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Strabismus terimi Yunanca strabismos ’’flafl› bakmak, yandan ya da çarp›k bakmak’’ kelime-
sinden kaynaklanmaktad›r. Strabismus gözlerin ayn› hizada olmamas› manas›na gelir ve
buna binoküler görmede anormallikler ya da oküler motilitenin nöromüsküler kontrol bo-
zukluklar› sebep olur. Strabismus tart›flmalar›nda birçok terim kullan›l›r ve bu terimler
do¤ru ve benzer flekilde kullan›lmazlarsa kar›fl›kl›k ve yanl›fl anlafl›lmalara neden olabilir-
ler. 

Ortoforya binoküler koflullar alt›nda oküler uyumun ideal durumudur. Asl›nda, orto-
foryayla nadiren karfl›lafl›l›r; birçok insanda küçük heteroforya (afla¤› bak›n) oldu¤u ka-
n›tlanm›flt›r. Baz› oftalmologlar bu yüzden gözlerin do¤ru yönelimi ve pozisyonunu an-
latmak için ortotropyay› tercih ederler. Bu terimler s›kl›kla strabismus olmayan gözleri ta-
n›mlamak için kullan›l›r. Heteroforya füzyonel mekanizmayla gizli tutulan oküler devias-
yondur (latent strabismus). Heterotropya manifest halde olan deviasyondur ve füzyonel
mekanizmayla kontrol alt›nda tutulamaz (manifest strabismus). 

Deviasyonlu gözü belirlemek, özellikle deviasyona sebep olan ‘‘kusurlu’’ göze dikka-
ti çekmek gerekti¤i zaman önemlidir. Bu kullan›m özellikle henüz konuflamayan çocuk-
larda olan vertikal deviasyonlar, restriktif, paralitik flafl›l›k ya da ambliyopiyle iliflkili olan
durumlarda yard›mc›d›r.

Önekler ve Sonekler 
Oküler deviasyonlar›n tipleri tan›mland›kça detayl› terminoloji geliflegelmifltir. Her iki
gözün görsel eksenlerinin rölatif pozisyonlar›na dayanarak, karfl›lafl›lan birçok strabismik
paterni aç›klamak amac›yla terminolojideki kelimelerin önüne ve sonuna birçok ek tak›la-
rak kullan›l›r. 

Önekler 
Ezo- Göz rotasyon yapar böylece kornea nazale do¤ru deviye olur ve fovea temporale
do¤ru rotasyon yapar. Çünkü görsel eksenler fiksasyon noktas›ndan daha yak›n bir nok-
tada konverjans yapar (birbirine yaklafl›r), bu ayn› zamanda konverjan strabismus olarak bi-
linir.

Ekzo- Göz rotasyon yapar böylece kornea temporale do¤ru deviye olur ve fovea nazale
do¤ru rotasyon yapar. Çünkü görsel eksenler fiksasyon noktas›nda hala diverjans yapar

1
Strabismus Terminolojisi 
Çeviri: Dr. Ça¤atay Ça¤lar
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(birbirinden uzaklafl›r), bu ayn› zamanda diverjan strabismus olarak bilinir.

Hiper- Göz rotasyon yapar böylece kornea yukar› do¤ru deviye olur ve fovea afla¤› do¤-
ru rotasyon yapar. Bu ayn› zamanda vertikal strabismus olarak bilinir.

Hipo- Göz rotasyon yapar böylece kornea afla¤› do¤ru deviye olur ve fovea yukar› do¤ru
rotasyon yapar. Bu ayn› zamanda vertikal strabismus olarak bilinir.

‹nsiklo- Göz rotasyon yapar böylece vertikal meridyenin üst kutbu nazale do¤ru döner
ve vertikal meridyenin alt kutbu temporale do¤ru döner. Bu ayn› zamanda intorsiyonel
strabismus olarak bilinir.

Eksiklo- Göz rotasyon yapar böylece vertikal meridyenin üst kutbu temporale ve vertikal
meridyenin alt kutbu nazale do¤ru döner. Bu ayn› zamanda ekstorsiyonel strabismus olarak
bilinir.

Sonekler 
-forya Latent deviasyon (örn, ezoforya, ekzoforya, sa¤ hiperforya) füzyonel mekanizmay-
la kontrol edilir böylece gözler normal binoküler görme esnas›nda ayn› hizada kal›r. 

-tropya Manifest deviasyon (örn, ezotropya, ekzotropya, sa¤ hipertropya, eksiklotropya)
füzyonel mekanizman›n kontrolünü aflar böylece gözler binoküler koflullarda ayn› hizada
kalamaz. 

Strabismus S›n›fland›rmas›n›n Terimleri
Hiçbir s›n›flama mükemmel de¤ildir ya da bütünü içermez. Göz uyumu ve hareket bo-
zukluklar›n›n s›n›fland›rmas›nda birçok yöntem kullan›l›r. Bu s›n›fland›rmalarda afla¤›-
.daki terimler kullan›l›r. 

Füzyonel Durumlar
Forya Füzyonel kontrolün daima mevcut oldu¤u gizli deviasyondur. 

‹ntermittan tropya Füzyonel kontrolün zaman zaman mevcut oldu¤u deviasyondur. 

Tropya Füzyonel kontrolün olmad›¤› manifest deviasyondur. 

Bak›fl Pozisyonu ya da Fiksasyon Yapan Göze Göre Deviasyonun De¤iflimi
Komitan (konkomitan) Deviasyonun büyüklü¤ü, bak›fl yönüyle ya da fiksasyon için kulla-
n›lan göze göre birkaç dioptriden daha fazla de¤iflmez.

‹nkomitan (nonkomitan) Deviasyonun boyutu bak›fl yönüyle ya da fiksasyon için kullan›-
lan göze göre de¤iflir. En s›k görülen inkomitan strabismus paralitik ya da restriktiftir. 
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Gözd›fl› Kaslar›n Origosu, Seyri, ‹nsersiyosu, ‹nnervasyonu ve
Çal›flmas›
Yedi adet gözd›fl› kas vard›r: 4 rektus kas›, 2 oblik kas ve 1 levator palpebra süperior kas›.
VI. kraniyal sinir (KS) (abdusens) d›fl rektus kas›n› innerve eder; IV. KS (troklear) üst oblik
kas›; ve III. KS (okülomotor), levator palpebra, üst rektus, iç rektus, alt rektus ve alt oblik
kas› innerve eder. III. KS’in üst ve alt dal› vard›r: üst dal levator palpebra ve üst rektus
kas›n› innerve eder; alt dal medial rektus, alt rektus ve alt oblik kas› innerve eder. Pupilla
sfinkterine ve siliyer kaslara giden parasempatik sinirler alt dal›n alt oblik kasa giden
dalc›¤› ile birlikte seyreder. TKBK Cilt 3, Nöro-Oftalmoloji’de, oküler motor sinirler daha
ayr›nt›l› olarak ele al›nm›flt›r ve Cilt 2, Oftalmolojinin Esas ve ‹lkeleri’nde, bu bölümde bahsi
geçen anatomik yap›lar ayr›nt›l› olarak resmedilmifltir.

