tedir. Bu ilerleme esnasinda, tropik epizodlar yorgunlugun en diisiik seviyelerinde ortaya
¢ikar ve daha uzun siireler devam eder. 10 yasindan kiigiik cocuklarin baslangicta diplopi-
leri olabilir, fakat siklikla zamanla supresyon ve anormal retinal korrespondansin kortikal
adaptasyonlarini gelistirirler (bak Boliim 4). Bununla birlikte gozler diizgiin oldugunda
normal retinal korrespondans ve iyi binokiiler fonksiyon devam eder. Eger intermittan ek-
zotropya erken dénemde sabit ya da hemen hemen sabit ekzotropyaya ilerlemezse ya da
anizometropi gibi bagka bir ambliyojenik faktor yoksa ambliyopi sik degildir.

Degerlendirme

Klinik degerlendirme sasiligin basladig1 yasi 6grenmek ve ekzotropyanin giderek daha
sik olusup, olusmadigini anlamaya ¢alismakla baglamaktadir. Klinisyen kaymanin ne ka-
dar siklikla ve hangi kosullar altinda agiga giktigini kaydeder. Muayene esnasinda sergi-
lenen ekzodeviasyon kontroliiniin kalitatif 6l¢iimii, degerlendirmenin énemli bir bileseni-
dir ve su sekilde kategorize edilebilir:

e lyi kontrol: Ekzotropya sadece kapama testinden sonra agiga ¢ikar ve hasta goz kirp-
madan ya da refikse olmadan, hizlica fiizyona kaldig1 yerden devam etmektedir.

®  Orta derecede kontrol: Ekzotropya, flizyon kapama testiyle kesintiye ugradiktan son-
ra agiga cikar ve hasta ancak goz kirptiktan ya da refikse olduktan sonra fiizyona
kaldig1 yerden devam eder.

e Zayif kontrol: Ekzotropya spontan olarak manifest olur ve uzun siire manifest ola-
rak devam eder.

Bazi oftalmologlar intermittan ekzotropyasi olan hastalarin kontrollerini kantitatif ola-
rak derecelendirmek i¢in Newcastle Kontrol Skorunu kullanmaktadirlar. Bu skorlama ile
ileride cerrahiye ihtiya¢ duyacak hastalar tahmin edilebilir.

Ekzodeviasyonu fiksasyon mesafeleri 20 ft ve 14 in¢ (yaklasik 6 metre) oldugunda de-
gerlendirmek igin prizma ve alternan kapama testi kullanilmalidir. 100-200 ft (yaklasik 30-
60 metre) (uzun bir koridorun sonu ya da pencereden disar1) gibi uzak bir mesafeden 6l-
¢iim, latent kaymay1 daha fazla demonstre eder ya da daha fazla bir kayma agiga ¢ikarabi-
lir. Yakin fiksasyondaki kayma siklikla uzak fiksasyondaki kaymadan daha azdir. Bu fark
ya ytiiksek akomodatif konverjans/akomodasyon (AC/A) oranina ya da kuvvetli proksi-
mal fiizyona bagl olabilir. Yiiksek AC/A oran1 yakin fiksasyonda gozleri diizgiin bir hiza-
da tutabilmek icin bir kompansatuar mekanizmadir. Kuvvetli proksimal fiizyon intermittan



BOLUM 9

A ve V Patern Horizontal Sasilik

Ceviri: Dr. Sansal Gedik, Dr. Bengii Ekinci Koktekir, Dr. Berker Bakbak

Bazi hastalarda miktar1 asag1 ve yukar1 bakista miktar1 degisen horizontal kayma bulun-
maktadir. A patern, horizontal kaymanin; yukar: bakista asag1 bakisa gore daha fazla kon-
verjans veya daha az diverjans gostermesiyle olmaktadir. V patern yukar1 bakisa gore asa-
g1 bakista daha fazla konverjans veya daha az diverjans gosteren horizontal kaymay: tarif
etmektedir. A veya V patern horizontal sasilik olgularinin %15-25"inde bulunmaktadir.
Daha az goriilen diger horizontal sasilik patern tipleri Y, A ve X paterndir.

Klinik Bulgular ve Tanimlanmasi

A ve V patern, hastanin, fiizyonun engellenerek, uzaktaki akomodatif bir hedefe fikse ol-
dugunda, primer pozisyonda, yukar: diiz ve asag1 diiz bakista kaymanin 6l¢tilmesiyle tes-
pit edilmektedir. Kompanze edilmemis akomodatif bilesen asag1 bakista asir1 konverjan-
sa yol acabildiginden, dl¢iim esnasinda uygun refraktif diizeltme gereklidir.

Primer pozisyondan yaklagik 25° agag1 ve yukari bakig arasindaki olgiim farki en 10
prizm diyoptri (A) oldugunda, A patern klinik olarak anlamli kabul edilir; V patern icin
bu fark en az 15 A olmalidur.

Oftalmologlar geleneksel olarak asagidaki durumlarin her birinin A ve V patern se-
bepleri oldugunu diisiinmektedirler, ancak bunlar nadiren iligkili olabilir;

* Bilateral oblik kas disfonksiyonu. Alt oblik kas asir1 fonksiyonu V patern ile (Sekil
9-1, 9-2) ve st oblik kas asir1 fonksiyonu A patern ile (Sekil 9-3, 9-4) iliskilidir,
bu sirasiyla yukari ve asag1 bakista bu kaslara atfedilen yardimci abdiiksiyon et-
kisini yansitmaktadir. Oblik kaslarin, 6zellikle vertikal hareketlerine yonelik
gercek bir primer asir1 fonksiyonunun olup olmadig: tartismalidir (bakiniz Bo-
Iim 10).

* Horizontal rektus kas disfonksiyonu. Tk ekollerden bir tanesi paternleri lateral rek-
tus kaslarinin vertikal bakis yoniiniin iist yarisindaki ve medial rektus kaslari-
nin bu bakis yoniiniin alt yarisindaki degisken etkinliklerine baglamislardir. Bu
anlayisa gore, ornegin, lateral rektus veya medial rektus kas aksiyonlarindaki
artis V paterni olusturmaktadir. Bu kaslarda azalmis etki ise A patern olustur-
maktadir. Ampirik olarak reinsersiyonun yer degistirildigi horizontal kas cerrahi-
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Sekil 9-1 V patern ezotropya. Addiiksiyonda her iki goziin asir elevasyonuna (alt oblik kaslarin asiri
fonksiyonu) ve depresyonda kisitlanmaya (st oblik kaslarin yetersiz fonksiyonu) dikkat ediniz.

Sekil 9-2 Alt oblik kaslarin orta derecede asiri fonksiyonuyla giden V patern ekzotropya. Bu hastada
sliperior oblik kaslarin hi¢ birinde belirgin yetersiz fonksiyon bulunmamaktadir.

si altta yatan kaymanin tedavisinde bir sekilde etkili olsa da (bu boliimde daha son-
ra tartisilacaktir), vertikal bakista bu kaslar {izerine segici innervasyonel etkilerin
oldugunu gosteren inandirici bir kanit bulunmamaktadir.



BOLUM 10
Vertikal Kaymalar

Ceviri: Dr. Sule Ziylan

Gorme aksinda olan dikey sapmalar veya vertikal kaymalar komitan veya inkomitan ola-
bilir. Her iki tip kayma da yalniz olabildigi gibi horizontal kaymalarla birlikte goriilebilir.
Horizontal kaymalar ile birlikte olanlar tipik olarak kiiciik acili komitan vertikal kayma-
lardir.

Vertikal kaymalarin ¢ogu inkomitandir. Bunlar {ist ve alt oblik kaslarin hiper (asir1)
fonksiyonu veya hipo fonksiyonu, bir veya daha fazla siklovertikal paralizisi veya verti-
kal hareketlerde kisitlanma seklinde goriilmektedir. Vertikal paralitik kaymalarin hemen
hepsi baslangigta inkomitandir ve zaman i¢inde komitan hala gegebilir. Ancak tiroid goz
hastaliklar1 veya blow-out kirig1 gibi restriksiyon olusturan 6zel patolojilerde inkomitans
devam eder.

Vertikal kayma fikse etmeyen gozde varolan kaymanin yoniine gore ifade edilir. Or-
negin sol goz fikse ettiginde sag goz, sol gozden daha yukarida ise kayma sag hipertrop-
ya olarak adlandirilir. Veya fikse etmeyen sag goz fikse eden sol gozden daha asagida ise
sag hipotropya olarak tanimlanir. Eger alterne eden bir fiksasyon s6z konusu ise kayma
siklikla yukar1 kayan goze gore adlandirilir.

Asagidaki referanslar bu boliimde tartisilan konular ve sasilik ile ilgili diger ana konu-
larda ilgili derinlemesine bilgi icermektedir.

Rosenbaum AL, Santiago AP. Clinical Strabismus Management: Principles and Surgical Techniques.
Philadelphia: Saunders; 1999.

von Noorden GK, Campos EC. Binocular Vision and Ocular Motility: Theory and Management of Stra-
bismus. 6 th ed.St Louis: Mosby; 2002.

Vertikal kaymalarin cerrahi tedavileri bu cildin 12. Béliimiinde tartisilmistir.

Alt Oblik Kas Hiperfonksiyonu

Alt oblik kas hiperfonksiyonu eger tist oblik kas paralizisine ikincil gelismemisse primer
hiperfonksiyon olarak isimlendirilir. Eger alt oblik kas antagonisti olan {ist oblik kas pal-

si veya paralizisine ikincil ya da yondes tist rektus kas palsi veya paralizisine ikincil gelis-
misse sekonder alt oblik kas hiperfonksiyonu olarak adlandirilir. Bu durumda géz addiik-
siyonda iken yukar1 kayar (Sekil 10-1).

Primer hiperfonksiyon bir bagka goriise gore ekstraokiiler kaslarin postiiral tonusunu
yonlendiren vestibiiler giigler tarafindan olusturulmustur. Bazi gozlemciler gercek primer
hiperfonksiyonu yalnizca addiiksiyonda asir1 elevasyon olarak agiklamayi tercih ederler.
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Sekil 10-1 Blateral alt oblik asiri fonksiyonu. Ust kadranlarda daha iyi gériilen addiiksiyonda asiri ele-
vasyon mevcut. (Edward L. Raab, MD’nin izniyle.)

Asir fonksiyon farkl bir goz disi kasin anormal fonksiyonu olabilir. Manyetik goriintiile-
me ¢alismalari alt oblik kasin alt rektus kasi ¢aprazladigi bolgelerde bag dokusu makara-
lar1 (pulley) oldugunu gostermektedir. Bu da vertikal rotasyon sirasinda kaslar arasi olu-
san etkilesim sonucu hiperfonksiyon goriintimiinii vermektedir (Boliim 2). Bu boliimde
geleneksel alt oblik kas hiperfonksiyonu irdelenmektedir. Boliim 9 da ‘A’ ve “V’ patern ho-
rizontal kaymalarda oblik kaslarin geleneksel rolii tartisilmaktadar.

Demer JL, Oh SY, Clark RA, Poukens V.Evidence for a pulley of the inferior oblique muscle. Invest
Ophthalmol Vis Sci. 2003;44(9):3856-3865.

Kushner BJ. Multiple mechanisms of extra ocular muscle “overaction.” Arch Ophthalmol. 2006;
124(5): 680-688.

Stager DR. Costenbader Lecture. Anatomy and surgery of the inferior oblique muscle:recent fin-
dings. ] AAPOS. 2001;5(4):203-208.

Klinik Bulgular

Primer alt oblik kas hiperfonksiyonunun 1 ile 6 yas arasinda, infantil ezotropyali olgula-
rin %66’sinda gelistigi bildirilmektedir. Bu antite ayn1 zamanda sonradan gelisen ezotrop-
ya veya ekzotropyalarda da gozlenebildigi gibi hig bir tip sasilik ile ilintili olmaksizin da
ortaya ¢ikabilir. Bilateral hiperfonksiyon asimetrik olabilir, bunun nedeni farkli zamanlar-
da baslangi¢ veya farkl siddette olmasidur.

Kars1 yone bakis pozisyonunda, alternan kapama tistte kalan goziin fiksasyonu alma-
st igin asag1 hareketi, asagida olan goziin fiksasyonu almasi igin yukar: dogru hareketi
gozlenir. Eger alt oblik kas hiperfonksiyonu bilateral ise yan bakislarda karsit yonlerde
yukari ve asagida kalan goz yer degistirir. Bu 6zellik alt oblik kas hiperfonksiyonunu di-
sosiye vertikal kaymadan ayirt etmede kullanilir ki bu durumda gozlerin primer bakis ve
lateral bakis yonlerinde fiksasyonu almak alttan yukar: hareketi gézlenmez. (DVD; Bu bé-
liim sonlarinda tartisilacaktir.) A ve V patern horizontal kaymalar ve ekstorsiyon alt oblik
kas hiperfonksiyonuna siklikla eslik eder.

Tedavi

Hafif olgular disinda kalan olgularda, alt oblik kas zayiflatma cerrahisi (geriletme, dezin-
sersiyon, miyektomi veya anterior transpozisyon) uygulanir. Cerrahi se¢imi cerrahin kisi-
sel deneyimi ile ilintilidir (Ayrica Boliim 12’ye bakiniz). Kasin yapisal ve yerlesimsel fark-
liliklar: cerrahi basariyi etkileyebilir.



BOLUM 11
Ozel Sasilik Formlari

Ceviri: Dr. Pinar Topgu Yilmaz

Bu boltimdeki bazi hastaliklarin daha detayli tartismasi i¢in TKBK Boliim 5, Noro-oftalmo-
loji cildine danigilmalidir.

Duane Sendromu

Duane sendromu i¢ ve dis rektuslarin anormal ko-kontraksiyonu ve buna bagh gelisen
adduksiyonda glob retraksiyonu ile karakterize olmak kaydiyla farklh sekillerde kendini
gosterebilir. Horizontal géz hareketleri hem abdiiksiyon hem de addiiksiyonda degisik
diizeyde kisitlanabilir. Etkilenen goziin addiiksiyon i¢in uyarilmasi ile ortaya ¢ikan yuka-
r1 atim (up-shoot) ve asag1 atimin (down-shoot) MRG ¢alismalarinda gosterildigi gibi ger-
gin dis rektus kasmin 1-2 mm’lik vertikal kaymasiyla olustugu one siiriilmektedir. Bu ko-
nuda one siiriilen fakat pek kabul gérmeyen diger teori ise elektromiyografik bulgulara
dayanarak; yukar1 ve asag1 atim hareketlerinin vertikal rektus kaslarinin anormal aktivi-
tesine bagli oldugunu 6nermektedir.

Etkilenen hastalarin biiyiik bir kisminda sadece Duane sendromu bulunmasina ragmen
bazi hastalarda Goldenhar sendromu (hemifasiyel mikrozomi, okiiler dermoidler, kulak
anomalileri, preaurikiiler deri ekleri ve goz kapag1 kolobomu) ve Wildervanck sendromu
(sensorindral isitme kaybs, birlesik servikal vertebra ile Klippel Feil anomalisi) gibi sistemik
defektler goriilebilmektedir. Prenatal donemde Talidomid’e maruz kalan hastalarda yapi-
lan ¢alismalara gore Duane sendromu gestasyonel donemin dordiincii haftasinda meyda-
na gelen bir defektten kaynaklanmaktadir. Duane sendromunun bu béliimiin daha ileriki
sayfalarinda ele alinan Mobius ve Konjenital Fibrozis sendromu ile beraber Konjenital Kra-
niyal Disinnervasyon Bozukluklar1 ad1 altinda tek bir antite oldugu diisiiniilmektedir.

Duane sendromu vakalarmin ¢ogu sporadiktir, fakat %5 ila 10’u otozomal dominant
gecis gosterir. Daha jeneralize hastaliklarla baglantili oldugu durumlar bildirilmistir. Mo-
nozigot ikizlerdeki uyumsuzluklar Duane sendromu gelisiminde intrauterin ¢evre kosul-
larinin etkili oldugunu diistindiirmektedir. Pek ¢ok seride kadinlarda prevalansinin daha
fazla oldugu ve sol goziin daha siklikla tutuldugu bildirilmistir.

Anatomik ve goriintiileme ¢alismalarinin ¢ogunda, altinci kraniyal sinir nukleusunun
olmadig1 ve dis rektus kasmin ti¢iincii kraniyal sinirin aberan bir daliyla uyarildig: goste-
rilmistir. Elektromiyografik ¢alismalarin sonuglar1 da bu bulgularla uyumludur.Her ne
kadar Duane sendromu bir innervasyon bozuklugu olarak kabul edilse de cerrahide sik-
likla gergin ve genis insersiyon alanli bir i¢ rektus, fibrotik bir dis rektus ve bununla
uyumlu bir zorlanmus diiksiyon testi saptanmaktadir.
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Engle EC. The genetic basis of complex strabismus. Pediatr Res. 2006;59(3):343-348.