Göz dümdüz karfl›ya bakarken ve bafl dik durumdayken göz primer pozisyondad›r. Bir
kas›n primer ifllevi göz primer pozisyondayken kas kas›ld›¤›nda göz küresinin pozisyonu
üzerinde oluflturdu¤u en belirgin etkidir. Bir kas›n ikincil ve üçüncül ifllevleri gözün
primer pozisyondaki pozisyonuna olan ilave etkilerdir (Bölüm 3 ve Tablo 3-1’ye bak›n›z).
Göz küresi primer pozisyondan her yöne yaklafl›k 50º hareket ettirilebilir. Ancak normal
bak›fl s›ras›nda bafl hareketi ortaya ç›kana kadar göz primer pozisyondan yaklafl›k 15-20º
hareket eder.

Horizontal Rektus Kaslar›
Horizontal rektus kaslar› iç ve d›fl rektus kaslar›d›r. Her ikisi de Zinn halkas›ndan köken
al›r. ‹ç rektus kas› iç orbita duvar› boyunca uzan›r. ‹ç rektus kas›n›n iç orbita duvar›na
yak›n olmas› etmoid sinüs cerrahisi s›ras›nda iç rektus kas›n›n hasar görebilece¤i
anlam›na gelir. D›fl rektus kas› d›fl orbita duvar› boyunca seyreder. Primer pozisyonda iç
rektus kas› addüktör, d›fl rektus kas› ise abdüktördür. ‹ç rektus kas›, yan›ndan bir oblik
kas›n tanjansiyel olarak geçmedi¤i tek rektus kas›d›r. Bu iç rektus kas cerrahisini daha az
komplike hale getirir, fakat ayn› zamanda cerrah oryantasyonunu kaybetti¤inde bir
referans noktas›n›n bulunmad›¤› veya kas kaybedildi¤inde ba¤lant› noktas›n›n olmad›¤›
anlam›na gelir.

2
Gözd›fl› Kaslar›n ve Fasiyalar›n
Anatomisi
Çeviri: Dr. Züleyha Yaln›z Akkaya
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Vertikal Rektus Kaslar›
Vertikal rektus kaslar› üst ve alt rektus kaslar›d›r. Üst rektus kas› Zinn halkas›ndan köken
al›r ve primer pozisyonda gözün görme ekseni ile 23º’lik aç› oluflturacak flekilde öne,
yukar› ve laterale do¤ru göz küresinin üzerinden seyreder. (fiekil 2-1; Bölüm 3, fiekil 3-4).
Primer pozisyonda bu kas›n birincil ifllevi elevasyon, ikincil ifllevi intorsiyon
(insiklodüksiyon) ve üçüncül fonksiyonu ise addüksiyondur.

Alt rektus kas› da Zinn halks›ndan köken al›r ve primer pozisyonda gözün görme
ekseni ile 23º’lik aç› yapacak flekilde orbita alt duvar› boyunca öne, afla¤›ya ve laterale
do¤ru uzan›r (Bölüm 3, fiekil 3-5). Primer pozisyonda alt rektus kas›n›n birincil ifllevi
depresyon, ikincil ifllevi ekstorsiyon (eksiklodüksiyon) ve üçüncül ifllevi addüksiyondur.

Oblik Kaslar
Üst oblik kas Zinn halkas›n›n üst k›sm›ndan orbita apeksinden köken al›r ve orbitan›n üst
medial duvar› boyunca öne ve yukar› do¤ru uzan›r. Üst nazal orbitada frontal kemi¤e
yap›fl›k k›k›rdak semer olan trokleadan geçmeden önce kas tendona dönüflür. Troklea
bursaya benzeyen bir bölme ile tendonu saran gevflek fibrovasküler tabakadan ayr›l›r.
Tendon lifleri troklean›n içinde hareket ederken merkezdeki lifler kenardakilere göre
daha uza¤a giderek teleskopik hareket gösterir (fiekil 2-2). Troklean›n görevi primer
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fiekil 2-1 Primer pozisyonda sa¤ gözün göz d›fl› kaslar›, üstten bak›fl. (Yanoff M, Duker J. Ophthalmology.
2. bask›. Londra: Mosby; 2004:549 izniyle de¤ifltirilmifltir.)

Üst oblik ‹ç rektus Görme
ekseni

Kas
düzlemi

Alt oblik

Alt rektus

Üst rektus

D›fl rektus



Temel ‹lkeler ve Terimler

Fick’in eksenleri, Dönme merkezi ve Listing’in Düzlemi
Bir göz etraf›ndaki kuramsal dönme merkezi özel terminoloji ile tan›mlan›r. ‹ki yard›mc›
kavram Fick’in eksenleri ve Listing’in düzlemidir (fiekil 3-1). Fick’in eksenleri x, y ve z ola-
rak adland›r›l›r. X ekseni ekvatorda gözün merkezinden enlemesine geçen eksendir; gö-
zün dikey dönüflleri bu eksende meydana gelir. Y ekseni pupilla içinden geçen eksendir;
istemsiz torsiyonel dönüfller bu eksende meydana gelir. Z ekseni dikey eksendir; yatay
dönüfller bu eksende meydana gelir. Listing’in ekvator düzlemi x ve z eksenlerini içeren
dönme merkezini kapsar. Y ekseni Listing’in düzlemine diktir.

Bak›fl Konumlar›
• Birincil konum, gözlerin dosdo¤ru bak›fltaki konumudur.
• ‹kincil konumlar, gözlerin düz yukar›, düz afla¤›, sa¤ bak›fl, sol bak›fl konumlar›d›r.

3
Motor Fizyoloji
Çeviri: Dr. Duygu Topaktafl
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Listing düzlemi

fiekil 3-1 Fick’in eksenleri, dönme merkezi, Listing’in düzlemi. (Yanoff M, Duker J, ed. izniyle uyarlanm›flt›r.
Ophthalmology. 2nd ed. London: Mosby; 2004:557.)



• Üçüncül konumlar 4 oblik bak›fl konumlar›d›r: yukar› ve sa¤a, yukar› ve sola, afla-
¤› ve sa¤a, afla¤› ve sola.

• Kardinal konumlar yukar› ve sa¤a, yukar› ve sola, sa¤a, sola, afla¤› ve sa¤a, afla¤›
ve sola (fiekil 3-2).

Bak›fl konumlar›n›n ek tart›flmas› için Bölüm 6’ya bak›n›z.

Göz D›fl› Kas Hareketi
Dört rektus kas›n›n, geleneksel olarak sabit düz fleritler gibi orbita apeksinden kas inser-
siyonlar›na do¤rudan uzand›¤› düflünülür. Eskiden beri oblik kaslar›n temel olarak göz
küresine oblik tutundu¤u düflünülür. Aktif makara hipotezine destek veren süregelen bu-
lufllar ›fl›¤›nda (Bkz. Bölüm 2) göz d›fl› kaslar›n›n ve hareketlerinin baz› eski kavramlar› ve
tan›mlar› halen yeniden gözden geçirilmektedir. Buna ra¤men ilerleyen bölümlerde, yeni
bafllayanlara bu konuda temel kavray›fl› oluflturmak ve gereken kelime da¤arc›¤›n› edin-
mesine yard›m etmek için geleneksel kavramlar› ve terminolojiyi kullanaca¤›z.

Temas kavsi
‹nsersiyon, etkili veya fizyolojik nokta, kas›n göz küresine ilk temas etti¤i te¤etsel nokta-
d›r. Göz kas›n›n hareketi, bu te¤etsel noktada gözü döndürmek için hareket eden bir kuv-
vet vektörü olarak addedilebilir. Fiilen göz küresiyle temas halindeki kas›n uzunlu¤u te-
mas kavisini oluflturur. Orbita anatomisinin düz-çizgi 2-boyutlu modellerine dayanan kas
düzlemi ve temas kavisinin geleneksel kavramlar›, yak›nlarda keflfedilmifl etkin kas ma-
karalar› ve onlar›n kas yolunun do¤rusall›¤›na etkilerini hesaba katmaz. 

Birincil, ikincil ve üçüncül hareketler
Birincil konumdaki gözde yatay rektus kaslar›, z-ekseni etraf›nda (dikey eksen) tümüy-
le yatay hareket ettiricidirler ve birincil hareketlerine sahiptirler. Dikey rektus kaslar›
birincil hareketinde en çok dikey oldu¤u çekme yönüne sahiptir, fakat orijinden inser-
siyona çekme aç›s› görme eksenine 23° e¤imlidir ki, ayr›ca kornea meridyenlerindeki
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RLR

RIR
LSO

Sağ bakış Sola bakış

LIR
RSO

RSR
LIO RIO

LSR

LMR
LLR
RMR

fiekil 3-2 Kardinal konumlar ve boyunduruk (yöndefl) çifti kaslar. SaÜR, sa¤ üst rektus; SoAO, sol alt
oblik; SoÜR, sol üst rektus; SaAO, sa¤ alt oblik; SaDR, sa¤ d›fl rektus; So‹R, sol iç rektus; SoDR, sol
d›fl rektus; Sa‹R, sa¤ iç rektus; SaAR, sa¤ alt rektus; SoÜO, sol üst oblik; SoAR, sol alt rektus; SaÜO,
sa¤ üst oblik.



Normal Binoküler Görmenin Fizyolojisi
Herhangi bir flekilde eksternal olarak ›fl›k ile veya internal olarak mekanik bas›nç veya
elektriksel ifllemlerle bir retina alan› uyar›l›rsa sonuç duyu mutlaka ›fl›kt›r ve ›fl›k sübjek-
tif olarak uzayda belirli bir görsel yönden geliyor gibi lokalize edilir. Retina elemanlar›n›n
bu yönlendirmesi, retina ve beyinin intrensek fizyolojik bir özelli¤idir. Böylece herhangi
bir retinal alan›n uyar›lmas›, fovean›n görsel yönüne göre subjektif bir görsel yönden ge-
len görsel duyu ile sonuçlan›r. Fiksasyon noktas› ve foveay› birlefltiren hayali hatta görme
aks› denilmektedir ve normalde santral fiksasyon varl›¤›nda subjektif olarak düzdür.
TKBK Cilt 12, Retina ve Vitreus’ta retinan›n anatomisi ve fizyolojisi ayr›nt›l› olarak anlat›l-
makta ve tart›fl›lmaktad›r. 

Retinal Korespondans
E¤er iki gözde retinal alanlar ortak bir sübjektif görsel yönü paylafl›yorsa – yani e¤er bun-
lar›n eflzamanl› olarak uyar›lmas› uyaran hedefin veya hedeflerin uzayda ayn› yönden ge-
liyor gibi sübjektif bir duyu ile sonuçlan›yorsa, bu retinal alanlar veya noktalar korespon-
dan olarak kabul edilir. E¤er iki gözdeki retina alanlar›n›n eflzamanl› uyar›lmas› bir hedef
için iki ayr› görsel yön duyusu ile sonuçlan›yorsa, veya diplopi oluyorsa, bu retinal alan-
lar veya noktalar korespondan olmayan veya farkl› olarak kabul edilir. E¤er iki gözdeki ko-
respondan retina alanlar› her bir gözde fovea ile benzer iliflki gösteriyorsa (örn, her iki ko-
respondan alan fovean›n sa¤›nda veya solunda ve yukar›s›nda veya afla¤›s›nda eflit mesa-
fede yerleflir) normal retinal korespondans (NRK) vard›r. Korespondan retina alan› ve ilgili
fovealar› aras›nda iki gözde farkl› iliflki varl›¤› anormal retinal korespondans› (ARK) iflaret
eder. (ARK, bu bölümde daha ileride uzunca tart›fl›lacakt›r). ‹ster normal ister anormal ol-
sun, korespondans binoküler tek görme için gereklidir. 

E¤er iki gözde NRK varsa ve her fovea ayn› noktaya fikse oluyorsa, bu nokta tek ola-
rak görülür. Bu fiksasyon noktas›n›n her iki taraf›ndaki noktalarda Vieth-Müller çemberi
denilen horizontal hat üzerinde oldukça benzer flekilde korespondan retinal alanlara denk
gelir ve tek olarak görülürler. Bu çember, her gözün optik merkezinden ve fiksasyon nok-
tas›ndan geçer. Deneysel olarak Vieth-Müller çemberini geniflletmek için çal›fl›l›rsa tek
olarak görülen tüm noktalar›n lokusu çembere de¤il, ampirik horopter olarak adland›r›lan
e¤imli bir yüzeye düfler (fiekil 4-1). Horopter sadece 2 boyutta mevcut olmay›p, asl›nda 3-
boyutlu bir aland›r. Her fiksasyon noktas› belirli bir horopteri belirler. Tan›mlamak gere-

4
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kirse, horopter e¤risi üzerinde yer alan tüm noktalar korespondan retinal elemanlar› uya-
r›r ve tek olarak görülür. Horopter üzerinde yer almayan tüm noktalar tamamen farkl› re-
tinal elemanlarca alg›lan›rlar ve böylece çift görme oluflturmalar› beklenir. Ancak fizyolo-
jik olarak horopter e¤risini çevreleyen k›s›tl› bir alanda çift görme oluflmaz çünkü görme
sistemi iki farkl› retinal görüntüyü birlefltirerek stereopsisi olan binoküler tek görme ile
sonuçlan›r. Üç boyutlu nesneler taraf›ndan oluflturulan birbirinden az farkl› görüntüler
stereoskopik alg›lamay› uyar›rlar. 

fiekil 4-1’de matematiksel olarak farkl› retinal alanlara düflen ancak fizyolojik olarak tek
olarak alg›lanan bu alandaki cisimler gösterilmifltir. Bu alana Panum’un binoküler tek görme ala-
n› denilmektedir. Panum alan› d›fl›nda kalan cisimler birbirinden çok farkl› retinal alanlara
düflerler ve iki farkl› görsel yönden geliyormufl gibi alg›lan›rlar, fizyolojik diplopi oluflur. 

Üç boyutlu bir cisim ampirik horopterin k›smen önünde ve k›smen arkas›ndad›r ve
böylelikle az farkl› retinal noktalar› uyararak stereoskopik olarak görülür. Üç boyutlu bir
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fiekil 4-1 Ampirik horopter. F, Fiksasyon noktas›; FL ve FR, s›ras› ile sol ve sa¤ fovealar. Nokta 2,
Panum alan› içine düflmekte ve stereoskopik olarak tek olarak görülmektedir. Nokta 3, Panum alan›
d›fl›na düflmekte ve bu nedenle çift görülmektedir.