Engle EC. Oculomotility disorders arising from disruptions in brainstem motor neuron develop-
ment. Arch Neurol. 2007;64(5):633-637.

Traboulsi EI.Congenital cranial dysinnervation disorders and more. ] AAPOS. 2007;11(3):215-217.

Klinik Ozellikleri

Duane sendromunun en sik kullanilan siniflandirmasi sadece horizontal goz hareketlerin-
deki limitasyonun derecesini kullanarak 3 grup tanimlar; Tip 1 genellikle primer pozis-
yonda ezotropya ve zayif abdiiksiyona (Sekil 11-1); Tip 2 ekzotropya ve zayif addiiksiyo-
na (Sekil 11-2); Tip 3 ise zayif abdiiksiyon ve addiiksiyon ile beraber ezotropya, ekzotrop-
ya veya primer pozisyonda ortotropyaya (Sekil 11-3) isaret eder. Vakalarin yaklasik %151
bilateraldir, ve bu vakalarda iki gozde farkl tipte Duane sendromu goriilebilmektedir.

[

Sekil 11-1 Ezotropya ile beraber Tip 1 Duane sendromu, sol gz, abdiksiyonda limitasyon, tam
adduksiyon ve addiksiyonda glob retraksiyonu gérilmektedir. En sagda, Sola kompansatuar ylz
doénlsU. (Edward L. Raab, MD'in izniyle.)

Sekil 11-2 Tip 2 Duane Sendromu, sol géz. Ust sira, Addiiksiyonda belirgin kistlilik ve tam abdiik-
siyon. Alt sira, Saga bakis sirasinda sol g6zde degisken yukari veya asapi atim. Primer pozisyon-
da tipik olarak gorulen ekzotropya bu hasta da géralmiyor. (Edward L. Reab, MD'in izniyle.)

Sekil 11-3 Tip 3 Duane Sendromu, sag géz. Abdiiksiyon ve addiiksiyonda ciddi limitasyon, addiik-
siyon basarili olmasa da palpebral aralikta daralma. Primer pozisyonda kayma yok. (Edward L. Raab,
MD’in izniyle.)



BOLUM 12
Gozdis1 Kas Cerrahisi

Ceviri: Dr. Ozgiir Biilent Timugin

Sasilik ameliyatlarinin uygulama ve planlamasi icin goz disi kaslarin ve gevre dokularin
anatomisinin kapsamli bilinmesi ve bunlarin fizyolojisinin anlasilmas: esastir. Tam bir
okiiler muayenenin pargasi olarak hikaye ve goz hareketlerinin ayrintili degerlendirilme-
si dogru cerrahiyi planlamak igin gerekli bilgiyi saglayacaktir. Degerlendirme, olgunun ti-
pine gore duyu testlerini, zorlu diiksiyon testlerini, aktif kuvvet olusturmayi, sakkadik hiz
testini ve diplopiyi veya binokiiler gérme alanlarini igerebilir. Cerrahi miidahale 6zellikle
gormesi iyi olan gozde diisiiniiliiyorsa ameliyat oncesi planlama hastanin ve ailesinin
beklentilerinin yani sira riskleri ve olas1 komplikasyonlarini da igermelidir.

Cerrahi icin Endikasyonlar

Cerrahi, fonksiyonun, goriintimiin ve ruh halinin iyilestirilmesi i¢in yapilir. Heterforyali
veya zaman zaman heterotropyali hastalarda astenopiyi (bir goz yorgunlugu algisi) azal-
tabilir veya siklikla eriskin baslangicli sasilik hastalarinin sikayeti olan ¢ift gérmeyi diizel-

tebilir. Gorsel akslarin hizalanmas: 6zellikle ameliyat éncesi kayma intermiten veya yeni
baslangicli ise flizyonu ve stereopsisi yeniden kurabilir veya restore edebilir. Baz1 hasta-
lar diplopilerini azaltmak veya gormelerini arttirmak i¢in anormal bas pozisyonu gelisti-
rirler (6rnegin nistagmus ve merkez dis1 sifir (null) noktasi ile; bakiniz Boliim 25). Cerra-
hi tedavi bu hastalar i¢in sadece binokiiler gorme alanini arttirmakla kalmaz onu daha
merkezi bir yere kaydirir. Sasiligr diizeltmenin yalniz kozmetik degil rekonstriiktif oldu-
gu da diisiintilebilir.

Costello PA, Simon JW, Jia Y, Lininger LL. Acpuired esotropia: subjective and objective outcomes.
J AAPOS. 2001;5(3):193-197.

Mills MD, Coats DK, Donahue SP, Wheeler DT; American Academy of of Ophthalmology. Strabismus
surgery for adults: a report by the American Academy of Ophthalmology. Ophthalmology.
2004;111(6):1225-1262.

Planlamada Goz Oniinde Bulundurulmasi Gerekenler

Gorme Keskinligi

Cogu cerrah 6teki goziinde diizeltilemez ciddi gorme kayipl hastalarda sartlar elverdi-
gince iyi gozde cerrahi bir islemden kaginmayi yeglerler. Bir ¢ocukta gorme azlig1 goz
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tembelligine bagli ise normalde cerrahi miidahale gérme uygun tedavi ile maksimum dii-
zeye ulasincaya kadar ertelenir.

inkomitans

Farkli bakis pozisyonlarinda biiyiikliigii degiskenlik gosteren kaymalar ameliyat sonrasi
hizalanmay1 komitana daha yakin yapmak igin kiiciik degisiklikler gerektirir.

Horizontal kaymalarin vertikal inkomitansi

Yukar1 bakista ve asag1 bakista biiytikliigii degisen horizontal kaymalar A veya V paterni
olarak tanimlanirlar; bunlar Boliim 9’da tartisildi.

Horizontal inkemitans

Sola bakista ice kayma veya disa kayma saga bakistan anlamli olarak farkl: ise paralizi ve-
ya kisithilik diisiintiliir. Genel olarak cerrahinin etkili olmasi igin restriktif kuvvetler zayif-
latilmalidir ve kaymanin diizeltilmesine yonelik saptanan bir 6l¢iim i¢in her zamanki cer-
rahi miktarlar uygulanabilir olmayabilir.

Komitan kayma igin hesaba katilmas1 gereken bir kisitlilik yoksa kayma, travmadan,
norolojik veya diger sebeplerden de olsa zayif bir kasa bagli ortaya ¢ikmus gibi tedavi edi-
lir. Genel bir goriis birligi olarak ¢ogu cerrah bu probleme miimkiin oldugunca kas kuv-
vetlerini dengelemek icin zayif kasin direkt antagonistini veya yondes kasini zayiflatmak
(bazen her ikisini) seklinde yaklasirlar.

Lateral inkomitans

Cerrahm intermitan ekzotropya i¢in her zamanki cerrahi miktar: her bir bakis yoniindeki 61-
¢lim primer pozisyondaki 6lgiimden, en az 10 prizm diyoptri (A) olmak kaydiyla, daha az
ise miidahalenin asir1 diizeltme ile sonuglanabilecegi diisiiniiliir. Bu hastalarda dis rektus
kaslarmin geriletmesi planlanirsa her bir taraftaki cerrahi miktarmin 1mm kadar azaltilma-
st gerektigi diistiniiliir. Bazi cerrahlar bu gibi hizalama 6l¢timlerini artefakt olarak alirlar.

Uzak yakmn inkemitans

Glintimiize kadar horizontal kaymalarda miidahale edilecek kaslar i¢in uzak yakim hori-
zontal inkomitans dikkate alinmaktaydi. Son veriler bunun 6neminin az olabilecegi sek-

lindedir.

Archer SM. The effect of medial versus lateral rectus muscle surgery on distance-
near incomitance. ] AAPOS. 2009;13(1):20-26.

Siklovertikal Sasilik

Siklovertikal sasilikli bir¢ok hastada kayma saga ve sola bakista ve siklikla daha biiyiik
kaymanin oldugu tarafta yukar: ve asag bakislar arasinda farklidir. Genel olarak cerrahi,
hareket alani daha biiyiik vertikal kaymaya uyan kaslara uygulanmalidir. Ornegin kay-
mast agagl ve hastanin soluna dogru artis gosteren sag hipertropyali bir hastada cerrah
mutlaka sag tist oblik kas1 gii¢clendirmeyi veya sol alt rektus kasini zayiflatmay: diisiinme-
lidir. Eger sag hipertropya sola yukari, sola ve sola asag1 bakista ayni ise 4 kastan sola ba-



BOLUM 13

Strabismus ve Blefarospazmin
Botulismus Toksini ile
Kemodenervasyon Tedavisi

Ceviri: Dr. Sabite Emine Gokge

Farmakoloji ve Etki Mekanizmasi

Botox (saflastirilmig Botulismus toksini tip A) Klostridium botilinum bakterisinden elde
edilen protein yapida bir ilagtir. Néromuskiiler bileskede asetilkolin salinimini bloke ede-
rek kaslar1 paralize eder. Enjeksiyon sonrasinda, Botulismus toksini 24-48 saat iginde bol-
gesel motor sinir sonlanmalarina baglanir ve igeri alinir. Burada haftalarca kalarak asetil-
kolin salinimini engeller. Enjeksiyon yapilan kasin paralizisi enjeksiyondan 2-4 giin sonra
baslar ve ekstraokiiler kaslarda en az 5-8 hafta, orbikiilaris kasinda ise en az 3 ay etkisi sti-
rer. Botulismus ile paralize edilen bir ekstraokiiler kasin boyu uzar, antagonisti ise kon-
trakte olur. Bu degisiklikler gozlerin yoneliminde uzun vadede iyilesmeye sebep olabilir.

Endikasyonlar, Teknikler ve Sonuclar

Toksin; sasilik ve blefarospazmi olan hastalar: tedavi etmek i¢in kullanildig1 zaman, kii-
¢lik gapl bir igne kullanilarak segilen ekstraokiiler kasin ya da orbikiilaris kasinin igine
dogrudan uygulanir. Orbikiilaris kasina yapilan enjeksiyonlar igin 6zel ekipman gerekli
degildir. Eriskinlerde, ekstraokiiler kaslara yapilan enjeksiyonlar igin portatif bir elektro-
miyografik cihaz kullanilir. Cocuklara yapilacak olan uygulamalar i¢in genel anestezi ge-
rekli olabilir.

Botulismus toksini esansiyel blefarospazm tedavisinde oldukga etkilidir. Genellikle
her 2-3 ayda bir tekrar eden enjeksiyonlar gereklidir. Botulismus toksini ayni zamanda
korneal hastalig1 olanlarda ptoz yaparak gecici koruyucu bir etki yaratmak i¢in levator ka-
st i¢ine de enjekte edilebilir.

Sasiligin tedavisi i¢in botulismus toksininin kullanildig: klinik ¢alismalarda bu ilacin
asagidaki durumlarda daha etkili oldugu gosterilmistir:

e kiiglik-orta agili ezotropya ve ekzotropya (< 40A)
* postoperatif rezidiiel sasilik (cerrahiyi takip eden 2-8 haftalar ve sonrasinda)
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e akut paralitik sasilikta (6zellikle 6. kraniyal sinir felci) paralizi durumu diizelirken
diplopinin 6nlenmesi igin

¢ Siklik (dongtisel) ezotropya

o Aktif tiroid goz hastaligi (Graves hastalig1) ya da operasyonun uygun olmadig:
enflame veya preftizik gozler.

¢ Biiyiik acili infantil ezotropyada medial rektus geriletmesine destek olarak

Ozellikle eriskinlerde coklu enjeksiyonlar gerekli olabilir. Sonuglar cerrahi tedavi igin
de gecerli oldugu gibi, gozlerin stabilizasyonunu saglayacak fiizyon mevcudiyetinde en
iyidir. Botulismus toksini enjeksiyonu 6zellikle biiyiik deviasyonu olan, restiktif ya da
mekanik sasilig1 olan (travma, kronik tiroid hastalig1) ve kasin fazladan geriletilmesine se-
konder gelisen sasilik olgularinda etkili degildir. Enjeksiyon; A ve V paternlerinde, diso-
siye vertikal deviasyonlarda, oblik kas bozukluklarinda ve kronik paralitik sagiliklarda da
etkili degildir. Akut 6. kraniyal sinir felci nedeniyle Botulismus toksini enjeksiyonu yapi-
lan ve sadece izlem yapilan hastalarin uzun dénem iyilesme oranlar1 benzerdir.

Komplikasyonlar

Okiiler Botulismus toksini enjeksiyonunun en sik yan etkileri ptoz, géz kapagmin tam ka-
panmamasi, kuru goz, ve tetiklenen vertikal sasilik olarak siralanabilir. Bu komplikasyon-
lar genellikle gegicidir ve birkag haftada dtizelir. Nadir komplikasyonlar arasinda skleral
perforasyon, retrobulber kanama, pupiller dilatasyon ve gecici diplopi yer alir. Hayvan ve
insanlarda, biiyiik kas gruplarina yiiksek doz enjeksiyon yapildiktan sonra sistemik botu-
lizm bildirilmistir ancak bu durum oftalmolojide gosterilememistir.

Cotpé TR, Mohan AK, Polder JA, Walton MK, Braun MM. Botulinum toxin type A injections:
adverse events reported to the US Food and Drug Administration in therapeutic and cosmetic
cases. | Am Acad Dermatol. 2005;53(3):407-415.

Crouch ER. Use of botulinum toxin in strabismus. Curr Opin Ophthalmol. 2006;17(5):435-440.

Dutton JJ, Fowler AM. Botulinum toxin in ophthalmology. Surv Ophthalmol. 2007;52(1):13-31.

Gardner R, Dawson EL, Adams GG, Lee JP. Long-term management of strabismus with multiple
repeated injections of botulinum toxin. ] AAPOS. 2008;12(6):569-575



BOLUM 14

Goziin Buyiime ve Gelismesi

Ceviri: Dr. Elif Sanal, Dr. Arzu Taskiran Comez

Normal Biiyiime ve Gelisme

Insan gozii bebeklik ve erken cocukluk dénemi boyunca belirgin bir anatomik ve fizyolo-
jik gelisim gegirir (Tablo 14-1). Pediatrik oftalmologlar, normalden farkl bir gelisim pato-
lojiyi gosterdiginden, géziin ¢ocukluk dénemindeki normal biiyiime ve gelisimine asina
olmalidirlar (Bakimiz TKBK Cilt 2, Oftalmolojinin Esas ve [lkeleri).

Goziin Boyutlan

Biiylimenin biiyiik bir boliimii yasamun ilk yilinda yer alir.Goziin aksiyel uzunlugundaki
degisim 3 fazda meydana gelir (Sekil 14-1). Ik faz, aksiyel uzunlugun yaklasik olarak 4

Tablo 14-1 G6zlin Yenidogan ve Eriskin Boyutlari

Yenidogan Erigkin
Aksiyel uzunluk (mm) 15-17 23
Korneal Horizontal Cap (mm) 9.5-10.5 12
Korneal kurvatur yarigapr (mm) 6.6-7.4 7.4-8.4

254
— 234
E B Sekil 14-1 Aksiyel uzunluk-yas egrisi .Noktalar yas
= 21+ grubunun gosterdigi ortalama degerleri, cizgiler
2 - standart sapmalari belirtmektedir. (Sekil 14-1°den
2 19+ 14-3’e kadar, Gordon RA,Donzis PB. Refractive develop-
(_3“ - ment of the human eye. Arch Ophthalmol. 1985;103
%17- (6):785-789.1985'dan American Medical Association
: 7 izniyle alintidir.)
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mm arttig1, yasamin ilk 6 ayindaki biiytime hizli bir biiyiime dénemidir. Ikinci (2-5 yas
arast) ve lgiincii (5-13 yas arasi) fazlarda biiylime yavaslar, her iki faz boyunca sadece
1mm kadar biiytime eklenir.

Benzer olarak yasamin ilk birkag aymnda kornea hizla biiyiir (Sekil 14-2). Keratometri
degerleri yasamin ilk yilinda belirgin olarak degisir; dogumda yaklasik olarak 52D ile bas-
layan bu degisim 6 aylikken korneanin yassilagsmasiyla 46D’ye, 12 yasinda eriskin giicii
olan 42-44 D’ye ulagir. Yenidoganlarda korneal horizontal ¢ap ortalama 9.5-10.5 mm iken
eriskinde 12 mm’ye ytikselir. Bu degisimin biiyiik bir kismu yasamin ilk yilinda meydana
gelir. Yenidoganlarda hafif korneal bulaniklik (clouding) normal olabilir ve prematiir be-
beklerde beklenebilir. Korneanin dogumda 0.96 mm olan ortalama santral kalinlig 6 ay-
likken 0.52 mm’ye diiser, boylece bu sorun yavas yavas ortadan kalkar.