Çift imaj oluflur-Diplopi fiksasyondan
daha uzak

Stereopsis
bölgesi

Fiksasyon noktas›

Ampirik horopter

Panum alan›

Vieth Müller 
çemberi

2L FL 3L

2

F

3

3R2RFR

Çift imaj oluflur-Diplopi fiksasyondan
daha yak›n



Ambliyopi, arka görme yollar› ya da gözün yap›sal anomalilerine do¤rudan ba¤l› olma-
yan tek tarafl› ya da daha az s›kl›kla her iki gözde düzeltilmifl en iyi görme keskinli¤inde
azalmad›r. Ambliyopi yaflam›n erken döneminde afla¤›da belirtilen anormal görme dene-
yimi sonucu geliflir.

• flafl›l›k
• anizometropi ya da iki gözde yüksek refraktif hatalar (izometropi)
• uyar› deprivasyonu

Ambliyopi, kuzey Amerika popülasyonunda %2-%4 prevelans ile çocukluk dönemin-
de bafllayan di¤er kombine nedenlerden daha çok tek tarafl› görme azl›¤›ndan sorumlu-
dur. Bu gerçek özellikle üzücüdür, çünkü temelde birçok ambliyopik görme kayb› önle-
nebilir ya da zaman›nda tespit edilir ve tedavi edilirse geri dönüflümlüdür. Ambliyopili
ya da ambliyopi riski tafl›yan çocuklar erken yaflta tespit edildi¤inde baflar›l› tedavinin
prognozu iyidir. Erken yaflta ambliyopi ve di¤er görme problemlerinin tespit edilmesin-
de tarama önemli bir rol oynar ve tarama ya aile hekimi muayenesinde yap›labilir ve bu
hastalar› tedavilerine yard›mc› olmak için yönlendirebilir ya da toplumda tarama prog-
ramlar› ile yap›labilir. Tekrarlayan taramalar görme problemlerinin geliflimini kontrol et-
mede ve yanl›fl pozitif sonuçlar› tespit etmede faydal›d›r. Tarama için en uygun yafl ve
metod hakk›nda görüfl birli¤i sa¤lanamam›flt›r.

Ambliyopi primer olarak santral görme defektidir: periferal görme alan› genelde nor-
maldir. Hayvanlar üzerinde yap›lan deneysel çal›flmalar, bebek ve küçük çocuklardaki
klinik çal›flmalar ambliyopi gelifliminde duyarl›l›k için tehlikeli dönemlerin kavram›n›
desteklemektedir. Bu periyoda uyan kritik dönemler, uyaran deprivasyonu, flafl›l›k, ya da
önemli refraktif hatalar›n neden oldu¤u anormal al›nan bilgiye duyarl› olan, çocu¤un ge-
liflen görme sistemidir. Genelde uyaran deprivasyon ambliyopisi için tehlikeli dönem
oküler hareket bozuklu¤u ya da anizometropiden daha önce meydana gelir. Bundan bafl-
ka, kritik dönem s›ras›nda geliflen ambliyopi için gerekli süre, uyaran deprivasyonunda
flafl›l›k ya da anizometropiden daha k›sad›r.

Ambliyopinin alt›nda yatan nöröfizyolojik mekanizmalar aç›k olmamas›na ra¤men,
hayvanlarda görme deneyiminin deneysel modifikasyonu ve ambliyopili insanlarda labo-
ratuvar testlerinden baz› bilgiler sa¤lam›flt›r. Hayvan modellerinde ortaya ç›kart›lan gör-
me sistemi nöron fonksiyonununda çeflitli bozukluklar, erken görme gelifliminin anormal-
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lik ile sonuçlanabilece¤ini göstermifltir. Primer görme korteksinin hücreleri bir ya da her
iki gözün stimülasyonuna cevap yeteneklerini tamamen kaybedebilirler ve cevap veren
hücreler önemli fonksiyonel eksiklikler gösterebilirler. Ayr›ca lateral genikülat cisim de
nörönlarda anormalliklerde meydana gelir. Retina düzeyindeki tutulumu içeren kan›t ne-
ticesiz kalm›flt›r; flayet varsa, tüm görme defektinde katk›s› çok azd›r.

Artm›fl uzaysal birikim ve lateral inhibisyon gibi hem hayvan hem de insanlardan bir-
çok bulgular farkl› büyüklükte spotlar kullan›larak tespit edilen eflikler ölçüldü¤ünde
ambliyopik görme sisteminde nöronlar›n alg›sal görme alanlar›n›n anormal olarak genifl
oldu¤unu ortaya koymaktad›r. Bu bozukluk kalabal›k (crowding) fenomeni olarak adland›-
r›labilir (ayn› zamanda flekil etkileflimi olarak bilinir) bundan dolay› ayn› büyüklükte ve-
rilen Snellen harfleri ya da eflde¤er semboller flayet bir s›ra ya da harf alan› gibi yak›n ve
ayn› formda iseler tan›mak daha zor olacakt›r.

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.

S›n›flama
Ambliyopi geleneksel olarak, oluflumundan sorumlu majör hastal›klara dayan›larak alt
gruplara ayr›lm›flt›r.

fiafl›l›k Ambliyopisi
Ambliyopinin en s›k formu olan flafl›l›k ambliyopisi flafl›l›¤› olan çocu¤un devaml› kayan gö-
zünde geliflir. Sürekli, alterne olmayan heterotropyalar (tipik olarak ezodeviasyonlar) ço-
¤unlukla önemli ambliyopiye neden olur. fiafl›l›k ambliyopisinin iki gözden gelen birlefle-
meyen inputlar› tafl›yan nöronlar aras›nda rakip ya da inhibitor etkileflim sonucu geliflti¤i,
bu da fikse eden göz taraf›ndan kortikal görme merkezinin hakimiyetine ve fikse olmayan
gözdeki inputun kronik olarak azalm›fl yan›t›na yol açar. Kural olarak ambliyopinin kendi-
si diplopiyi önlemez. Uzun süreli kaymalar› olan yetiflkin insanlarda ambliyopiden dolay›
oldukça düflük görme keskinli¤ine ra¤men flafl›l›k cerrahisinden sonra çift görme geliflebilir.

fiafl›l›¤a ba¤l› ambliyopisinin tipik birçok özelli¤i ambliyopinin di¤er formlar›nda s›k
de¤ildir. fiafl›l›¤a ba¤l› ambliyopide, düzgün aral›kl› çubuklardan oluflmufl desenleri far-
ketme yetene¤i olan ›zgara görme, s›kl›kla Snellen görme keskinli¤inden önemli derecede
azalm›flt›r. Görünüflte etkilenen göz, flekilleri bükülmüfl ya da deforme flekilde görür, bu
da harf tan›nmas›n›n daha basit olan ›zgara paterninden daha fazla olmas›n› aç›klar. Tel-
ler tercihli bak›fl kart› (preferential looking, bebek ve çocuklarda görme keskinli¤i tahmi-
ninde kullan›lan metod) testleri gibi ›zgara tespitine dayanan test sonuçlar›nda bu tutar-
s›zl›k düflünülmelidir. (fiekil 5-1).