Pediatrik lensin giicii yasamin ilk birkag yilinda dramatik olarak azalir, bu, katarakt
ekstraksiyonu gegiren bebek ve kiigiik ¢ocuklarda gozi¢i mercegi implantasyonunda goz
oniinde tutulmas: gereken 6nemli bir unsurdur. Sekil 14-3’de, pediyatrik keratometri ve
aksiyel uzunluk degerlerinin kullanildig1 modifiye SRK formiilii ile yapilan gozici merce-
gi (GIM) gii¢ 6lciim hesaplamalarinin baz alindig1, pediyatrik lenslerin yaslara gore teo-
rik glicleri gosterilmistir.

Sekil 14-2 Keratometri degerleri- yas logaritmik %_
skalasi. Negatif sayilar prematurite aylarini, nok- o 51 -
©

talar yas grubunun gdésterdigi ortalama degerleri, = 4
cubuklar standart sapmalari géstermektedir. = 49:
§ 471
T -
o 45:
43+
41- T T T T T T T 4 T
-2 0 6 12 24 36 4860Eriskin
Yas (ay)
374
354
331
= 4
3 281
Sekil 14-3 Modifiye SRK formiline gére beli- & A i
lenen hesaplanmig lens glicli —yas egrisinin orta- -2 261
lama degerleri (noktalar) ve standart sapmalari 5 ]
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BOLUM 15

Orbitanin Morfolojik Bozukluklar:
ve Kapak Hastaliklan

Ceviri: Dr. Niliifer Zorlutuna Kaymak

Orbita ve kapaga ait malformasyonlar tek bagina goriilebilecegi gibi bazi sendromlarin bir
parcast da olabilir. Bu nedenle dismorfik bir bebekte orbitanin sistematik olarak degerlendi-
rilmesi klinik degerlendirmenin temel bir parcasidir. Orbitanin morfolojik 6l¢timleri seffaf
cetvellerle veya hassas 6l¢limlii pergellerle yapilarak dlgiilen degerler normal referans de-
gerler ile karsilastirilabilir (Sekil 15-1). Alternatif olarak, i¢ interkantal mesafenin dis inter-
kantal mesafeye orani X 10 olarak tanimlanan Farcas kantal indeksi gibi indeksler de kulla-
nilabilir. Hipotelorizm kantal indeksin 42’den biiytik, hipertelorizm ise 38’den kiigiik olma-
st olarak tanimlanir. Bu 6l¢timlerde etnik varyasyonlar géz 6niinde bulundurulmalidr.

Terminoloji ve Anormal interokiiler Mesafelerin Birlikteliiji

Hipotelorizm

Hipotelorizm hem orbitanin i¢ duvarlar1 arasindaki mesafenin, hem de i¢ ve dis kantal
mesafelerin kisalig1 ile karakterize bir durumdur. Hipotelorizm 60'tan fazla sendromla
iliskili olabilir. Hipotelorizm kafatasinin malformasyonu veya beyin gelisimde bozukluk
neticesinde meydana gelebilir.

Hipertelorizm

Orbital hipertelorizm tim orbitanin lateralizasyonuna tekabiil eder. Okiiler hipertelorizm ise
hem i¢ hem de dis interkantal mesafelerin normalden daha uzun olmas: seklinde tanim-
lanir. Klinik olarak interpupiller mesafe bu anomalideki en énemli parametredir. Hiper-
telorizm 550’den fazla hastalik ile birlikte goriilebilir. Bu durumun nazal kapsiil gelisim
defektine bagl olarak orbitay1 fetal konumunda birakan sfenoid kemigin kiigiik kanadi-
nin erken kemiklesmesine, frontal ensefaloseldeki gibi primitif beynin ¢ikinti yapmasina
veya kraniyosinostoz sendromlarinda oldugu gibi kafatas1 tabaninin gelisiminde bozuk-
luga bagl olarak ortaya ¢iktig1 diistiniilmektedir.

Eksorbitizm

Bazi yazarlar eksorbitizmi dar orbitalar nedeni ile ileriye dogru firlamis ¢ikintili gozler
olarak tanimlarken bazilar1 da orbita duvarlar: arasindaki diverjans agisinin artis: seklin-
de tanimlar.
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Sekil 15-1 A, Orbita bdlgesinin degerlendiriimesinde kullanilan dlgiimlerin sematik olarak gésterilme-
si. OCD = outer canthal distance = dis kantal mesafe; ICD = inner canthal distance = i¢ kantal
mesafe; IPD = interpupillary distance = pupillalar arasi mesafe; PFL = palpebral fissure length =
palpebral fissir uzunlugu. B, Yasa gore i¢ kantal mesafe élgimleri. C, Yasa gore dis kantal mesafe
Olcumleri. D, Yasa gore pupillalar arasi mesafe dlctimleri. E, Yasa gére normal palpebral fisstr uzun-
luklari. (Dollfus H, Verloes A’nin izniyle modifiye edilmigtir. Dysmorphology and the orbital region: a practical clin-
ical approach. Surv Ophthalmol. 2004,49(6) :549.)

Telekantus

Telekantus i¢ kantuslar arasi mesafenin artmasi ile karakterize bir durumdur. Eger inter-
pupiller dl¢iimler normal ise primer, normalden biiyiik ise sekonder olarak degerlendiri-
lir. Telekantus bir¢ok sendromda gortilebilir.



BOLUM 16

Enfeksiyoz ve Allerjik Goz
Hastaliklar

Ceviri: Dr. Melike Yaylact

Goziin intrauterin ve Perinatal Enfeksiyonlan

Anneden gecen dogumsal enfeksiyonlar goz hasarina ti¢ yolla neden olurlar:

1. enfeksiy6z ajanin dokuyu hasara ugratan direkt etkisi yoluyla

2. malformasyona neden olan teratojenik etki yoluyla

3. gelismis dokuyu hasara ugratan enflamasyonla beraber etken organizmanin do-
gum sonrasi gecikmis reaktivasyonu yoluyla

Bu enfeksiyonlar siiregen doku hasarina neden olabilirler, bu nedenle tiim etkilerini belir-
leyebilmek icin uzun dénemde degerlendirmek gerekir. Perinatal bozukluklarin ¢ogu, ses-
siz seyreden hastaliktan hayat1 tehdit eden doku ve organ hasarlarina kadar degisen ¢ok
genis klinik tablo spektrumuna sahiptir. Bu boliimde sadece sik rastlanan dogumsal enfek-
siyon tiplerine yer verilmektedir. Bunlar TORSHES kisaltmasi ile hatirlanabilir: toksoplaz-
mozis; rubella; sitomegalik inkliizyon hastaligi; Epstein-Barr dahil herpes viriisler; sifiliz.

Toksoplazmozis

Toksoplazmozisin etiyolojik etkeni olan Toksoplasma gondii zorunlu hiicre i¢i bir parazittir.
Kediler, bagirsak mukozalarinda parazitin ookist formunda yerlestigi son konaktir. Oo-
kist cevreye bir kez atildiginda; insan da dahil bircok hayvan tarafindan yutulabilir. in-
sanlar az pismis enfekte et ya da kontamine i¢me sular1 yoluyla hastalig: ikincil olarak da
kazanabilirler.

Alinan kist, kalp de iginde olmak iizere kasa ve retina dahil néral dokuya yerlesmeyi
tercih eder. Kese i¢indeki organizmalar stiresiz olarak uykuda kalabilirler veya kist, pro-
tozoonun proliferatif fazi olan ytizbinlerce takizoidi salacak sekilde ruptiire olur. Enfekte
kistin lokal reaktivasyonuna neden olan uyari bilinmemektedir.

[nsanlarda sistemik enfeksiyon yaygindir ve genellikle tan1 konulmadan seyreder.
Semptomlar ates, lenfadenopati ve bogaz agrisini kapsar. Birlesik Devletlerde %23'liik bir
genel prevalans bulunmakta, antikor titresi pozitif kisilerin oram yasla artmaktadir. On-
celeri, goriintirde edinilmis toksoplazma retinitinin dogumsal enfeksiyonun reaktivasyonu-
nu gosterdigi diistiniilmekteydi ancak son kanitlar bu hastalarin biiyiik kismmin dogum-
dan sonra enfekte oldugunu diistindiirmektedir.
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Toksoplazmozis, enfekte anneden fetuse plasentadan gecis yoluyla dogumsal olarak
da edinilebilir. Dogumsal enfeksiyon degisen derecelerde retinit, hepatosplenomegali, in-
trakraniyal kalsifikasyonlar, mikrosefali ve gelisme geriligi ile sonuglanabilir.

Gozdeki belirtiler kimi zaman koroidit, iritis ve 6n tiveitle birlikteligi olan retinitten
ibarettir (Sekil 16-1). Aktif retinal enflamasyon alani, {izerini Orten vitritisle birlikte genel-
likle kalinlagmis ve krem renklidir. Bu alan, eski, diiz bir atrofik skarin kenarinda siklikla
makiiler bolgede veya skara komsu (uydu —satellit- lezyon denilir) olabilir.

Toksoplazmozis tanisi retinal lezyonlarin karakteristiklerine dayanarak oncelikle kli-
niktir. Toksoplazma antikoru igin pozitif enzimle baglanmis immiinosorbent deneyi (ELI-
SA) ile desteklenebilir. Diliie olmasa da, herhangi bir pozitiflik anlamlidir, fakat hatali po-
zitif sonug orani ¢ok ytiksektir. Antikor yoklugu taniy1 ekarte eder. Anne kaynakli IgM
plasentay1 gecmediginden, bebegin serumunda toksoplazmaya 6zgii IgM bulunmasi be-
bekte dogumsal enfeksiyon i¢in tanisaldir.

Toksoplazma reaktivasyonuna bagl okiiler enflamasyon gérmeyi tehdit etmedikge te-
davi gerekmez. Reaktivasyonun makiila veya optik sinire komsu yerlesimi durumunda
veya belirgin vitritis varliginda gorme azalir. Lezyon goziin periferinde ise ve gormeyi et-
kilemiyorsa, 1-2 ay igerisinde kendiliginden yatisir. Her ne kadar tedavinin yarar1 kanit-
lanmamigsa da bir¢ok klinisyen makiila veya optik sinir tutulduysa veya yogun vitritis
gormeyi tehdit ediyorsa tedavi onermektedir. Sistemik tedavi oral kortikosteroidlerle bir-
likte veya tek basina 1 veya daha fazla antimikrobiyal ilag kullaniminindan olusur. En sik
kullanilan antimikrobiyalller primetamin ve siilfadiazindir. Antimikrobiyal ortiileme ol-
maksizin steroidler asla tek bagia kullanilmamalidir.

Anne kaynakli Toksoplazma enfeksiyonu zemininde, dogum oncesi tedavi ve bebege
hayatinin ilk bir y1ili boyunca tedavi verilmesi gorsel agidan kotii sonuglar gelismesi riski-
ni azaltiyor gibi goriinmektedir. Dogumsal olarak enfekte olan ¢ocuklarda yasamin ikin-
ci on yilinda yeni lezyonlar gelisebilir bu nedenle, bu hastalarin diizenli takibi gerekmek-
tedir.

Toksoplazmozis’ in ilag tedavisinin detaylar1 i¢cin TKBK Cilt 9, Gozi¢i Enflamasyonu ve
Uweit’ e bakiniz.

Brézin AP, Thulliez P, Couvreur J, Nobré R, McLeod R, Mets MB. Ophthalmic outcomes after
prenatal and postnatal treatment of congenital toxoplasmosis. Am | Ophthalmol. 2003;135
(6):779-784.

Sekil 16-1 Toksoplazmozis, sag goz.




BOLUM 17

Lakrimal Bosaltim Sistemi

Ceviri: Dr. Barig Komiir

Lakrimal bosaltim sistemiyle ilgili olarak gelisimsel ve anatomik 6zellikler TKBK Cilt 2,
Oftalmolojinin Esas ve [lkeleri ve Cilt 7, Orbita, Giz kapaklari ve Lakrimal Sistem bliimlerinde
anlatilmistir.

Lakrimal bosaltim sisteminde 6ncelikle iki noktay1 vurgulamak 6nem tasir:

 Ust ve alt punktumlar goz yiizeyi ile siirekli bir temas halindedir. Bu mekanizma
sayesinde goz yas1 sivisinin bosaltim sistemine akis1 saglanir. Punktum malpozis-
yonu varliginda ise bu akis saglanamaz ve lakrimal bosaltim sisteminde herhangi
bir tikanuklik olmadan epifora olusmasina neden olur. Epifora nedeni arastirilirken
lakrimal sistemde bir tikaniklik diistintilmeden énce punktumlarin pozisyon ve
acgikligr degerlendirilmelidir.

¢ Lakrimal sistem tikanikliklar1 yasamin 0-12 aylar1 arasinda sik goriilse de, yenido-
ganda goz yasarmasi primer konjenital (infantil) glokom i¢in 6nemli bir bulgu ola-
bilir. G6z yasarmasi bulunan yenidoganlarda bu olasilik mutlaka akla gelmelidir.
Glokom i¢in diger bulgular ise fotofobi, kornea boyutlarinda artis ile birlikte olabi-
len veya olmayan stromal bulutlanma ve Descemet memraninda catlaklardir. (Ay-
rintilar igin Boltim 20ye bakiniz.)

Gelisimsel Anomaliler

Lakrimal Punktum ve Kanalikiiliin Atrezisi ve Stenozu

Lakrimal punktumlarin veya kanalikiillerin atrezisi iist lakrimal yapilarin gelisimi sirasinda
diizgiin kanalize olamamasi sonucunda olusur. Saydam nitelikte ve tasma seklinde goz ya-
sarmasl izlenir. Mukopiiriilan salg1 nadir goriilmekle birlikte goriilse de lakrimal kanal tika-
nikligindaki kadar yogun degildir. Down sendromlu ¢ocuklarda kanalikiiler ve lakrimal ka-
nal stenozlar1 daha sik olarak goriiliirken, distal membranéz tikaniklar nadir goriiliir.

Bazen de iyi gelismis kanalikiiler sistemin olmasina ragmen punktumun tizerinde in-
ce bir membran tikaniklik olusturur. Membranin kolayca goriilebilecegi bu vakalarda;
membranin bir igne yardimiyla veya ince bir prob yardimiyla delinmesinden sonra dila-
tasyon yapilmasi genellikle tedavi edicidir. Eger bu girisim sonu¢ vermemis ise silikon
tiip entiibasyonu ile kombine insizyonel punktoplasti, konjonktivodakriosistorinostomi
gibi operasyonlar gerekebilir.

Coats DK, McCreery KM, Plager DA, Bohra L, Kim DS, Paysse EA. Nasolacrimal outflow drainage
anomalies in Down’s syndrome. Ophthalmology. 2003;110(7):1437-1441.
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Aksesuar (Fazla sayida) Punktum

Fazladan olan punktum genellikle normal agikligin nazalinde olur. Siklikla g6z yas1 bo-
saltimini engellemez ve tedavi gerektirmezler.

Konjenital Lakrimal Fistiil

Konjenital lakrimal fistiil, ortak kanalikiil veya lakrimal keseden deriye agizlasan epitelle
doseli bir gecittir. Fistiilden gelen akint1 genellikle nazolakrimal kanal (NLK) tikaniklig1
ile birliktedir ve alt bosaltim sisteminde yeterli agiklik saglaninca akint1 azalabilir. Yeterli
bosaltimin saglanmasina ragmen fistiilden akint1 devam ediyor ise tiim fistiiliin cerrahi
olarak ¢ikarilmasi gereklidir.

Dakriyosel

Distal bosaltim yollarinda tikaniklik varliginda, lakrimal kesede olusan gerilim ortak ka-
nalikiil girisinin kivirilmasina ve kapanmasina yol agar. Bu durum birikmis sekresyonla-
rin retrograd olarak masaj veya goz kirpma ile ¢ikisina engel olur. Bu durum genellikle bi-
lateral olup konjenital dakriyosel (dakriosistosel) olarak adlandirilir.

Klinik Ozellikler

Medial kantusun hemen altinda ve nasalinde mavimsi bir siglik olarak izlenir (Sekil 17-1).
Hemanjiom, dermoid kist ve ensefalosel ile karisabilirler. Hemanjiomlar; tipik olarak do-
gumda mevcut olmayip yenidogan bas asag1 pozisyonda tutuldugunda artarlar ve genel-
likle daha yumusaktirlar. Dermoid kistler ve ensefaloseller ise dakriyoselin tersine genel-
likle medial kantal tendon iistiinde yerlesirler.

NLK alt ucundan nazal kaviteye mukoza sarkmasi olarak tanimlanan nazal mukosel
ile birliktelikleri olabilir. Havayolunu 6nemli derecede etkileyebilen bu durum, nasal
pasajin endoskopi yardimiyla incelenmesi ile saptanabilir. Bu bulgu dakriyosel olustur-
mayan tikaniklarda da goriilebilir. E§er bu durum kendi kendine ge¢mez ise hayatin ilk

Sekil 17-1 Yenidoganda sag gézde konjenital dakriyosel. Tipik lokalizyon ve deri Uzerindeki mavim-
si renk degisikligine dikkat edin. (Edward L. Raab, MD. izniyle.)



BOLUM 18

Kornea ve On Segment
Hastaliklar:

Ceviri: Dr. Esra Karabulut

Bu bdliimde bebeklik ve ¢ocukluk déneminde ortaya gikan kornea ve 6n segment hasta-
liklar: tartisilacaktir. Gelisimsel olan bu anomalileri daha iyi anlamak i¢in okuyucular go-
ziin embriyolojisine asina olmay: faydali bulacaklardir. Bu konunun tartisiimas: icin
TKBK 2. Cilt, Oftalmolojinin Esas ve Ilkeleri'ne, bakiniz.

Konjenital Kornea Anomalileri

Korneanin Boyut ve Sekil Bozukluklan

Yenidoganda korneanin yatay c¢api normalde 9.5-10.5 mm arasindadir. Ortalama 12 mm
olan eriskin kornea ¢apima 2 yas civarinda ulasilir. Cocukluktaki korneanin boyut ve sekil
bozukluklar1 basit megalokornea, keratoglobus, keratokonus ve mikrokorneayz igerir. (Kon-
jenital anomalilerin tartisildigi TKBK 8. Cilt, Yiizey Hastaliklar: ve Kornea’yi, inceleyiniz.)

Megalokornea

Megalokornea, kornea ¢apimnin 13 mm veya iizerinde oldugu ilerleyici olmayan kornea ge-
niglemesidir. Megalokornea nadir gézlenen ve genellikle iki tarafli olan konjenital bir du-
rumdur. Genellikle X’e baglh gecis gosterir, bu nedenle hastalarin %901 erkektir. Bu du-
rum genellikle g6z ici basinci artisi ile birlikte degildir ve infantil glokomdan ayirt edilme-
lidir. Megalokornea genellikle tek basina bir bulgudur ancak lens subluksasyonu, iris hi-
poplazisi, iris transilliiminasyonu ve ektopik pupilla ile birlikte gozlenebilir (6n megalof-
talmus).

Keratoglobus

Keratoglobus, korneanin normalden ince olmast ve iris tizerinde normalden yiiksek agi-
lanma yapmasi sonucunda normalden daha derin bir 6n kamaranin olustugu bir durum-
dur. Descemet zarindaki kendiliginden olan ¢atlaklar akut kornea 6demine neden olabilir
ve hafif bir kiint travma ile kornea kolayca yirtilabilir. Keratoglobusu olan hastalara rutin
olarak koruyucu gozliik kullanmalar1 6nerilmelidir. Eklem esnekliginin normalin iizerin-
de oldugu, mavi sklera ve ilerleyici nérosensoryel isitme kaybinin izlendigi Ehlers- Dan-
los Tip 6 sendromunda da korneada yaygin incelme ve 6ne dogu bombelenmenin oldu-
gu, nadir gozlenen otozomal ¢ekinik bir hastalik olan keratoglobus gozlenebilir.
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Keratokonus

Keratokonusta merkezi ya da merkez cevresindeki kornea ilerleyici olarak incelir ve bom-
belenir, boylece kornea koni seklini alir. Keratokonus ergenlik caginda da ortaya ¢ikabilir
ya da ilerleme gosterebilir. Down Sendromu, atopik hastaliklar veya siiregen goz ovustur-
ma ile birlikte gozlenebilir. Keratokonus ailesel olabilir.

Mikrokornea

Mikrokornea genellikle yenidoganda kornea ¢apinin 9 mm'nin altinda olmasi ya da 2 yasin-
dan sonra 10 mm'nin altinda olmasi olarak tanimlanir (Sekil 18-1). Kornea gaplar1 o yas i¢in
normal smirlar iginde olsa bile 1 kornea digerinden belirgin sekilde kiigiik ise, o kornea ge-
nellikle anormaldir. Ozellikle okiilodentodijital displazi sendromunda mikrokorneanin oto-
zomal baskin olarak kalitildig1 gozlenir. Bunun disinda sporadik kalitim da gozlenebilir.
Mikrokornea, katarakt, kolobom, yiiksek miyopi ya da kalici fetal damarlanma (persistan hi-
perplastik primer vitreus ya da PHPV olarak da bilinir) da dahil olmak iizere goziin diger pek
¢ok anomalisine eslik edebilir. Mikrokornea, goziin tamaminin normalden kiigtik oldugu ve
baska temel yapisal anormalligin olmadig1 nanoftalmus ile birlikte gozlenebilir.

Periferik Gelisimsel Bozukluklar: On Segment Disgenezileri

On Segment Disgenezileri olarak da bilinen gelisimsel anomali yelpazesi bazen mezensi-
mal disgenezi olarak da isimlendirilir. Bu durum eskiden on segment yariklanma (klivaj) sen-
dromu ya da mezektodermal disgenezi olarak da bilinmekteydi. Ayrica on segment gelisimsel
anomalileri (OSGA) olarak da tanimlanmuistir.

Arka (Posterior) embriyotokson

Arka embriyotokson, belirgin Schwalbe ¢izgisi olarak da isimlendirilir, Schwalbe hattinin
merkezi olarak kalinlasmasi ve yer degistirmesidir. Bu anomali yarikli 1sikta, limbusta ve
limbusun 6niinde diizensiz beyaz bir ¢izgi olarak goriilebilir (Sekil 18-2). Arka embriyo-
tokson goniyoskopik olarak 6n kamaraya dogru uzanan devaml ya da parcali kabariklik
olarak goriiniir. Kabarikligin i¢ yiiziinde renkli benekler olabilir. Bu anomali en sik Axen-
feld-Rieger sendromu ile birliktedir ancak arteriyohepatik displazi (Alagille sendromu) ve
velokardiyofasyal sendrom (22 q silinmesi) durumlarinda da goézlenebilir. Ayrica normal
hastalarin %15’inde izole bir bulgu olarak gozlenebilir.

Sekil 18-1 Mikrokornea, sag g6z Sekil 18-2 Axenfeld-Rieger sendromunda poste-
rior (arka) embriyotokson.



BOLUM 19

Iris Anomalileri

Ceviri: Dr. Nur Ayrancioglu

Diskori

Diskori terimi pupilla seklindeki bir anomaliyi gosterir ve genellikle konjenital malformas-
yonlar igin kullanilir. Edinsel enflamatuar durumlar, sekilsiz bir pupilla da yapabilen ar-
ka sinesilere yol agabilir. Kolobomatoz iris defektleri diskorik pupillaya sebep olur. Iris hi-
poplazisi, 6zellikle sektoriyel ise, korektopi kadar diskoriye sebep olabilirler (bu boliimde
daha sonra tartisilacaktir). Yarik gibi pupillalar, Axenfeld-Rieger sendromunda (Boliim
17, Sekil 18-4’e bakin), ektopia lentis ve pupillada (bu béliimiin sonrasinda bu hastalikla-
rin tartismasina bakin) ve nadiren normal gorme keskinligi olan izole bir durum olarak ta-
nimlanmaktadir. Konjenital kataraktl bazi hastalarda birlikte mikrokori olabilir. Mikro-
kori veya diizensiz pupilla persiste eden fetal damar yapilanmasinda (PFV) plaklarinin
ilerleyici fibrozisiyle de gelisebilir.

Aniridi
Aniridi bilateral panokiiler bir hastaliktir. Aniridi terimi yanlis bir isimlendirmedir, ¢linkii
en azindan rudimenter bir iris daima mevcuttur. Iris olusumu derecesindeki degisiklikler,

neredeyse irisin tamamen yoklugundan, sadece hafif bir hipoplaziye kadar degisir, ikinci
bahsedilen durum Axenfeld-Rieger sendromu ile karigabilir. Iris tutulumuna ek olarak
nistagmus ve 20/100’den az gorme keskinligi olan foveal hipoplazi genellikle mevcuttur.
Glokom, optik sinir hipoplazisi ve katarakt siktir. Korneal opaklasma ¢ogunlukla ¢ocuk-
luk ¢aginda gelisir ve gorme keskinliginde ilerleyici azalmaya sebep olur. Kornea, santral
gormeyi giderek bozan bir pannus gelisimi gosterebilir. Bu durum bir kok hiicre yetmez-
ligidendir ve bu yiizden kornea transplantasyonundan ¢ok keratolimbal allograft kok
hiicre transplantasyonu ile tedavi edilmelidir.

[ris yoklugu veya dilate cevapsiz pupillalarin oldugu nistagmuslu bir bebek aniridinin
tipik goriintimiidiir. Fotofobi de bulunabilir. Muayene bulgulari, siklikla, persistan pupil-
ler membran bantlari ile yapisik kiigiik 6n polar kataraktlar: da kapsar (Sekil 19-1).

11p13 bandinda PAX6 genindeki bir defekt sporadik veya ailesel olabilen aniridinin
sebebidir. Ailesel form tam penetransh fakat degisken ekspresiviteli otozomal dominant-
tir. Agir glokomlu fakat normal makulalar ve iyi santral gérmesi olan hastalarda otozo-
mal dominant soyagaci bildirileri vardir. Tiim aniridik ¢ocuklarin tigte ikisinin etkilenmis
ebeveynleri vardir. PAX6 geni gbz morfogenezisinde ana kontrol genidir. Bu gen muhte-
melen optik ¢ukur, ylizey ektodermi ile iris ve diger goz yapilarinin olusumu sirasinda
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Sekil 19-1 Bir bebekte aniridi. Hem siliyer pros-
esler hem de lens kenari goérilebilmektedir.
Persistan pupiller membran lifleri ve kiguk bir
santral 6n poler katarakt da mevcuttur.

noral yarik arasinda karmasik indiikleyici etkilesimlere katilmaktadir. PAX6 geninin pek
¢ok farkli mutasyonu bildirilmistir. Aniridiye fonksiyonel PAX6 protein miktarimin azal-
mast ile yol agmasi muhtemeldir. Aniridinin ek tartismas igin, Oftalmolojinin Esas ve Ilke-
leri, TKBK Cilt 2’ye de bakinz.

Sporadik aniridi, vakalarin tigte biri kadarinda Wilms tiimorii (nefroblastoma) ile be-
raberdir. Aniridi ile beraber oldugunda Wilms tiimorii, vakalarin %80’inde hasta 5 yasina
erismeden taninmaktadir. Aniridi ve Wilms tiimorii kombinasyonu komsu PAX6 ve
Wilms tiimor(WT1) genlerinin ikisinin de silindigi bir bitisik gen sendromu olarak ortaya
cikar. Baz silinmeler Wilms tiimorii, aniridi, genitotiriner malformasyonlar ve mental re-
tardasyon kompleksi WAGRyi yapar. Sporadik aniridili tiim ¢ocuklar Wilms tiimorii ola-
sihigimi dislamak igin kromozomal delesyon analizine gonderilmelidir. Pozitif sonuglar
tekrarlanan abdominal ultrasonik ve klinik muayenelerle bir onkologa konstiltasyonu ge-
rektirir. Ailesel aniridili hastalarda Wilms tiimor bildirimleri ytiiziinden bu hastalar da
kromozom analizine gitmelidir.

Holland EJ, Djalilian AR, Schwartz GS. Management of aniridic keratopathy with keratolimbal
allograft: a limbal stem cell tranplantation technique. Ophthalmology. 2003;110(1):125-130.

iris Kolobomu

fris kolobomlari alt nazal kadranda olusmuslarsa tipik olarak siniflanirlar ve gestasyonun
5. haftasinda embriyonik yarigin kapanma yetersizligiyle agiklanabilirler. Tipik bir iris ko-
lobomunda pupilla bir ampiile, anahtar deligine veya ters bir gdzyas: damlasima benzer
sekildedir (Sekil 19-2). Tipik kolobomlar asagidakilerin hepsini veya herhangibirini tuta-
bilir: siliyer cisim, koroid, retina, optik sinir. Bu kolobomlar anoftalmi ve mikroftalmiye
kadar ilerleyen bir siirecin pargasidirlar. Nistagmus her iki optik sinir veya her iki maku-
la tutulmusgsa mevcuttur. izole kolobomat$z mikroftalmi, vakalarin yaklasik %20’sinde
otozomal dominant olarak aktarilir. Etkilenen ¢ocuklarin ebeveynlerinde alt nazal yerle-



BOLUM 20
Cocukluk Cag1 Glokomlar:

Ceviri: Dr. Tekin Yasar

Cocukluk ¢ag1 glokomlar1 akoéz disa akim yollarindaki yapisal bir anomali veya dogustan
bir hastalik (primer glokom) veya goziin diger boltimlerini etkileyen anomalilerden (se-
konder glokom) kaynaklanan hastaliklarin heterojen grubundan olusur. Cocukluk ¢ag1
glokomlari ile birlikte gesitli sistemik anomaliler de birlikte goriilebilir.

Genetik

Primer konjenital glokom genellikle sporadik olarak ortaya ¢ikar, ama otozomal resesif

olarak da gecis gosterebilir. 2p21 bandindaki CYP1B1 adli bir genin primer konjenital glo-
koma yol agtig1 gosterilmistir. Akraba evliliginin yaygin oldugu toplumlarda, 6zellikle
CYP1B1 geni tasityiciligr yiiksek ise konjenital glokom siklig1 daha fazladir. Ayrica 1p36
daki GLC3B ve 14q24.3 teki GLC3C adl diger iki yerlesim de tespit edilmistir.

Jiivenil baslangich glokom otozomal dominant gegis gosterir ve bazi eriskin agik agili
glokomlardan da sorumlu oldugu bilinen GLC1A TIGR/myocilin geni (MYOC) ile iligkili-
dir.

Norokristopati/6n segment disgenezis sendromlar: (6rn. Axenfeld- Rieger) otozomal
dominant tarzda gegis gosterir. Bu hastaliklara yol acan mutasyonlar 4q25 bandindaki
PITX2 ve 6p25'teki FOXCT ile iliskilendirilmistir. PAX6 genindeki defektler aniridiye yol
acabilir (bu boliimdeki tartismaya bakiniz).

Konjenital glokomda aile dykiisii olmadiginda, etkilenmis ebeveynlerin etkilenmis go-
cuk sahibi olma olasilig1 yaklasik %2’dir. Primer konjenital glokom, eriskin primer agik
acili glokomla iliskili goziikmemektedir.

Hewitt AW, MacKinnon JR, Giubilato A, Elder JE, Craig JE Mackey DA. Familial transmission risk
of infantile glaucoma in Australia. Ophthalmic Genet. 2006;27(3):93-97.

Primer Konjenital Glokom

Primer konjenital glokom (PKG) siklikla konjenital, veya infantil glokom olarak da adlandi-
rilir. PKG'nin siklig1 degisik toplumlarda 2500’de 1 ile 22,000’de 1 arasinda degisir. PKG
%2 ile %15 aras1 olguda korliikle sonuglanir. Olgularin en azindan %50’sinde gérme kes-
kinligi 20/50’den kotiidiir. Bu durum hastalarin yaklasik {icte ikisinde bilateraldir ve er-
keklerde (%65) kadinlardan (%35) daha sik gortiliir.
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Dogum esnasinda, etkilenmis bebeklerin yalnizca %25’inde tani konmasina ragmen,
hastaligin baslangici olgularin %80'inden fazlasinda yasamin ilk bir yili iginde ortaya ¢1-
kar. Eger bu hastalik cocuklugun ilerleyen dénemlerinde ortaya ¢ikarsa (yaklasik 5 yagin-
dan sonra), farkl1 bir genetik kaynaga sahip bir hastalik olan (6nceki boliime bakiniz) ve
siklikla erigkin agik agili glokomunda kullanilana benzer tedaviye cevap veren primer jii-
venil agik agili glokom olarak degerlendirilir (TKBK Cilt 10, Glokorm’a bakiniz).