Görme keskinli¤i nötral dansite filtresi kullan›larak kontrol edilirse ambliyopik gözde
görme keskinli¤i normal göze göre daha az fliddetle azalma e¤ilimindedir. Bu fenomen
nötral dansite filtresi etkisi olarak adland›r›l›r.
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Hikaye ve fiikayet Özellikleri 
Hasta bir çocuk oldu¤u zaman, anne sa¤l›¤›, do¤um zaman›ndaki gestasyonel yafl›, do-
¤um a¤›rl›¤› ve yenido¤an geçmifli ile yak›ndan ilgilenerek annenin gebelikle ilgili bilgi-
lerini elde etmek özellikle önem kazanmaktad›r. Hekim ayr›ca çocu¤un geliflimsel basa-
maklar›n› sorgulamal›d›r.

Kayman›n veya semptomun bafllad›¤› yafl dönemine ait belgeler istenebilir. Bu amaç-
la eski foto¤raflar yard›mc› olabilir. Buna ek olarak hekim, kayma veya semptom hakk›n-
da afla¤›daki sorulara cevap aramal›d›r:

• Bafllang›c› travma veya hastal›k ile ayn› zamana m› rastlad›?
• Kayma devaml› m›, intermitan m›?
• Uza¤a bak›flta m›, yak›na bak›flta m›, her ikisinde de mi ortaya ç›k›yor?
• Tek tarafl› m›, alternan m›?
• Hasta sadece dikkatsiz veya yorgun oldu¤u zamanlarda m› ortaya ç›k›yor?
• Çocuk bir gözünü kapat›r m›?
• Kayma çift görme ile iliflkili mi?

Ambliyopi tedavisi, gözlük düzeltmesi, miyotik kullan›m›, ortoptik tedavi, göz kas›
cerrahisi gibi daha önceden uygulanm›fl tedaviler gözden geçirilmelidir. Hekim hikayeyi
al›rken, bir taraftan da sürekli gözlem yapmal›, hastan›n bafl pozisyonu, kafa hareketleri,
dikkat ve motor kontrol gibi davran›fllar›n› de¤erlendirmelidir.

Geçmiflte ve flu anda kulland›¤› ilaçlar ile birlikte ilaç duyarl›l›klar› ve allerjik yan›tla-
r› kay›t alt›na al›nmal›d›r. Tiroid veya nörolojik problemlerle ilgili hastal›k hikayeleri üze-
rinde ayr›nt›l› de¤erlendirme yap›lmal›d›r. Geçirilmifl cerrahilerde kullan›lan anestezik
madde ve bununla ilgili herhangi bir problem varl›¤›, flafl›l›k veya di¤er göz hastal›klar›
yönünden ayr›nt›l› aile hikayesinin edinilmesi de ayr›ca önemlidir. 

Görme Keskinli¤inin De¤erlendirilmesi

Uzak Görme Keskinli¤i
Uzakta görme keskinli¤ini tespit etmek için birkaç test mevcuttur. Görme keskinli¤ini ölçme-
de kullan›lacak sistem uygulanaca¤› mesafeye göre, uygun olarak kalibre edilmelidir. Tablo
6-1’de çeflitli testler için farkl› yafl gruplar›nda beklenen görme keskinli¤i listelenmifltir.

6
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Geleneksel olarak, görme keskinli¤i önce sa¤ sonra sol gözde ölçülür. Sol göz önüne
plaster ya da kapama uygulanarak sa¤ gözde görme keskinli¤i kontrol edilir, ard›ndan
tam tersi yap›l›r. Yap›flkan bir plaster en etkili kapamad›r. Harflerin ço¤unun do¤ru oku-
nabildi¤i en küçük harf s›ras› kaydedilir; e¤er o s›radan birkaç tane flekili okuyamazsa not
edilir. Hasta e¤er düzeltici merceklere sahip de¤ilse, en iyi görme keskinli¤i potansiyelini
hesap etmek için bir pinhol (i¤ne deli¤i) kullan›labilir.

Düflük görme keskinli¤ine sahip hastalar 20/400 s›ras›n› görene kadar eflele do¤ru yü-
rüme ihtiyac› duyabilirler. Baz› vakalarda, görme keskinli¤i metre mesafenin (pay) harfin
boyutuna (payda) oran› olarak kay›t edilir; örne¤in, e¤er hasta büyük E harfini 5 metre-
den okuyabilirse, görme keskinli¤i 5/400 olarak kay›t edilecektir. Büyük flekillerin seçene-
¤i s›n›rl› oldu¤u için, ölçümleri do¤rulamak amac› ile eflele biraz daha yaklafl›p harfi de-
¤ifltirmek uygun olacakt›r.

Çocuklarda görme keskinli¤ini de¤erlendirmek genellikle zordur ve klinisyen çeflitli
ölçümlerle de¤erlendirme yoluna gitmelidir. Konuflamayan veya konuflma öncesi dönem-
deki çocuklarda görme keskinli¤i MSS metodu ile de¤erlendirilebilir. M, hekimin ›fl›k kay-
na¤›na tek aç›k gözü ile bakan (di¤er göz kapal›) hastan›n korneas›ndaki ›fl›k yans›mas›-
na karfl›l›k gelir. Normalde korneadaki ›fl›k yans›mas›, kornea merkezinin (M) yak›n›nda-
d›r ve her iki gözde simetrik olarak yerleflmifl olmal›d›r. E¤er fiksasyon hedefine bak›flta
›fl›k yans›mas› merkezde de¤il ise fiksasyon eksantrik olarak isimlendirilir. S, hekimin ›fl›k
kayna¤›n›n yavafl hareketlerini sürekli takip etmesine karfl›l›k gelir. S de¤erlendirilmesi
ayr›ca tek göz kapal› durumda iken de yap›l›r. ‹kinci S, flafl›l›¤› olan hastada di¤er göz aç›k
iken önce bir göz ile daha sonra di¤er göz ile bak›fl›n sabit kalmas›na karfl›l›k gelir. Fiksas-
yonun devaml›l›¤› her iki göz aç›k durumda iken de¤erlendirilir. Aç›k durumdaki bir
gözle ya da di¤er gözle fiksasyonun devaml›l›¤›n›n sa¤lanamamas› iki göz aras›nda gör-
me keskinli¤inin farkl› oldu¤unun olas› bir kan›tt›r. Bu nedenle bir gözde güçlü fiksayon
tercihi olan konuflamayan veya konuflma öncesi dönemdeki hastalarda di¤er gözde amb-
liyopi olmas›ndan flüphelenilmelidir. Fiksasyon teflebbüsü s›ras›nda eksantrik fiksasyona
ve nistagmoid hareketlere sahip olmayan bir göz; merkezi, sürekli ve sabit (M, S, S) fleklin-
de belirlenmifl olacakt›r.

Ortoforik bir çocukta, indüklemifl tropya testi kullan›lmazsa, hastan›n hangi gözü ile fik-
sasyonu devam ettirdi¤ini söylemek imkans›zd›r. Bu test 10-15 prizma dioptrisi (Δ) verti-
kal prizman›n bir gözün önüne vertikal kaymay› uyarmas› maksad› ile yerlefltirilirerek
uygulan›r. Ezotropyay› uyarmas› için prizmay› taban› içeride tutmak alternatif bir yön-
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Tablo 6-1 Çocuklarda Kullan›lan Çeflitli Testlerde Normal Görme Keskinli¤i

Yafl (Y›l) Görme Keskinli¤i Testi Normal

0-2 Görsel uyar›lm›fl potansiyaller (VEP) 20/30 (1 yafl)
0-2 Tercihli görme 20/30 (2 yafl)
0-2 Fiksasyon davran›fl› MSS(metne bak›n›z)
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



Ezotropya (‹çe flafl›l›k), görme eksenlerinin konverjan bir flekilde paralelli¤inin bozulmas›-
d›r, latent ya da manifest olabilir. ‹çe flafl›l›klar, flafl›l›¤›n en s›k görülen tipidir, pediatrik
popülasyonda oküler kaymalar›n %50’den fazlas›n› oluflturmaktad›r. ‹çe flafl›l›¤›n en s›k
görülen üç flekli, füzyonel kapasitedeki de¤iflkenli¤e göre gruplan›r:

• Ezoforya, füzyonel mekanizmalarla kontrol edilen latent içe flafl›l›kt›r böylece göz-
ler, normal binoküler bak›fl durumlar›nda paralelli¤ini korur. 

• ‹ntermitan ezotropya, füzyonel mekanizmalarla aral›kl› olarak kontrol edilen içe fla-
fl›l›kt›r fakat yorgunluk, hastal›k, stres ya da normal füzyonel yeteneklerin idame-
sine müdahale eden testler (bir gözü kapama gibi) gibi baz› durumlarda bariz hale
gelir. 

• Ezotropya, füzyonel mekanizmalarla kontrol edilmeyen içe flafl›l›kt›r, böylece kay-
ma devaml› manifest haldedir. 

‹çe flafl›l›klar, sinirsel uyar› ile ilgili, anatomik, mekanik, refraktif ve akomodatif sebep-
lerden kaynaklanabilir. Tablo 7-1 içe flafl›l›klar›n bafll›ca tiplerini s›ralamaktad›r.

Psödoezotropya 
Psödoezotropya, görsel eksenlerin gerçekte paralel oldu¤u durumda yalanc› ezotropya
görüntüsü olmas› ile karakterizedir. Bu görünüm, bas›k, genifl bir burun kökünden, belir-
gin epikantal katlant›lardan ya da dar interpupiller mesafeden kaynaklanabilir. Gözlem-
ci, nazalde beklenenden daha az sklera görür, bu da özellikle çocuk bir tarafa bakt›¤› za-
man gözün buruna do¤ru kayd›¤› izlenimini uyand›r›r. Gerçek bir kayma olmad›¤› için,
hem kornea ›fl›k refleksi testi hem de kapama testi sonuçlar› normaldir. Her çocukta oldu-
¤u gibi psödoezotropyal› çocuklarda da gerçek ezotropya geliflebilir bu nedenle aileler ve
pediatristler, görünen kayman›n düzelmemesi halinde tekrar de¤erlendirmenin gerekti¤i
konusunda uyar›lmal›d›r. 

‹nfantil (Konjenital) Ezotropya
Klasik infantil ezotropya tan›s› alan çok az çocuk, gerçekte ezotropya ile do¤mufltur. Ebe-
veynlerin, s›kl›kla kayman›n do¤umda gerçekleflti¤ini tarif etmesine ra¤men, ço¤u vaka-
da gerçek tarih belli de¤ildir ve nadiren yenido¤an odas›nda kaymay› gördüklerini hat›r-
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larlar hayat›n alt›nc› ay›na kadar ezotropyan›n varl›¤›n›n gösterilmesi, birçok oftalmolog
taraf›ndan infantil ezotropyan›n tan›mlay›c› bir unsuru olarak kabul edilmifltir. Bu kriter,
klinik çal›flmalarda kullan›lm›flt›r. Baz› oftalmologlar, bu bozuklu¤u konjenital ezotropya
olarak nitelendirmektedir; bu ciltte infantil ezotropya terimi kullan›lacakt›r. 

Ailede ezotropya ya da flafl›l›k öyküsü s›kl›kla mevcuttur fakat iyi tan›mlanm›fl gene-
tik paternler nadirdir. fiafl›l›¤›n d›fl›nda infantil ezotropyal› çocuklar genelde normaldir.
Fakat, serebral palsi ve hidrosefali dahil olmak üzere nörolojik ve geliflimsel problemleri
olan çocuklar›n %30’unda ezotropya geliflmektedir. 

‹nfantil ezotropyal› çocuklarda, eflit görme keskinli¤i ile birlikte bir gözden di¤erine
fiksasyonun alternasyonu s›kt›r. Addüksiyondaki gözün, karfl› taraf›n temporal alan›nda-
ki objelerin fiksasyonu için kullan›ld›¤› büyük aç›l› bir ezotropya olan çapraz fiksasyon da
s›k görülür (fiekil 7-1). Gözlerden sadece birinin sürekli olarak içe kaymas› durumunda,
ambliyopi genelde vard›r. 

Gözlerin paraleli¤inin kayb› s›kl›kla kolayca görülebilir ve kayma karakteristik olarak
30 prism dioptriden (Δ) büyüktür. Çapraz fiksasyondan dolay› belirgin abdüksiyon k›s›t-
l›l›¤› olabilir. Eflit görmesi olan çocuklar, yana bak›flta herhangi bir gözünü abdükte etme
ihtiyac› duymazlar. E¤er ambliyopi varsa, sadece iyi gören göz tüm bak›fl alanlar›nda fik-
sasyon yapacakt›r böylece ambliyopik gözde abdüksiyon k›s›tl›l›¤› varm›fl gibi görüne-
cektir. Çocu¤un her bir gözünün abdüksiyon yetene¤i tafl bebek manevras› ile, bir gözün
kapat›l›p gözlemlenmesi ile ya da doktorun bebekle birlikte dönmesi ile gösterilebilir. Alt

90 • Pediatrik Oftalmoloji ve fiafl›l›k

Tablo 7-1 ‹çe fiafl›l›¤›n Bafll›ca Tipleri

Psödoezotropya
‹nfantil (konjenital) ezotropya
Nistagmus ve ezotropya

Ciancia sendromu
Manifest latent nistagmus
Nistagmus blokaj sendromu

Akomodatif Ezotropya
Refraktif olan (normal AK/A)
Refraktif olmayan (yüksek AK/A)
K›smi akomodatif

Akomodatif olmayan ezotropya
Basit 
Akut
Siklik 
Duyusal deprivasyon
Diverjans yetmezli¤i ve diverjans paralizisi
Yak›n sinkinetik refleks spazm›
Cerrahi (ard›l)

‹nkomitan ezotropya
Alt›nc› kraniyal sinir (abdusens) paralizisi
Medial rektus k›s›tl›l›¤›

Tiroid oftalmopati
Medial orbital duvar k›r›¤›

Yüksek miyopi ile birlikte ezotropya
Duane sendromu ve Möbius Sendromu



Ekzodeviasyon latent (füzyonla kontrol edilebilir) ya da manifest olabilen diverjan bir fla-
fl›l›kt›r. Birçok ekzodeviasyonun etiyolojisi tam olarak bilinmemesine ra¤men, afl›r› tonik
konverjans gibi inervasyon anormallikleri kadar orbitadaki anatomik ve mekanik faktör-
lerin de neden oldu¤u düflünülmektedir. 