Patofizyoloji

PKG daki temel patolojik defekt halen tartismalidir. Barkan orjinal olarak ince, gecirgen
olmayan bir membranin 6n kamara agisin orttiigiinii ve akoz disa akimini engelledigini
one stirmiistiir; fakat bugiin tikaniklik yerinin trabekiiler agin kendisinde oldugu ileri sii-
riilmektedir. Bu hastalik muhtemelen ge¢ embriyolojik gelisimsel donemde ortaya ¢ikan
bir anomali ile birlikte, noral yarik hiicrelerinden kdken alan 6n kamara dokusunun geli-
simsel bir anomalisi olarak ortaya ¢ikar.

Klinik Ozellikler ve Muayene

Primer konjenital glokom genellikle yenidogan veya infantil dénemde bulgu ve semptom-
larin kombinasyonu ile kendini gosterir. Epifora, fotofobi ve blefarospazm PKG'nin kla-
sik klinik triadini olusturur. Diger bulgular kornea ¢apinin artmasi ve saydamligini kay-
betmesini igerir (Sekil 20-1).

Korneal 6dem, artmis gozigi basinc (GIB) sonucu olusur ve kademeli olarak veya ani
baslangichi olabilir. Korneal 6dem siklikla 3 ayliktan kiiciik bebeklerde baslangi¢ bulgusu-
dur. Mikrokistik 6dem baslangicta kornea epitelini kapsar fakat sonra siklikla Descemet
membraninda bir veya daha fazla egrisel ¢izginin (Haab ¢izgisi) eslik etmesiyle stromaya
uzanir. GIB'min diismesiyle 6demin ¢dziilmesine ragmen, Haab ¢izgilerinin oldugu bolge-
de kalic1 bir skar kalir. Fotofobi, epifora ve blefarospazm kornea édemi ve opaklasmasina
eslik eden kamasma ve epitel anomalilerinin sonucu ortaya gikar.

Kornea gapinin artmast yiikselmis GIB'nin sonucu olarak korneanin kademeli olarak
gerilmesi sonucu olusur. Normal bir yenidoganin yatay kornea ¢ap1 9.5-10.5 mm’dir; 11.5
mm’den biiytik bir ¢ap varsa glokomdan stiphelenilir. Bir yasinda, normal kornea ¢ap1
10.0-11.5 mm’dir; 12.5 mm’den biiytik bir ¢cap varsa anormal kabul edilir. 13.0 mm’den bii-
yiik bir kornea ¢apina sahip herhangi bir ¢ocukta glokomdan siiphelenilmelidir.

Sekil 20-1 Konjenital glokom, sag géz. Kornea
cap! artmis ve saydamligini kaybetmis. (Dr. Gregg
T. Lueder'in izniyle.)




BOLUM 21

Cocukluk Cag1 Kataraktlar1 ve
Diger Pediatrik Lens Hastaliklar:

Ceviri: Dr. Sezin Ozdogan Erkul

Lensin pediatrik hastaliklar1 kataraktin yani sira lens seklinde, boyutunda, yerlesiminde
ve gelisimindeki anormallikleri icerir. Bu anormallikler ¢ocuklardaki gérme bozuklugu
sebeplerinin énemli bir kismini olusturur. Gortilme sikligi ¢ocuklarda yaklasik olarak
6/10000 oranindadir. Pediatrik lens anormallikleri hayat boyu stirebilecek gérme kayip-
larin1 6nlemek amaciyla hizli bir sekilde tedavi edilmelidir. TKBK 11. Cilt, Lens ve Katarakt,
bu béliimde tartisilan bazi durumlari ve yaklasimlar: kapsamaktadir.

Pediatrik Kataraktlar

Diinya ¢apinda ¢ocuklardaki tiim gérme kayiplarinin yaklasik %10"undan konjenital ka-
taraktlar sorumludur ve her 250 yenidoganin birinde kataraktin bir formunun oldugu tah-
min edilmektedir. Cocuklarda kataraktlar,

* Izole ya da sistemik bir hastaliga ait
¢ Konjenital ya da edinilmis

¢ Kalitimsal ya da sporadik

e Tek tarafl ya da bilateral

e Parsiyel ya da tam

* Sabit ya da ilerleyici olabilir.

Sistemik Birliktelikler

Cocukluk ¢ag1 kataraktlar izole olabilecegi gibi kromozomal anormallikler, sistemik sen-
drom ve hastaliklar ya da konjenital enfeksiyonlar gibi pek ¢ok durumla, ayrica travma ve
radyasyon gibi dis faktorlerle beraberlik gosterebilirler. Sistemik hastaliklarla birlikte gorii-
len neredeyse tiim katarakt vakalarinda kataraktlar bilateral olarak gozlenir. (Ancak tiim bi-
lateral kataraktlarin sistemik bir hastalikla beraber olma sart1 yoktur). Bakimiz Tablo 21-1.
Kataraktlar ayrica persistan fetal damarlanma, kolobom, 6n segment disgenezi, aniri-
di ve retina bozukluklar1 gibi diger okiiler anormalliklerle de birliktelik gosterebilirler.

Baslangic

Pediatrik kataraktlar konjenital ya da edinilmis olabilir. Fiksasyon refleksinin olusumun-
dan dnce - yani bebek 2-3 aylik olmadan 6nce - gorsel olarak belirginlesen lens opasitele-
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Tablo 21-1 Pediatrik Kataraktlarin Etyolojileri

Bilateral kataraktlar
idyopatik
Ailesel (herediter), genelde otozomal dominant
Kromozomal anormallikler
Trizomi-21 (Down), -18 (Edward), -13 (Patau)
Diger translokasyonlar, delesyonlar ve duplikasyonlar
Kraniyofasiyal sendromlar
Hallermann-Streiff, Rubenstein-Taybi, Smith-Lemni-Opitz ve digerleri
Mduskloskletal
Conradi, Albright, miyotonik distrofi
Renal
Lowe, Alport
Metabolik
Galaktozemi, Fabry, Wilson, mannosidoz, diabetes mellitus
Maternal enfeksiyonlar
Rubella
Sitomegaloviris
Varisella
Sifiliz
Toksoplazmozis
Okuler anomaliler
Aniridi
On segment disgenezi sendromu
iyatrojenik
Kortikosteroidler
Radyasyon (tek tarafli da olabilir)
Tek tarafli kataraktlar
idyopatik
Okuler anomaliler
Persistan fetal damarlanma (PFV)
On segment disgenezileri
Travmatik (gocuk istismari g6z éniinde bulundurulmal)

ri, daha sonra edinilenlere gore bebegin gorsel gelisimi tizerinde daha ¢ok potansiyel et-
kiye sahiptirler. Genel olarak kataraktin ambliyopi olusturma riski ne kadar erken baslan-
gi¢ gosterirlerse, o kadar fazla olur.

Kalitim

Herediter kataraktlarin ¢ogu otozomal dominant gecis gosterir ve her zaman bilateraldir-
ler. X’e bagli veya otozomal resesif gecis de bazen goriilebilir (Tablo 21-2).

Lateralite

Pediatrik kataraktlar tek tarafli ya da bilateral olabilirler, ancak bilateral olgularda belir-
gin bir asimetri gozlenir.

Morfoloji

Kataraktlar tiim lensi tutabilecekleri gibi (total ya da tam katarakt) lensin sadece bir par-
casini da etkileyebilirler. Kataraktin lensteki yerlesimi ve morfolojisi, kataraktin baslangi-
c1, etyolojisi, lateralitesi ve prognozu hakkinda 6nemli bilgi edinilmesini saglar (Tablo 21-



BOLUM 22
Pediatrik Yas Grubu Uveitleri

Ceviri: Dr. Memed Acar

Pediatrik tiveitler gorece nadir olmakla birlikte ti¢iincii basamak saglik merkezlerinde go-
riilen tiim {iveit vakalarinin %5’ini teskil eder. Buna ragmen bu hastalik pediatrik yas gru-
bunda meydana geldiginde tan1 ve tedavide pek ¢ok zorlugu beraberinde getirmektedir.
Cocuklar hastalik ileri asamalara gelmedikge sikayetlerini dile getiremeyebilirler ve teda-
vi segenekleri potansiyel yan etkiler nedeniyle sinirl kalabilmektedir. Bu béliimde pedi-
atrik yas grubu {iveitlerinin 6zellikleri tartisilmaktadir. Burada bahsedilen hastaliklarda-
ki enflamasyonun mekanizmasi ve klinik 6zellikleri ile ilgili daha detayl bilgi i¢cin TKBK
Cilt 9, Gozigi Enflamasyonu ve Uveit'e bakiniz.

Siniflama

Aynen erigkinlerde oldugu gibi ¢ocuklarda da {iveitler, anatomik bolgeye gore (6n, orta,
arka ve paniiveitler); patolojiye gore (graniilamatdz, non-graniilomatoz); baslangic sekli-
ne gore (akut, kronik, tekrarlayici); veya etyolojiye gore (travmatik, immiinolojik, enfeksi-
y6z, maskeleyici sendromlar, idiyopatik; ekzojen veya endojen) siniflandirilabilir. Anato-
mik bolge etyolojiyi belirlemede yardimei olabilir (Tablo 22-1). Genellikle arka tiveitlerin
tiim pediatrik tiveit vakalarinin %40-50’sini, 6n tiveitlerin %30-40"mn1, orta iiveitlerin yak-
lasik olarak %20’sini ve pantiveitlerin %10’dan azini olusturduguna inanilir. Bu ytizdeler
tiglincli basamak saglik kuruluslari tarafindan yapilan ¢alismalarin sonucunda elde edil-
mistir. Buna karsilik son déneme ait toplum tabanli ¢alismalarda tiveiti olan ¢ocuklarin
biiyiik ¢cogunlugunda 6n segmente sinirli bir hastalik mevcuttur. Yine de arka iiveitler
oran olarak erigkinlere gore pediatrik yas grubunda daha fazla goriilmektedir.

On Uveitler

Jiivenil idiyopatik Artrit

Terminoloji

Cocukluk ¢ag artritleri i¢in kullanilan gesitli terminolojiler yiiziinden oftalmologlarin ak-
I1 karisabilir. Avrupa’da hastalik jiivenil kronik artrit olarak bilinir ve European League of
Association of Rheumatology (EULAR)1n tani kriterleri kullanilir. Birlesik Devletler'de
ise hastalik jiivenil romatoid artrit olarak bilinir ve American Collage of Rheumatology
(ACR) taru kriterleri kullanilmaktadir. EULAR ile ACR tam kriterlerindeki birincil farkli-
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Tablo 22-1 Uveitlerde Ayirici Tani

On Uveitler
Juvenil idiyopatik artrit
Travma
Sarkoidoz
Herpes ve diger virlsler
Sifiliz
Lyme hastalig
Fuchs heterokronik iridosikliti
Kawasaki sendromu
Tubdlointersitisyel nefrit ve Givet sendromu
Behget sendromu
Orbita psddotimori
idiyopatik
Orta Uveitler
Pars planit
Sarkoidoz
Tuberkiloz
Juvenil ksantograniloma
Lyme hastaligi
idiyopatik
Arka Uveitler
Toksoplasmozis
Toksokariyazis
Herpes, kizamikgik, rubeola, kizamik
Histoplazmozis
Sifiliz
Sempatik oftalmi
Sarkoidoz
Bartonella
Kandida albikans
Lyme hastalig
Ailesel juvenil sistemik granlilomatozis (Blau sendromu)
Diffliz tek tarafli subkut ndroretinitis (DUSN)
Tuberkiloz
Vogt-Koyanagi-Harada sendromu
Behget sendromu
idiyopatik

lik artrit tanisi igin eklem semptomlarmin siiresi ve jiivenil ankilozan spondilit, jiivenil
psoriyatik artrit gibi hastaliklar icin kesin hastalik belirtilerindeki taniya dahil etme ve ta-
n1 dig1 birakma kriterlerindeki farkliliklardir.

Son olarak International League of Associations of Rheumatology (ILAR) juvenil idiyo-
patik artrit ad1 altinda tiim idiyopatik ¢ocukluk ¢ag: artritlerini igine alan tani kriterlerini
yaynlamustir. Biz bu boliimde ILAR kriterlerini segtik. Tiim 3 ana tanu kriteri grubu Tab-
lo 22-2’de gosterilmistir. Tablo 22-3'te de JIA'nun alt tipleri listelenmistir.

Jiivenil idiyopatik artritte iiveit olugumu

Cocukluk cag1 6n tiveitlerinde etyolojik olarak en ¢ok ortaya konulabilen taru Jiivenil idi-
yopatik artrittir. JIA kategorilerinden (Tablo 22-3’e bakiniz) iiveit i¢in daha fazla énem gos-



BOLUM 23

Vitreus ve Retina Hastaliklar ile
Bozukluklar

Ceviri: Dr. Betiil Diizen, Dr. Erding Aydin

Erken Baslangich Retina Hastaliklan

Persistan Fetal Damarlanma

Persistan fetal damarlanma (PFD), yillarca persistan hiperplastik primer vitreus (PHPV) olarak
adlandirilan durum i¢in daha dogru bir terimdir. Tek tarafli kataraktin en sik sebebi ve
goziin diger hastaliklarindan ayri, ok sik goriilmeyen kusurlu olusumudur. ki tarafli ol-
gular sistemik veya nérolojik anomaliler ve sendromlarla iligkili olabilir. iki tarafli retinal
katlantilar, ailesel ekstidatif vitreoretinopati (AEVR) ve Norrie hastalig1 fenotipik benzer-
leridir. Hafiften ciddiye genis spektrumludur. Hafif olgularda belirgin hiyaloid damar ka-
lintilar1, genis Mittendorf (orta nokta) noktasi ve Bergmeister papillas: (Bkz. Boliim 24) iz-
lenir. Spektrumun diger ucunda yogun retrolental plakli mikroftalmik gozler ve kalin fib-
roz persistan hiyaloid arter bulunur. Siliyer ¢ikintilar uzar ve dilate pupilladan goriintir
hale (PFD igin klasik) gelir, iris yiizeyinde belirgin radyal damarlar gozlemlenir (Sekil 23-
1). Degisen derecelerde lens kesafeti olusur. Kesafet merkezde en yogun olan ve olasilik-
la kikirdak ve fibrovaskiiler doku igeren bir retrolental plaktan olusur. Konjenital retinal
ayrisma ve optik sinir sekil bozuklugu da olabilir.

Sekil 23-1 Persistan fetal damarlanma (PFD; daha énceki adiyla persistan hiperplastik primer vitreus)
A, Uzamis siliyer ¢ikintilar lense yapisik. Lens (zerindeki yogun fibréz plaga dikkat edin. B, PFD’li
g6zin ultrasonu. Optik sinirden lens arkasina uzanan kalin sapa dikkat edin. (B kismi, Dr.Edward L.
Raab’in izniyle.)
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Daha ciddi etkilenmis tedavisiz gozlerin dogal seyri, acimasizca ilerleyen katarakt
olusumu, 6n kamara daralmas: ve sonugta ag1 kapanmasi glokomu seklindedir. Retina
dekolmani, goz ici kanama ve siliyer cisim dekolmani PFD'nin diger ciddi komplikas-
yonlaridir. Kanamalar, biiyiik ihtimalle retrolental bosluktaki fibrovaskiiler membran-
dan kaynaklanir. Etkilenen gozler diger gozden daha kiigiiktiir; bu durum ancak dikkat-
li kornea ¢ap1 Ol¢iimii veya ultrason ile agiga ¢ikarilabilir. Mikroftalmusu belgelemek
onemlidir ¢linkii retinoblastom, baslangi¢ ayirict taninin bir parcasidir ve mikroftalmik
gozlerde bulunabilir. Cok ileri olgularda gelisse de kataraktin olmas: retinoblastom kar-
sit1 bir kanittir.

Membran eksizyonuyla kombine katarakt cerrahisi ile PFD'li bir¢ok goz kurtarilabilir.
Belirgin arka kutup anomalisi olmayan olgularda bir miktar merkezi gorme saglanabilir,
bazen de erken cerrahi sonrasi istikrarli kontakt lens kullanimi ve dikkatli takip, ambliyo-
pi igin tutarh kapama tedavisi ile iyi gorme elde edilebilir. Gorsel prognoz, retinanin ne
kadar tutulduguna, glokom gelisip gelismedigine ve kapama tedavisine ne kadar uyuldu-
guna gore degisir.

PFD tedavisinde degisik cerrahi yaklasimlar tarif edilmistir. Cogu olguda, retrolenti-
kiiler dokularin vitreus-kesen cihazlarla ve/veya goz i¢i makaslarla gerektiginde goz ici
koter kullanilmasi ile alinabilir. Hem limbal hem de pars plana yaklagimlar basariyla uy-
gulanmustir. On yaklasim, pars plikatanin anormal olarak daha énde bulunma olasihigin-
dan dolayl, retina dekolman riskini azaltabilir. Optik sinir ve makiila ameliyat sonras1
normal goziikiiyorsa, afakinin optik diizeltmesi ve kapama tedavisi i¢in yogun ¢aba har-
canmalidir. Boliim 21’e de bakimiz.