Psödoekzotropya 
Psödoekzotropya terimi asl›nda gözlerin tam olarak düzgün oldu¤u ekzodeviasyon görü-
münü tarif eder. Psödoekzotropya afla¤›daki durumlarda sonuçlanabilir:

• genifl interpupiller mesafe
• di¤er oküler anormallikler olmadan pozitif kappa aç›s› (bak kappa aç›s› tart›flmas›

Bölüm 6)
• pozitif kappa aç›s› ile beraber prematüre retinopatisinde oldu¤u gibi makulan›n

temporale çekilmesi gibi oküler anormallikler 

Ekzoforya
Ekzoforya görmenin genel koflullar› alt›nda füzyon ile kontrol edilebilen bir ekzodevias-
yondur. Ekzoforya alternan kapama testi esnas›nda oldu¤u gibi, binoküler görme kesin-
tiye u¤rad›¤›nda saptan›r. fiafl›l›k aç›s› küçük ve füzyonel konverjans amplitüdleri yeterli
ise, ekzoforya asemptomatik olabilir. Uzun süreli, ayr›nt›l› görsel ifllerle u¤raflmak asteno-
piye neden olabilir. Ekzoforya intermittan ekzotropyaya ilerlemedi¤i sürece tedavi s›kl›k-
la gerekli de¤ildir.

‹ntermittan Ekzotropya
Yak›n ekzoforya d›fl›nda en s›k görülen ekzodeviasyon flekli zaman zaman latent, zaman
zaman manifest olan intermittan ekzotropyad›r.

Klinik Özellikler
‹ntermittan ekzotropyan›n bafllang›c› s›kl›kla erken, 5 yafl›ndan öncedir, fakat ilk defa ile-
ri çocukluk döneminde de saptanabilmektedir. ‹ntermittan ekzotropyada düzgün göz hi-
zalamas› kompansatuar füzyonel faktörlerin aktif olmas›n› gerektirdi¤i için, kayma s›kl›k-

8
Ekzodeviasyonlar
Çeviri: Dr. Esin Tunca K›r›kkaya

99

BÖLÜM



la görsel dikkatsizlik, yorgunluk ya da stres durumlar›nda manifest olmaktad›r. Etkilenen
çocuklar›n aileleri ekzotropyan›n günün geç saatlerinde çocuk yorgun oldu¤unda ya da
hastal›k esnas›nda, hayal kurdu¤unda ya da yataktan kalkt›¤› zaman uykulu oldu¤unda
aç›¤a ç›kt›¤›n› bildirmektedirler. Parlak ›fl›¤a maruz kalmak, s›kl›kla refleks olarak bir gö-
zün kapat›lmas›na neden olmaktad›r. 

Kayma hastal›¤›n erken dönemlerinde, uza¤a bak›flta yak›na bak›flta oldu¤undan da-
ha fazlad›r ve görsel hedef uzakta oldu¤unda ekzotropya daha s›k görülmektedir. Daha
sonralar› füzyonel kontrol mekanizmalar› iyi olsa bile, yak›n ve uzak ekzodeviasyonlar›n
magnitüdleri eflit olmaya daha fazla e¤ilimlidir. ‹ntermittan ekzotropyalar küçük hiper-
tropyalarla, A ve V paternlerle, oblik kas disfonksiyonuyla iliflkili olabilirler, tümü Bölüm
9 ve 10’da tart›fl›lm›flt›r.

Birçok hastada, tedavi edilmemifl intermittan ekzotropya sabit ekzotropyaya ilerlemek-
tedir. Bu ilerleme esnas›nda, tropik epizodlar yorgunlu¤un en düflük seviyelerinde ortaya
ç›kar ve daha uzun süreler devam eder. 10 yafl›ndan küçük çocuklar›n bafllang›çta diplopi-
leri olabilir, fakat s›kl›kla zamanla supresyon ve anormal retinal korrespondans›n kortikal
adaptasyonlar›n› gelifltirirler (bak Bölüm 4). Bununla birlikte gözler düzgün oldu¤unda
normal retinal korrespondans ve iyi binoküler fonksiyon devam eder. E¤er intermittan ek-
zotropya erken dönemde sabit ya da hemen hemen sabit ekzotropyaya ilerlemezse ya da
anizometropi gibi baflka bir ambliyojenik faktör yoksa ambliyopi s›k de¤ildir.

De¤erlendirme
Klinik de¤erlendirme flafl›l›¤›n bafllad›¤› yafl› ö¤renmek ve ekzotropyan›n giderek daha
s›k oluflup, oluflmad›¤›n› anlamaya çal›flmakla bafllamaktad›r. Klinisyen kayman›n ne ka-
dar s›kl›kla ve hangi koflullar alt›nda aç›¤a ç›kt›¤›n› kaydeder. Muayene esnas›nda sergi-
lenen ekzodeviasyon kontrolünün kalitatif ölçümü, de¤erlendirmenin önemli bir bilefleni-
dir ve flu flekilde kategorize edilebilir:

• ‹yi kontrol: Ekzotropya sadece kapama testinden sonra aç›¤a ç›kar ve hasta göz k›rp-
madan ya da refikse olmadan, h›zl›ca füzyona kald›¤› yerden devam etmektedir.

• Orta derecede kontrol: Ekzotropya, füzyon kapama testiyle kesintiye u¤rad›ktan son-
ra aç›¤a ç›kar ve hasta ancak göz k›rpt›ktan ya da refikse olduktan sonra füzyona
kald›¤› yerden devam eder.

• Zay›f kontrol: Ekzotropya spontan olarak manifest olur ve uzun süre manifest ola-
rak devam eder.

Baz› oftalmologlar intermittan ekzotropyas› olan hastalar›n kontrollerini kantitatif ola-
rak derecelendirmek için Newcastle Kontrol Skorunu kullanmaktad›rlar. Bu skorlama ile
ileride cerrahiye ihtiyaç duyacak hastalar tahmin edilebilir. 

Ekzodeviasyonu fiksasyon mesafeleri 20 ft ve 14 inç (yaklafl›k 6 metre) oldu¤unda de-
¤erlendirmek için prizma ve alternan kapama testi kullan›lmal›d›r. 100-200 ft (yaklafl›k 30-
60 metre) (uzun bir koridorun sonu ya da pencereden d›flar›) gibi uzak bir mesafeden öl-
çüm, latent kaymay› daha fazla demonstre eder ya da daha fazla bir kayma aç›¤a ç›karabi-
lir. Yak›n fiksasyondaki kayma s›kl›kla uzak fiksasyondaki kaymadan daha azd›r. Bu fark
ya yüksek akomodatif konverjans/akomodasyon (AC/A) oran›na ya da kuvvetli proksi-
mal füzyona ba¤l› olabilir. Yüksek AC/A oran› yak›n fiksasyonda gözleri düzgün bir hiza-
da tutabilmek için bir kompansatuar mekanizmad›r. Kuvvetli proksimal füzyon intermittan
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Baz› hastalarda miktar› afla¤› ve yukar› bak›flta miktar› de¤iflen horizontal kayma bulun-
maktad›r. A patern, horizontal kayman›n; yukar› bak›flta afla¤› bak›fla göre daha fazla kon-
verjans veya daha az diverjans göstermesiyle olmaktad›r. V patern yukar› bak›fla göre afla-
¤› bak›flta daha fazla konverjans veya daha az diverjans gösteren horizontal kaymay› tarif
etmektedir. A veya V patern horizontal flafl›l›k olgular›n›n %15-25’inde bulunmaktad›r.
Daha az görülen di¤er horizontal flafl›l›k patern tipleri Y, λ ve X paterndir. 