Goldberg MEF. Persistent fetal vasculature (PFV): an integrated interpretation of signs and
symptoms associated with persistent hiperplastic primary vitreous (PHPV). LIV Edward
Jackson Memorial Lecture. Am | Ophthalmol. 1997;124(5):587-626.

Miillner-Eidenbock A, Amon M, Hauff W, Klebermass N, Abela C, Moser E. Surgery in unilateral
cataract caused by persistant fetal vasculature or minimal fetal vasculature or minimal fetal
vascular remnants: age-related findings and management challenges. | Cataract Refract Surg.
2004;30(3):611-619.

Prematiire Retinopatisi

Prematiire retinopatisi (PR) eskiden retrolental fibroplazi(RLF) olarak adlandirilan hasta-
ligin simdiki adidir. PR, yenidogan dénemindeki akut hastalig1 ve sonradan goriilen skat-
risyel hastalig: icerir.

Normal retinal damar gelisimi 16. gestasyonel haftada baglar. Retinal hiicrelerin kay-
nagimekik hiicrelerini iceren mezensimal dokudur. Mezensim optik disk merkezinden di-
sartya dogru biiyiir, nazal ora serrataya gestasyonun 8. ayinda, temporal ora serrataya 1-
2 ay daha sonra ulasir. Prematiir dogum, normal retinal damarlanma degistigi ve anormal
neovaskiilarizasyon olusabileceginden PR igin risk faktoriidiir. Patolojik siire¢ herhangi
bir noktada durabilir, kendiliginden gerileyebilir veya hizlica ilerleyip vitreoretinal trak-
siyon ve retina dekolmanina yol acabilir.



BOLUM 24
Optik Disk Anomalileri

Ceviri: Dr. Umit U. Inan, Dr. Onur Polat

Gelisimsel Anomaliler

Morning Glory Disk Anomalisi

Morning glory disk anomalisi embriyonik yarigin anormal kapanmasindan veya distal
optik uzantisinin primitif optik vezikiil ile baglantisindaki anormal gelisiminden kaynak-
lanir. Klinik olarak, anomali, arka fundusta optik diski de igeren, huni seklinde ¢anaklas-
ma olarak goriiliir. Disk kenarinda kivrim yapan kan damarlarinin sayisinda artisla bir-
likte diski cevreleyen retina pigment epitelinde elevasyon goriiliir (Sekil 24-1). Diskin ta-
baninda beyaz renkli glial dokudan olusan merkezi bir ¢ekirdek yer alir. Bu doku kon-
traktil elemanlar igeriyor olabilir; optik disk gukurlugu bu nedenle bazen gériilebilmekte,
bazen de periyodik olarak goriilememektedir. Morning glory disk anomalisi, siklikla ka-
dinlarda goriilmekte olup tipik olarak tek taraflidir. Gorme keskinligi 20/20’den 1s1k his-
si negatife kadar herhangi bir aralikta olabilir ama genellikle yaklasik 20/100 ile 20/200
arasinda olmaktadir. Ser6z retina dekolmani, hastalarin yaklasik 1/3’tinde gelismekte an-
cak subretinal sivinin kaynag: bilinmemektedir. Morning glory disk anomalisi, orta hat
yliz anomalisi olan hastalarda bazal ensefalosel ile iliskili bulunur. Moyamoya hastalig1
gibi (beyin tabaninda bulunan kollateral damarlardaki hipertrofi ile birlikte proksimal in-
trakraniyal arterlerin ilerleyici daralma-tikanmasi) karotis dolasimindaki anomaliler, ilis-
kili bulgulardir. Bu nedenle, Morning glory disk anomalisi tanili hastalarda beyin manye-
tik rezonans goriintiileme (MRG) veya manyetik rezonans anjiyografi ¢ekilmelidir.

Lenhart PD, Lambert SR, Newman NJ, et al. Intracranial vascular anomalies in patients with
morning glory disc anomaly. Am | Ophthalmol.2006;142(4):644-650.

Massaro M, Thorarensen O, Liu GT,Maguire AM, Zimmerman RA, Brodsky MC. Morning glory
disc anomaly and moyamoya vessels. Arch Ophtalmol 1998;116(2):253-254.

Sekil 24-1 Morning glory disk anomalisi, sol géz.
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Optik Sinir Kolobomu

Optik sinir kolobomu, tiim embriyonik yarig1 iceren koryoretinal kolobomun bir pargasi
olabilecegi gibi sadece optik diskten de ibaret olabilir. Hafif optik disk kolobomlar1 go-
riintim olarak derin fizyolojik ¢ukurluga benzemekte ve glokomat6z hasar ile karisabil-
mektedir. Daha siddetli olgularda beyaz, parlak bir doku ile ¢evrelenmis, derin, santral
bir ¢canaklasma ile birlikte peripapiller alanda genisleme ve bu derin kavite kenarinda
kan damarlarinda ¢aprazlasma goriiliir (Sekil 24-2). Defekt cogunlukla alt nazale dogru
genislemekte ve siklikla periferde bir retinal kolobom ile iligkili bulunmaktadir. Yirtikli
veya yirtikli olmayan retina dekolmani gelisebilir. Bu durum tek tarafli veya cift tarafl
olabilecegi gibi oldukga asimetrik olabilir. Gérme keskinligi hafif veya agir sekilde aza-
labilir ve optik diskin goriiniimiinden bunu tahmin etmek zordur. Okiiler kolobomlar
bir¢ok sistemik anomalilerle (6r: CHARGE sendromu: kolobom, kalp, koanal atrezi, men-
tal retardasyon, genitoiiriner anomaliler ve kulak anomalileri; bkz Boliim 19) birlikte bu-
lunabilir.

Miyelinli (Medullah) Retinal Sinir Lifleri

Normal miyelinizasyon lateral genikulat gangliyonda baslayip lamina kribrozada sonla-
nir. Bazen retinadaki bazi lifler miyelin kilif kazanirlar. Klinik olarak, diizensiz, tiiye ben-
zer kenarlar1 olan, normal sinir lifleri paternini takip etmeye meyilli,yiizeyel, beyaz renk-
li retina alan1 seklinde gortiliir (Sekil 24-3). Yiizeyel sinir lifleri tabakas: i¢cinden gegen re-
tinal damarlar segilemezler. Miyelinli lifler tek bir spot seklinde veya bir¢ok ayr1 ayr1 izo-
le yamalar seklinde goriilebilir. En yaygin goriilen lokalizasyon disk kenar1 boyuncadir.
Gorme kaybr makiila tutulumundan veya tek tarafli yiiksek miyopi veya ambliyopiden
kaynaklanabilir. Bu olgularda makiila hipoplastik de olabilir. Ambliyopi tedavisi uygu-
lanmali ancak siklikla basarisiz olunmaktadir. Miyelinli alana karsilik olarak absolii sko-
tomlar izlenir.

Straatsma BR, Heckenlively JR, Foos RY, Shahinian JK. Myelinated retinal nerve fibers associated
with ipsilateral myopia, ambliyopia, and strabismus. Am | Ophthalmol.1979;88(3 Pt 1):506-510.

Sekil 24-2 Optik sinir kolobomu, sag goz. Sekil 24-3 Optik sinir ve retinada miyelinli sinir
lifleri, sag goz.



BOLUM 25
Cocukluk Cag1 Nistagmuslar:

Ceviri: Dr. Orhan Ayar

Nistagmusu olan bir ¢ocuk tanisal olarak zorluk gosterir. Oftalmik degerlendirmenin ilk
amac1 nistagmusun, acil arastirma gerektiren beyin tiimérii gibi belirgin bir norolojik bo-
zuklugun, gorme gelisimini etkileyebilecek bir okiiler bozuklugun veya iyi bir gérme ile bir-
likte olan motor bozuklugun isareti olup olmadigmin belirlenmesidir. Horizontal nistag-
muslu bir¢ok gocukta, bu durum az goérmeye, zayif fiizyona ya da her ikisine baghdir. Bu
oftalmik nedenler, siklikla standart ofis muayene teknikleri ile belirlenebilmektedir. Fakat,
vertikal nistagmus ve diger norolojik bozukluk belirtilerinin varligi, nérolojik goriintiileme-
nin de dahil oldugu daha fazla norolojik arastirmay: gerektirecek oftalmoloji dis1 bir etyolo-
jiyi isaret eder. TKBK Cilt 5, Noro-oftalmoloji, nistagmusun norolojik etkilerini tartismustir.

Abadi RV Bjerre A. Motor and sensory characteristics of infantile nystagmus. Br ] Ophthalmol.
2002;86(10):1152-1160.

Terminoloji

Nistagmus, gozlerin istemsiz, ritmik ileri-geri salinimidir. Pandiiler nistagmusta, gozler her
yonde esit hiz ile saliirlar. Sigcrayici nistagmus, esit olmayan hizlarda hareket gosterir; ku-
ral olarak, hizli bilesen nistagmusun yoniinii belirler- 6rnek olarak, sag sicrayici nistag-
musta sola dogru yavas hareket ve saga dogru hizli hareket (sigrama) vardir.

Nistagmus hareketleri ayrica frekansina (birim zamanda salinim sayisi) gére ve amp-
littidtine (hareket boyunca yol aldig1 agisal mesafe) gore de sinuflandirilabilir. Hareketler
horizontal, vertikal, rotatuar, oblik veya dairesel olabilir. G6z hareketlerinin 6zellikleri
farkl bakis yonlerinde degisiklik gosterebilir. Bir pandiiler nistagmus, asir1 bakista sigra-
yicl nistagmusa dontisebilir.

Mutlak bakis pozisyonlar1 amplitiid ve frekansi etkileyebilir. Bu, 6zellikle tipik olarak
hizli-faz bileseninin zit bakis pozisyonunda bir notr noktanin (nistagmusun minimal ol-
dugu bakis noktast) bulundugu sigrayici nistagmusta gegerlidir (Alexander kurali). Dola-
yistyla, bir sag sicrayict nistagmus saga bakista daha kotiilesir ve sola bakista belirgin ola-
rak diizelir. Sag sicrayici nistagmuslu bir hasta bu nedenle bagini saga gevirmek isteyecek
ve sola bakig tercih edecektir (Sekil 25-1).

The National Eye Institute (NEI) nistagmusun da i¢inde bulundugu gtz hareket bozuk-
luklarimi yeniden siuflandirmustir. Bu béliimde nistagmusun tartisiilmasinda, geleneksel,
alisilmis isimlendirmeler kullandik. G6z Hareket Bozukluklar: ve Sasilik Siniflandirmasi
(CEMAS) i¢in NEI sponsorlugundaki komite tarafindan onerilen alternatif terminoloji ise
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Sekil 25-1 Sada vuran sigrayici nistagmusa bagli
olarak ylzini saga cevirmis ve sola bakis tercih
eden hasta. (Edward L. Raab, MD'in izniyle.)

parantez icerisinde belirtilmistir. CEMAS komitesi tarafindan hazirlanan belgeler NEI web
sitesinde elde edilebilir. http:/ /www.nei.nih.gov/news/statement/cemas.pdf

Hertle RW; National Eye Institute Sponsored Classification of Eye Movement Abnormalities and
Strabismus Working Group. A Next step in naming and classification of eye movement disor-
ders and strabismus. ] AAPOS. 2002;6(4):201-202.

Degerlendirme

Hikaye

Nistagmusun bir¢ok formu ya dogrudan genetik bozukluk olarak ya da diger okiiler has-
taliklarla iligkili olarak kalitimsaldir (Tablo 25-1). [k degerlendirmede dikkatli, tam bir ai-
le hikayesi almak ¢ok 6nemlidir. Sorular, gorsel gelisimi etkiledigi bilinen kalitimsal okii-
ler hastaliklarin diger tipleri, sistemik hastaliklar veya sendromlar hakkinda sorulmalidir.
Konjenital motor nistagmus, otozomal dominant, resesif veya X’e baglh olarak kalitilabi-
lir. Nistagmusu olan aile bireylerinin muayenesi, etkilenen ¢ocuklarda beklenen gorsel
fonksiyon hakkinda degerli prognostik bilgiler saglayabilir.

Dogum esnasindaki olaylar gelismekte olan gorsel sistemi belirgin bir sekilde etkileye-
bilir ve eger yeteri kadar ciddiyse, nistagmusla sonuglanabilir. Dogum esnasinda sorun
yasanip yasanmadig1l, maternal enfeksiyonlar ve prematiirite olup olmadigina dair sorgu-
lama nistagmusun sebebini ortaya cikarabilir. U¢ aydan biiyiik ¢ocuklarda, bagin egilme-
si, bag hareketleri, bakis tercihleri ve goriis uzakliklari ile ilgili ailenin gézlemleri tanida
yardimei olabilir.

Okiiler Muayene

Oftalmolojik muayene, gorme keskinligi testi, pupiller cevaplar, okiiler motilite ve fundus
muayenesi iizerinde yogunlasmalidir.

Girme keskinligi testi

Gorme fonksiyonunun seviyesi, nistagmusun nedenini belirlemekte yardimci olabilir.
Nistagmuslu ve neredeyse normal gérme keskinligine sahip hastalarda tani genellikle be-



BOLUM 26

Cocukluk Cagi1 Goz ve Goz
Cevresi Tumorleri

Ceviri: Dr. Sevil Ar1 Yaylali, Dr. Canan Altun Kahraman

Iyi ve kotii huylu goz ve orbita tiimérleri yeni dogan ve ¢ocuklarda nispeten sik ortaya
cikmaktadir. Iyi huylu kitleler, kétii huylu kitlelerden daha sik goriilmektedir. Goz ve or-
bita ttimorleri yerlesim ve tiplerine gore siniflandirilabilir (Tablo 26-1). TKBK Cilt 4, Oftal-
mik Patoloji ve Gozigi Tiimorleri ve Cilt 7 Orbita, Kapaklar ve Lakrimal Sistem’de de bahsedil-
mistir.

Shields Ja, Shields CL. Pediatric ocular and periocular tumors. Pediatr Ann. 2001;305(8): 491-501.

Orhita Tiimorleri

Cocukluk ¢aginda orbita bolgesinde ¢ok farkl yer kaplayici lezyonlar ortaya gikabilir. En
onemli pediyatrik malignitelerin birgogu orbitay tutma egilimi gostermektedir. Iyi huylu
adneksal kitleler yaygindir ve bir¢ok hastada gormeyi tehdit etmektedir.

Ayirici Tami

Orbitada yer kaplayici bir kitlenin tanisi 6zel zorluk teskil etmektedir. Bu lezyonlarin kli-
nigi nonspesifiktir ve kismen simirlidir:

* Proptoz veya globun diger yonlere yer degistirmesi

¢ Kapakta sisme veya renk degisimi

e Palpe edilebilir derialt: kitle

e Ptoz

e Sasilik
Cocukluk ¢aginda gerek iyi huylu ve gerekse kotii huylu tiimorler ¢ok hizli biiytimekte-
dir. Bu nedenle bunlarin orbital selliilit gibi enfeksiytz veya enflamatuar hastaliklardan
ve giivenilir hikaye olmaksizin siklikla meydana gelen travmalarin etkilerinden ayirt edil-
mesi giigliik tegkil etmektedir. Ayrica uyumlu olmayan bir hastada goz kapaginda sisligin
eslik ettigi hafif ve orta proptozisin saptanmasi giig olabilir.
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Tablo 26-1 GOz ve Orbita Tiimorlerinin Siniflandiriimasi

l.  Orbita Lezyonlari
A. Kistik Lezyonlar

1.

Gelisimsel Orbita Kistleri

a. Koristom, dermoid, epidermoid
b. Teratom

c. Konijenital kistik géz

d. Kolobomatdz kist

Edinsel Orbita Kistleri

Kistik vaskiler lezyonlar
Epitelyal apendaj kistleri
Epitelyal implantasyon kistleri
Lakrimal kanal kistleri

Optik sinir kilifi menengoseli
Hematik kist

Anevrizmal kemik kisti

Kistik miyozitis

Parazitik kistler: hidatik, sistiserkoz
Cikolata kisti

Kolesterol grantlomatéz kist
Kom§u dokularin kistleri

Mukosel

Mukopiyosel

Dakriyosel

Sefalosel

Enterojendz kist

f.  Dentijeréz kist

o

mT T se~ooo00T

coooe

B. Damarsal lezyonlar

1.
2.
3.
4.
5.
6.
7.
8.
9.
10.
C. E
1.
2.
3.
D. H
1.
2.
3.
4.
5.
E. Me
1.
2.
3.

Kapiller hemanjiom

Kavernéz hemanjiom

Lenfanjiom

Orbita Varisi

Arteriyovendz malformasyon

Hemanijioperistoma

Malign hamanjioendotelyoma

Organize hematom (hematik kist, kolesterol granilomu)
Struge-Weber sendromu

Klippel-Trenaunay-Weber sendromu

nflamatuar kitleler

Preseptal ve orbital sellit
idyopatik orbital enflamatuar sendrom
Diger orbital enflamatuar sendromlar

istiyositik, hematopoetik ve lenfoproliferatif kitleler

Langerhans hcreli histiyositozis
a. Histiyositozis X
b. Hand-Schiller-Christian hastahgi
c. Letterer-Siwe hastaligi
Juvenil Ksantogranllom (non-Langerhans hicreli histiyositozis)
Sinus histiyositozis
Lésemi ve granlositik sarkom
Lenfoma
zodermal timdorler
Fibrom
Miyofibromatozis
Lipom

(Devam ediyor)



BOLUM 27

Fakomatozlar

Ceviri: Dr. Osman Ahmet Polat, Dr. Neslihan Sinim, Dr. Ayse Oner

Fakomatozlar veya norokiitanéz sendromlar; deri ve santral sinir sistemini igeren iki ve-
ya daha fazla organ sisteminde bir ya da birkag histolojik tipte ¢ok sayida farkli lezyon ile
karakterize bir grup hastaliktir. Lezyonlar siklikla hamartom (ilgili organlarda normalde
bulunan dokularin anormal ¢ogalmasi) seklindedir. Her bir sendrom tek lezyon karakte-
rine gore degil digerleriyle iliskisine ve cesitliligine gére tanimlanir. Gz tutulumu siktir
ve 6nemli morbidite kaynag1 olusturur veya teshis icin kritik 6nemi olan bilgi saglar. Dort
major bozukluk fakomatoz olarak tanimlanmistir ve hepside énemli gbz bulgularina sa-
hiptir:

¢ Norofibromatozis (von Recklinghausen hastalig1)

¢ Tiiberosklerozis (Bourneville hastalig1)

* Retinal ve serebellar anjiomatozis (von Hippel-Lindau hastalig1)

¢ Ensefalofasiyal ve ya ensefalotrigeminal anjiomatozis (Sturge Weber sendromu)

Bazen fakomatoz olarak smiflandirilan diger durumlar:

e Ataksi telenjektazi (Louis-Bar sendromu)
* Inkontinensia pigmenti (Bloch-Sulzberger sendromu)
e Rasemoz (salkim) anjioma (Wyburn-Mason sendromu)

Tablo 27-1 fakomatozlarin dzelliklerini tanimlamaktadar.

Korf BR. The phakomatoses Clin.Dermatol.2005;23(1).78-84

Norofibromatozis

Norofibromatozis (NF), veya von Recklinghausen hastalig1 olan olgular her ikisi de noral

yarik mezensiminden koken alan melanosit ve noroglial hiicrelerin olusturdugu karakte-
ristik lezyonlar gosterirler. NF’deki melanositik ve glial lezyonlar siklikla hamartom ola-
rak adlandirilmasma ragmen bu tanimlama, dogumdan sonra yillarca belirgin olmayan
birgok lezyonda ve ayn1 dokudan koken alan diisiik dereceli neoplazmlardan histolojik
olarak ayirt edilemeyen lezyonlarda siiphelidir.

Norofibromatozisin genetik, tan kriteri, morbidite ve tedavisindeki farkliliklari ayirt
edilmis iki formu vardir (NF1 ve NF2). Ikisi de ¢ok yiiksek gecisli (NF 1’de yaklagik %100)
otozomal dominant kalitim gosteren ailesel bozukluklardir. Bununla birlikte vakalarin
biiytiik bir kismi (yaklasik NF1'in yaris1) tahminen sorumlu olan gende yiiksek orandaki
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Tablo 27-1 Fakomatozlar

Hastalik

Tanim

iliskili Gz Durumu

iliskili Durumlar ve Riskler

Gecis

Norofibromatozis (von
Reckling hausen
hastaligr)

Tuberoskleroz (Bourneville
hastalgr)

Von Hippel-Lindau
hastaligi (retinal
anjiomatozis)

Sturge Weber sendromu
(ensefalofasiyal
anjiomatozis)

Ataksi-telenjiektazi (Louis-
Bar sendromu)

Inkontinensiya pigmenti
(Bloch-Sulzberger
sendromu)

Wyburn-Mason sendromu
(rasem0z anjioma)

Siklikla konjenital, periferal sinir
ve noral yarik kdkenli
dokunun yaygin hamartomlari

Cesitli mental defektler, nébet ve
adenoma sebaseum

Genis, kivrimli arteriol ve
venlller tarafindan beslenen
retinal anjioma; multiple
olabilir

Cilt, konjonktiva, episklera
ve/veya Uveal trakt ve
meninkslerin kapiller
hamartomu (nevus flammeus)

ilerleyici serebellar ataksi, okiiler
ve kutandz telenjiektazi,
akciger enfeksiyonlar

Deri, dis, santral sinir sistemi ve
okuler degisiklikler

Retinal ve ortabeyin arteriovenéz
(A-V) malformasyon ve fasiyal
nevus

Goz kapag! ve orbitanin nérofibro-
masi, uveal melanositik nevis,

retinal glial hamartomlar, konjenital
glokom, optik sinir gliomu, sfenoidin

biylk kanat yoklugu ile beraber
pulsatil ekzoftalmus

Go6z kapag! ve derinin anjiofibromlari;

retina ve optik sinirin glial
hamartomlari

Retinal ekstdalar, hemorajiler, retina

dekolmani, glokom

Glokom (6zellikle Ust gbz kapaginin
nevus flammeus ile tutulumuyla)

Konjonktival telenjiektazi, anormal g6z

hareketleri ve nistagmus

Retina dekolmani ve retrolental
membranla sonlanabilen ROP
benzeri vaskulopati

Retinal A-V malformasyon (raseméz

anjioma) lokalizasyonuna gére
gorme kaybi gelisimi

Santral sinir sisteminin,
periferal sinir ve kranial
sinirlerin, gastrointestinal
yolun benzer hamartomlari;
malign dénusim olabilir

Adenoma sebaseum
(anjiofibromlar) serebral
glial hamartomlar

Serebellar kapiller
hemanjiomlar, visseral
organ malformasyonlari

Nobet, hemipleji veya
hemianopi veya mental
retardasyon ile birlikte
diffiz menenjial hemanjiom

Dizarti, kaba sag ve cilt,
immun yetmezlik ve mental
gerilik ve blyime geriligi

“Boya sigramas!” seklinde
hiperpigmente makiila,
mikrosefali, nébetler ve
mental gerilik

Orta beyinde A-V
malformasyon;
intrakraniyal kalsifikasyon

Otozomal dominant
NF1:band 17g11.2
NF2:band 22q12.2

Otozomal dominant
bandlar:
9qg34,16p13.3

Otozomal dominant
3p26-p25

Sporadik

Otozomal resesif,
kromozom
11g22-23

X’e bagh dominant

Sporadik

Harrison’s principles of Internal Medicine isselbacher K, Braunwald E, Wilson JD‘den modifiye edilmistir. 13.ed. New York:

McGraw-Hill; 1994:2207-2210



BOLUM 28

Kraniofasiyal Malformasyonlar

Ceviri: Dr. Ozgiil Altintas

Kraniyosinostozis

Kraniyosinostozis, embroyonik veya erken ¢ocukluk déneminde 1 veya daha fazla krani-
yal stitiirlerin erken kapanmasidir. Kraniyal siitiirler kafatasi boyunca mevcuttur. Supra-
orbital rimden oksiput tabanina dogru cizilen hayali bir cizgi ile kafatas1 kalvaryum ve ka-
fatast tabani olarak ikiye boliiniir (Sekil 28-1).

Kafatasinin kemik biiyiimesi siitiir bolgesinde yerlesmis osteoblastik merkezlerde ger-
ceklesir. Kemik stitlir yoniine dik ve paralel olarak biiytir. Siitiiriin erken kapanmasi di-
key yonde biiyiimeyi engellerken paralel biiylimeye izin verir. Bu durum Virchow'un ya-
sas1 olarak adlandirilir ve klinik olarak gozlenebilinen ve her biri 6zel bir isimle adlandi-
rilan kraniyal kemik deformasyonlarina yol agar (Sekil 28-2). Kraniyosinostozis ile ilgili
onemli terimler agsagida yer almaktadir.

Plagiosefali Plagiosefali terimi tam olarak ‘oblik kafa” anlamindadir. Unilateral koronal sii-
tiir sinostozu sonucu ortaya ¢ikar. Sinostozik tarafta, alin ve supraorbital rim geriye dog-
ru yer degistirmistir (basiktir), interpalpebral fissiir genislemis ve orbita nonsinostozik ta-
rafa gore daha ytiksektedir. Beyin gelisimi ve bunun igin gerekli olan kafatas: kemikleri-
nin genislemesi nedeniyle nonsinostozik tarafta protriizyon ve alinda ¢ikinti, diistik sup-
raorbital rim, interpalpebral aralikta daralma ve siklikla diisiik orbital pozisyon goriiliir
(Sekil 28-3).

Oksi-, turri-, akrosefali Bu terimlerin hepsi ‘kule kafa’ anlamindadir. Bu durum genellik-
le ¢ok sayida stitiiriin, 6rnegin heriki coronal stitiiriin, sagital ve belki de lambdoidallerin-
de kapanmasi sonucu ortaya gikar.

Brakisefali ‘Kisa kafa’; spesifik olarak anterior-posterior aksda biiyiimeye isaret eder.Bra-
kisefali siklikla bilateral koronal siitiiriin kapanmasi sonucudur. Alin genellkikle genis ve
diizdiir.

Skafosefali ‘Kayik kafa’. Skafosefali sagital siitiiriin erken kapanmasi sonucu olusur; bu
nedenle kafatas1 anterior-posterior aksta uzun ve bitemporalde ise dardur.

Dolikosefali ‘Uzun kafa’; kafatasinin sekli skafosefaliye ¢ok benzer.
Kleeblattschdadel “Yonca yaprag: kafa’ Kafatast trilobar seklindedir. Kleeblattschadel tipik

olarak koronal, lambdoidal ve sagital siitiirlerin sinostozu sonucudur.
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Koronal sttur Metopik sutiir

Anterior
fontanel

Sagital sutir

Posterior
fontanel

~ / - : Kalvaryum

B Kafatas! tabani

Etmoid kemik

Sfenoid kemik

Temporal kemik

Sekil 28-1 A, Fetal kafatasinda normal suturler ve fontaneller. B, Yetiskin kranial tabani, stturler ile
beraber (C.H Wooley tarafindan resmedilmistir.)

Hipertelorizm, orbital Medial orbital duvarlarin arasinin mesafenin ¢ok fazla olmasi. Tani
klinik degil radyolojik olarak konur.

Hipertelorizm, okiiler Standart normogramlarla karsilastirildiginda interpupiller mesafe-
nin fazla olmasidir; orbital hipertelorizme benzer.



BOLUM 29

Dogumsal Metabolik
Hastaliklarda Goz Bulgularn

Ceviri: Dr. Bengii Ekinci Koktekir, Dr. Sansal Gedik, Dr. Berker Bakbak

McKusick’in 1985’de yaptig1 “Insanda Mendel Kalitimi” aragtirmasinda, bildirilen 3000 has-
taligin en az %25” inde goziin etkilendigi bildirilmistir ki, bu da gozii genetik hastaliklar-
dan dordiincii en ¢ok etkilenen sistem yapmaktadir. Genetik gecisli g6z hastaliklariyla il-
gili 200’den fazla lokus haritalandirilmistir. Genetik hastaliklarla ilgili diger tartismalar
icin, TKBK Cilt 2’de Oftalmolojinin Esas ve Ilkeleri'ne bakiniz.

Kalitimsal gz bozukluklari; izole ve goz ile sinirli ya da géz anomalilerinin tek ve-
ya ¢oklu organ sistemleriyle iliskili oldugu daha genis hastaliklarla birlikte olabilir. Bu
genetik ¢oklu sistem hastaliklarin bazilar1 metabolik bozukluklara bagli degilken, diger-
leri dogumsal metabolik hastaliklardan kaynaklanir. Sonraki durum, bir ya da daha gok
enzimin fiziksel ya da fonksiyonel olarak kalitimsal eksikligiyle tanimlanmaktadir. Bu
enzim eksikligi birgok sekilde géz anomalisine yol agabilir: anormal metabolik {tirtinle-
rin direkt toksisitesi; anormal veya normal metabolitlerin birikimi; sentetik yollardaki
kusurlar ya da yetersiz enerji tiretimi. Dogumsal metabolik hastaliklar, genellikle otozo-
mal resesif ya da X’e bagl resesif, nadiren otozomal dominant ya da mitokondrial bo-
zukluklar seklinde kalitima ugrarlar. Germline mutasyonlar da (sadece gametlerin ge-
netik bozukluklar) gelisebilir. Dogumsal metabolik hastaliklar igin tasiyic1 olanlarda, -
bir normal gen, bir bozuk gen olan kisilerde beklendigi iizere- enzimin normal miktari-
nin yarisi mevcuttur. Bu durum, genelde yeterli metabolik fonksiyon ancak anormal se-
rum diizeyleriyle sonuglanir. Amniyosentezle elde edilen fetal hiicrelerdeki enzim dii-
zeylerinin 6l¢iilmesi, bu metabolik hastaliklardan bir¢ogunun dogum 6ncesinde saptan-
masina olanak verebilir. Bu hastaliklardan bir¢oguna sebep olan genler bilinmektedir,
bu sayede bazi durumlarda konsepsiyon dncesi ya da dogum 6ncesi test miimkiin ola-
bilmektedir.

Dogumsal metabolik hastaliklardaki goz bozukluklarinin baslangi¢ yas: degisken-
dir, bazi anomaliler dogumda mevcut iken digerleri erken ¢ocukluk ¢aginda ortaya ¢ik-
maktadir. Bu bozuklugu olan ¢ocuk hasta oncelikle bir oftalmologa basvurabilecegi icin
ya da taniy1 onaylamak i¢in bir oftalmologa danisilabilecegi icin, dogru tan1 ve tedavi-
de, bu okiiler belirtilerin bilinmesi kritiktir. Giintimiizde bu bozukluklarin pek ¢cogunun
erken fark edilirse daha etkin olan bir tedavisi vardir. Dogumsal metabolik hastaliklari-
n1 hatirlatan g6z bulgulari olan her hasta igin bir genetik uzmanina danisilmasi saglan-
malidur.
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Dogumsal metabolik hastaliklar, enzim yoklugundan etkilenen islemlere ya da biyo-
kimyasal yollara gore smiflandirilabilir (6zel bozukluklar parantezle belirtilmistir);

e karbonhidrat sentezi (galaktozemi)

e amino asit metabolizmasi (homosisteintiri)

¢ organik asit metabolizmas1 (Metilmalonik asid{iri)

¢ mitokondriyal metabolizma (Kearns-Sayre sendromu)

¢ {ire siklusu (Ornitin transkarbamilaz eksikligi)

¢ peroksizom fonksiyonu (Adenolokodistrofi, Zellweger hastalig1)

e steroid yolagi (Smith-Lemli-Opitz sendromu)

¢ lipid depolanmasi (Tay-Sachs, Gaucher hastalig1)

e transport (Sistinozis)

¢ lizozomal depolama (Mukopolisakkaridozis, sistinozis, néronal seroid-lipofuksi-
nozis)

e metal metabolizmas: (Wilson hastalig1)

Bu bozukluklar, etkilenen okiiler yapiya gore de siniflandirilabilir. Metabolik hastalik-
lar, metabolik yolda olusan iir{iniin birikimi sonucu korneada bulaniklasmaya yol agabi-
lir. Eger bu tirtin korneada tiretiliyorsa, bulutlanma tiim korneada yaygin olarak goriile-
bilir. Eger iirtiniin kandaki diizeyi yiikselmisse, bu durumda sadece periferik kornea etki-
lenmis olabilir. Korneay: etkileyen hastaliklar, mukopolisakkaridozis (MPS; tip I H, I S,
IV, VI ve VII) (Sekil 29-1), sistinozis ve Wilson hastaligini igerir. Sistinozis korneada yay-
gin kristal benzeri madde birikimine ve fotofobiye yol agar. Wilson hastaligi, periferik
kahverengi bir Kayser-Fleischer halkasiyla tanimlanur.

Pek ¢ok miiltisistem hastaliginda, katarakt olusur (6rnegin; Smith-Lemli-Opitz sendro-
mu ve tiim galaktozemilerin bir 6zelligi olarak). Galaktokinaz eksikliginde katarakt, has-
taligin tek belirtisi olabilir. Homosisteiniiri’de lens dislokasyonu goriiliir.

Dort yiiziin tizerinde bilinen kalitimsal hastalik retinay: etkiler. Retinitis pigmentoza
(RP) bunlar arasinda en sik olanlardan biridir. RP, fotoreseptorlerdeki primer (birincil) bir
hatadan kaynaklanabilir ya da jeneralize metabolik hataya bagli olarak pigment epitelin-
deki fotoreseptorlerin hassasiyetinde oldugu gibi sekonder (ikincil) bir olay olarak gorii-
lebilir. Retinal dejenerasyon; peroksizomal bozukluklarda (Zellweger hastaligi, Refsum
hastalig1), lizozomal bozukluklarda (néronal seroid-lipofuskinozis) ve mitokondriyal bo-
zukluklarda (Kearns-Sayre) bulunabilir.

Sekil 29-1 Mukopolisakkaridozis | H (Hurler). (Dr.
Edward L Raab’in izniyle.)




BOLUM 30

Cocukluk Caginda Okiler
Travma

Ceviri: Dr. Nihal Demir Ulus

Cocukluk ¢agindaki okiiler morbiditenin en énemli sebeplerinden biri travmadir. Pediat-
rik g6z cerrahisi nedenleri arasinda sadece sasiigin siklig1 daha fazladir, ve sadece amb-
liyopi daha erken monokiiler gorme kaybindan sorumludur. 11-15 yas arasindaki ¢ocuk-
larda, diger yas gruplarina oranla ciddi goz yaralanmasi oram 6zellikle daha yiiksektir.
Yaralanmuis erkek ¢ocuklarin kizlara orani 3 ya da 4’e 1'dir.

Kiigiik yastaki cocuklarda cogu okiiler travma diger ¢ocuklarla giindelik oyunlar esnasm-
da ortaya cikar. Daha biiytiik yastaki ¢ocuklar ve adolesanlar ise daha ¢ok spor yaparken ya-
ralanmaya egilimlidir. Bu ytizden, prensip olarak ciddi ¢ocukluk ¢ag1 goz yaralanmalarinin
biiyiik cogunlugu uygun erigkin denetimi ve spor i¢in de diizenli olarak koruyucu gozliik
kullanimu ile azaltilabilir. Havai fisekler ve havali tiifekler pediatrik okiiler travmanin daha
az siklikta goriilen nedenleri arasindadir ama bunlar ciddi yaralanmalara sebep olabilirler.

Cok kiiciik ¢cocuklarda okiiler travmanin yonetimi 6zel birka¢ durumun goz 6niinde
bulundurulmasini gerektirir. Birincisi, degerlendirme ve tedavinin zorlugu genelde yeter-
siz uyum ile iyice artar. Yaralanmanin gerginligi ile okul ¢ag1 ¢ocuklar: bile goze yapila-
cak herhangi bir yaklagima ciddi direng gosterebilirler. Cocugun direncini giigle yenmeye
calismak delici yaranin veya kiint darbenin olusturdugu zedelenmenin kotiilesmesi riski-
ni arttirir. Ug yasindan biiyiik bir ¢ocukta giig kullanilan bir yaklasim daha sonraki teda-
vilerde gerekli olan dostga bir iliski kurulmasini asir1 derecede giiglestirir. Topikal aneste-
tik damlatmak ve ¢ocugun sesiz bir ortamda sakinlesmesine firsat vermek kiiciik bir ya-
ralanmasi olmast muhtemel hastalarda muayeneyi kolaylastirir. {lk muayene acil cerrahi
tedavinin gerekli olabilecegini ortaya koyuyorsa daha detayli muayenenin ameliyathane-
de genel anestezi altinda yapilmak {izere ertelenmesi uygun olacaktur.

Goz travmali bir ¢ocugun degerlendirilmesinde ikinci bir nokta ise yaralanmanin ve-
ya bunun tedavisinin ambliyopi nedeni ile gérme kaybina neden olma potansiyelidir. Beg
yasindan kiigiik cocuklarda travmatik katarakt veya ortam opasitesi ile iligkili olan depri-
vasyon ambliyopisinin orijinal fiziksel hasara gore ciddi uzun dénem goérme azligina ne-
den olmas: daha muhtemeldir. Yaralanma ve optimal ortam saydamlig1 ve optigin saglan-
masi arasinda gegecek siirenin, uygun afakik refraktif diizeltme dahil, kisaltilmas: 6nem-
li bir 6ncelik olmalidir. Yaralanma sonrast monokiiler okliizyon da en az diizeyde tutul-
malidir; okliizyon tedavisinden beklenen fayda ok kiiciik bir ¢ocukta binokiiler fonksi-
yonun bozulmasi ve ambliyopinin indiiklenmesi riskine agir basmalidir.

American Academy of Pediatrics, Committee on Sports and Fitness; American Academy of
Ophthalmology, Eye Health and Public Information Task Force. Protective eyewear for young
athletes. Ophthalmology. 2004;111(3):600-603.
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Cocuk istismari

Cocukluk ¢agindaki cogu g6z yaralanmalari kazara olmus ya da diger ¢ocuklar tarafindan
istemeden olusturulmus olsa da, énemli bir kism1 erigkinler tarafindan fiziksel istismar
sonucu ortaya ¢ikar. Cocuk istismari Birlesik Devletler’de yilda tahmini 2 milyon kurba-
nin oldugu, toplumumuzun yayginlasan bir sorunudur. Ebeveynin ya da diger bakicila-
rin istismar edici davranislar: genellikle tasarlanmis bir zuliimden ziyade kizginlhik ya da
gerginlik aninda ortaya gikan gegici kontrol kayb: seklinde olmaktadir. Bir gocuga nasil
bakilacag: ve nasil disiplin kazandirilacag: konusundaki bilgi eksikligi de siklikla katkida
bulunan bir faktordiir. Nispeten nadir olan Miinchausen sendromu’nda ¢ocuk, tibbi bakim
saglayan kisileri yonlendirme ¢abasi ile hastalik belirtileri olusturacak sekilde psikopatik
ebeveyn tarafindan fiziksel olarak zarar gérmektedir.

Cocuk istismar1 oldugu zaman ¢ogunlukla giivenilir bir hikaye almak zordur. Tekrar-
lanan yaralanma olaylarinda veya farkl kisilerden alinan birbiri ile uyumsuz hikayelerde
veya tarif edilen olaylar ile yaralanmanin genisligi (6rnegin diisme sonrasi basin birden
¢ok yerinde ciiriikler) ya da ¢ocugun gelisim diizeyi uyumsuzsa (6rnegin 2 aylik bebegin
yataktan yuvarlanarak diismesi veya 6 aylik bebegin yiiksek bir sandalyeye tirmanmasi)
siiphe uyanmalidur.

Tiim Birlesik Devletler ya da Kanada eyaletlerinde ¢ocuk istismarindan siiphelenen bir
hekimin yasalar geregi olay1 tayin edilmis devlet organlarina bildirmesi gerekmektedir.
Bu zorunluluk yerine getirildikten sonra oftalmologun olayla ilgili tiim incelemeyi uygun
uzmanlara ya da otoritelere birakmasi tavsiye olunur.

Cocuk istismarinda yaklasik %5 hastada basvuru belirtisi gozii igerir ve okiiler belirti-
ler diger belirtilerin incelenmesi esnasinda tespit edilirler. Fiske, yumruk ya da kemer ve-
ya kayis gibi aletler ile olusan kiint travma okiiler adneks ve 6n segmentin kazara olma-
yan yaralanmalarinin genel mekanizmasidir. Eger elde edilen agiklama akla yakin goriin-
miiyorsa periorbital ekimoz, subkonjonktival hemoraji ve hifema yakin zamanda olmus
bir istismar stiphesi uyandirmalidir. Katarakt veya lens dislokasyonu daha uzak bir gec-
miste gergeklesen tekrarlayan yaralanma ya da travmanin belirtisi olabilir. Cocukluk ¢a-
ginda ortaya c¢ikan regmatojen retina dekolmanlarmin biiyiik bir kismi travmatik koken-
lidir; belirgin yaralanma hikayesi olmayan ya da yiiksek miyopi gibi belirgin bir predis-
pozan faktor olmayan bir ¢ocukta boyle bir belirti goriildiigiinde istismardan stiphelenil-
melidir.

Sarsilma Yaralanmasi

Okiiler, intrakraniyal ve bazen de diger yaralanmalarin yegane birlikteligi ciddi bir sekil-
de sarsilma yoluyla istismar edilen infantlarda ortaya ¢ikar. Su anda sarsilmg bebek sendro-
mu olarak bilinen sendromun esas 6zellikleri erken 1970"lerde tanimlandig igin, bu ¢ocuk
istismarmin en 6énemli belirtilerinden biri olarak yaygin bir sekilde taninmustir.

Sarsilma yaralanmalariin kurbanlar1 daima 3 yasindan ve ¢ogunlukla da 12 ayliktan
kiigtiktiir. Glivenilir bir hikaye aliabildigi zaman, kizginlik ya da hayal kiriklig ile stirek-
li aglayan bir bebegi sarsan bir ebeveyn ya da baska bir bakicinin olaya dahil oldugu go-
riiltir. Bununla birlikte siklikla elde edilebilen tek bilgi cocugun mental durumun bozul-
dugu ya da ndbet veya solunum giigliigiiniin gelistigidir; ya da ilgili bakic yataktan diis-
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Bebeklerde ve Cocuklarda Az
Gorme

Ceviri: Dr. Bengii Ekinci Koktekir, Dr. Sansal Gedik, Dr. Berker Bakbak, Dr. Saban Goniil

Bir bebekte 3- 4 aylikken, iyi gorsel dikkat ya da obje fiksasyonu ve takibi gelismemisse,
bir¢ok sebep diisiintilmelidir. Bu sebeplerden ¢ogu bu kitapta katarakt, glokom, retina
hastaliklar1 ve malformasyonlar boliimlerinde anlatilmistir. Bazi okiiler anomalilere, stan-
dart oftalmik muayeneler ile kolayca tan1 konabilir. Ancak, digerleri gizlidir ve saptama-
s1 zordur.

Normal Gorsel Geligim

Gorsel gelisim oldukca karmasik bir olgunlasma siirecidir. Hem gézde hem de santral si-
nir sisteminde yapisal degisimler olur. Laboratuvar ve klinik arastirmalar gostermistir ki,

normal gorme hem genetik kodlama hem de normal bir gorsel ¢evrede yasama sonucu ge-
ligir.

Bebeklerde gorme nitelik bakimindan klinik degerlendirmeyle ya da optokinetik nistag-
mus (OKN) cevaplar1 veya gorsel uyarilmig kortikal potansiyel (VECP; VEP ya da gorsel uya-
rilmig yanit: VER olarak da kisaltilabilir) ve tercihli bakis teknikleri gibi baz1 psikofiziksel
testlerle belirlenebilir. Parlak 1518a g6z kirpma refleksi dogumdan sonra birkag giin iginde
mevcut olmalidir. Pupilla 151k refleksi genellikle gebeligin 31. haftasindan sonra var ol-
makla birlikte, yeni dogandaki miyozis nedeniyle degerlendirilmesi giig olabilir.

Normal bir bebek, 6 haftalikken diger insanlarla goz kontag1 kurabilmeli ve ytiz ifade-
lerine tepki verebilmelidir. 2- 3 aylik bebekler, parlak nesnelere ilgi gosterebilmelidir. Pre-
matiir bebeklerin, prematiiritenin derecesine gore bu noktalara daha ge¢ ulagsmasi bekle-
nebilir.

Konjuge olmayan goz hareketleri, “skew” (¢arpik) deviasyon ve batan giines manzarast
(her iki goziin tonik olarak asag1 deviasyonu) normal bebeklerde goriilebilir ancak, bun-
lar 4. aydan sonra devam etmemelidir. Asil olarak zayif gorsel gelisimin bulgulari iginde
arayicl goz hareketleri, tanidik ytizlere ve nesnelere yanit olmamasi ve nistagmus yer alir.
Parlak 1s18a sabit bakma ve gorsel ilgisi olmayan bir bebekte goézlerin siddetli ovalanma-
st (okiilodijital refleks) zayif gorsel gelisimin diger bulgularidir ve gorsel yoksunluk igin go-
ze ait bir nedene isaret ederler.

Weinacht S, Kind C, Ménting JS, Gottlob 1. Visual development in preterm and full-term infants: a
prospective masked study. Invest Ophthalmol Vis Sci. 1999;40(2):346-353
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Az Goren Behege Yaklasim

Ailedeki gorsel problemleri sorgulamakla baslayan dikkatli bir hikaye alinmas: gerekli-
dir. Hasta erkek ise, X'e bagli gecis ihtimali arastirilmalidir. Eger 6nceki kusak akraba-
lardan birinde olmayan benzer bir durum varsa, otozomal resesif bir hastalik akla geti-
rilebilir.

Gebeligin detaylar1 sorgulanmalidir: 6nemli faktorler arasinda, annede enfeksiyon,
radyasyona maruz kalma, ilaglar ve travma yer alir. Prematiirite, intrauterin gelisme ge-
riligi, fetal stres, bradikardi, mekonyum boyanmas: ve oksijensiz kalma gibi perinatal
problemler 6nemlidir. Klinisyen, ayrica sistemik anomalilerin varligini ve gelisimin kilo-
metre taglarinin gecikmesini sorgulamalidir.

Bebeklerin muayenesinde, gorsel fiksasyon, pupilla 1sik cevaplarinin esitligi ve canlili-
81, gozlerin diizlemi ve hareketleri, nistagmus ya da arayic1 goz hareketlerinin varligina
Ozellikle 6zen gosterilmelidir. Detayli bir fundus muayenesi ve siklopleji ile refraksiyon
muayenesi gereklidir.

Retinal distrofiler, optik sinir hipoplazisi ya da atrofisi, optik sinir kolobomu ve mor-
ning glory disk anomalisi gibi 6n gorme yollarimi etkileyen hastaliklarda pupilla cevabi
yavaglamistir. Paradoksal pupilla cevabi (karanlikta pupillanin konstriksiyon cevabi) sik-
likla retinal distrofilerle birlikte goriiliir, ancak optik noropatilerde de olabilir. Bebeklerde
kortikal gorme bozukluklarinda pupiller yanitlar normaldir.

Konjenital duyusal nistagmus, ritmik, horizontal, tek diizlemde, sarkag¢ hareketi sek-
linde ya da sigrayici nistagmusla karakterizedir. Sigrayici bilesen genelde saga bakista sa-
ga atimly, sola bakista sola atimlidir. Cocuklarda konjenital nistagmus bilateral pregenikii-
lat gorme disfonksiyonunun gostergesi olabilir. Bu durum i¢in “konjenital” kelimesi kulla-
nilmasina ragmen, nistagmus genelde dogumda degil de 2- 3 aylikken baslar. 25. boliim-
de nistagmus detayli olarak tartisilmaktadir.

Bir ya da her iki gozde gorme kayb1 goz diizleminde bozulmaya yol acar. Ezotropik ya
da ekzotropik kayma olusabilir.

Bir bebek az gormeyle geldiginde, 6ncelikle gorsel disfoksiyonun lokalizasyonu belir-
lenmelidir. Bebeklerde gorme kaybina yol acan bozukluklar: siniflandirirken, birincil ola-
rak pregenikiilat gorsel disfonksiyona yol acan bozukluklar ve retrogenikiilat gorsel dis-
fonksiyona (kortikal gorme bozuklugu da denilen) yol aganlar olarak siniflamak yararl
olacaktir. Bu klinik olarak yararl bir paradigma olsa da, baz1 bozukluklarin hem pregeni-
kiilat hem de retrogenikiilat yolu etkiledigi bilinmelidir.

Pregenikiilat Gorme Kayhi

Konjenital duyusal nistagmus, bilateral pregenikiilat gorme kaybinin klinik belitisi olabi-
lir. Tek tarafli pregenikiilat gérme kaybiyla beraber sasilik olusabilir. Etiyoloji (sebep) sik-
likla oftalmik muayenede goriiliir. Belirgin sebepler, 6n segment anomalileri, korneal opa-
siteler (Peters anomalisi, sklerokornea), katarakt ve konjenital glokomu igerir.
Cocuklarda pregenikiilat gorme kaybina yol agan en sik optik sinir anomalisi optik si-
nir hipoplazisidir. Tipik olarak, tek tarafli olgular duyusal sasilikla, iki tarafli olgular nis-
tagmusla ortaya ¢ikmaktadir. iligkili hipopituitarizmi saptamak icin endokrinolojik de-
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