Klinik Bulgular ve Tan›mlanmas›
A ve V patern, hastan›n, füzyonun engellenerek, uzaktaki akomodatif bir hedefe fikse ol-
du¤unda, primer pozisyonda, yukar› düz ve afla¤› düz bak›flta kayman›n ölçülmesiyle tes-
pit edilmektedir. Kompanze edilmemifl akomodatif bileflen afla¤› bak›flta afl›r› konverjan-
sa yol açabildi¤inden, ölçüm esnas›nda uygun refraktif düzeltme gereklidir. 

Primer pozisyondan yaklafl›k 25° afla¤› ve yukar› bak›fl aras›ndaki ölçüm fark› en 10
prizm diyoptri (Δ) oldu¤unda, A patern klinik olarak anlaml› kabul edilir; V patern için
bu fark en az 15 Δ olmal›d›r.

Oftalmologlar geleneksel olarak afla¤›daki durumlar›n her birinin A ve V patern se-
bepleri oldu¤unu düflünmektedirler, ancak bunlar nadiren iliflkili olabilir;

• Bilateral oblik kas disfonksiyonu. Alt oblik kas afl›r› fonksiyonu V patern ile (fiekil
9-1, 9-2) ve üst oblik kas afl›r› fonksiyonu A patern ile (fiekil 9-3, 9-4) iliflkilidir,
bu s›ras›yla yukar› ve afla¤› bak›flta bu kaslara atfedilen yard›mc› abdüksiyon et-
kisini yans›tmaktad›r. Oblik kaslar›n, özellikle vertikal hareketlerine yönelik
gerçek bir primer afl›r› fonksiyonunun olup olmad›¤› tart›flmal›d›r (bak›n›z Bö-
lüm 10).

• Horizontal rektus kas disfonksiyonu. ‹lk ekollerden bir tanesi paternleri lateral rek-
tus kaslar›n›n vertikal bak›fl yönünün üst yar›s›ndaki ve medial rektus kaslar›-
n›n bu bak›fl yönünün alt yar›s›ndaki de¤iflken etkinliklerine ba¤lam›fllard›r. Bu
anlay›fla göre, örne¤in, lateral rektus veya medial rektus kas aksiyonlar›ndaki
art›fl V paterni oluflturmaktad›r. Bu kaslarda azalm›fl etki ise A patern olufltur-
maktad›r. Ampirik olarak reinsersiyonun yer de¤ifltirildi¤i horizontal kas cerrahi-

9
A ve V Patern Horizontal fiafl›l›k
Çeviri: Dr. fiansal Gedik, Dr. Bengü Ekinci Köktekir, Dr. Berker Bakbak
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si altta yatan kayman›n tedavisinde bir flekilde etkili olsa da (bu bölümde daha son-

ra tart›fl›lacakt›r), vertikal bak›flta bu kaslar üzerine seçici innervasyonel etkilerin

oldu¤unu gösteren inand›r›c› bir kan›t bulunmamaktad›r. 
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fiekil 9-1 V patern ezotropya. Addüksiyonda her iki gözün afl›r› elevasyonuna (alt oblik kaslar›n afl›r›
fonksiyonu) ve depresyonda k›s›tlanmaya (üst oblik kaslar›n yetersiz fonksiyonu) dikkat ediniz. 

fiekil 9-2 Alt oblik kaslar›n orta derecede afl›r› fonksiyonuyla giden V patern ekzotropya. Bu hastada
süperior oblik kaslar›n hiç birinde belirgin yetersiz fonksiyon bulunmamaktad›r.



Görme aks›nda olan dikey sapmalar veya vertikal kaymalar komitan veya inkomitan ola-
bilir. Her iki tip kayma da yaln›z olabildi¤i gibi horizontal kaymalarla birlikte görülebilir.
Horizontal kaymalar ile birlikte olanlar tipik olarak küçük aç›l› komitan vertikal kayma-
lard›r.

Vertikal kaymalar›n ço¤u inkomitand›r. Bunlar üst ve alt oblik kaslar›n hiper (afl›r›)
fonksiyonu veya hipo fonksiyonu, bir veya daha fazla siklovertikal paralizisi veya verti-
kal hareketlerde k›s›tlanma fleklinde görülmektedir. Vertikal paralitik kaymalar›n hemen
hepsi bafllang›çta inkomitand›r ve zaman içinde komitan hala geçebilir. Ancak tiroid göz
hastal›klar› veya blow-out k›r›¤› gibi restriksiyon oluflturan özel patolojilerde inkomitans
devam eder.

Vertikal kayma fikse etmeyen gözde varolan kayman›n yönüne göre ifade edilir. Ör-
ne¤in sol göz fikse etti¤inde sa¤ göz, sol gözden daha yukar›da ise kayma sa¤ hipertrop-
ya olarak adland›r›l›r. Veya fikse etmeyen sa¤ göz fikse eden sol gözden daha afla¤›da ise
sa¤ hipotropya olarak tan›mlan›r. E¤er alterne eden bir fiksasyon söz konusu ise kayma
s›kl›kla yukar› kayan göze göre adland›r›l›r.

Afla¤›daki referanslar bu bölümde tart›fl›lan konular ve flafl›l›k ile ilgili di¤er ana konu-
larda ilgili derinlemesine bilgi içermektedir.

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 kaymalar›n cerrahi tedavileri bu cildin 12. Bölümünde tart›fl›lm›flt›r.

Alt Oblik Kas Hiperfonksiyonu 
Alt oblik kas hiperfonksiyonu e¤er üst oblik kas paralizisine ikincil geliflmemiflse primer
hiperfonksiyon olarak isimlendirilir. E¤er alt oblik kas antagonisti olan üst oblik kas pal-
si veya paralizisine ikincil ya da yöndefl üst rektus kas palsi veya paralizisine ikincil gelifl-
miflse sekonder alt oblik kas hiperfonksiyonu olarak adland›r›l›r. Bu durumda göz addük-
siyonda iken yukar› kayar (fiekil 10-1).

Primer hiperfonksiyon bir baflka görüfle göre ekstraoküler kaslar›n postüral tonusunu
yönlendiren vestibüler güçler taraf›ndan oluflturulmufltur. Baz› gözlemciler gerçek primer
hiperfonksiyonu yaln›zca addüksiyonda afl›r› elevasyon olarak aç›klamay› tercih ederler.

10
Vertikal Kaymalar
Çeviri: Dr. fiule Ziylan
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Afl›r› fonksiyon farkl› bir göz d›fl› kas›n anormal fonksiyonu olabilir. Manyetik görüntüle-
me çal›flmalar› alt oblik kas›n alt rektus kas› çaprazlad›¤› bölgelerde ba¤ dokusu makara-
lar› (pulley) oldu¤unu göstermektedir. Bu da vertikal rotasyon s›ras›nda kaslar aras› olu-
flan etkileflim sonucu hiperfonksiyon görünümünü vermektedir (Bölüm 2). Bu bölümde
geleneksel alt oblik kas hiperfonksiyonu irdelenmektedir. Bölüm 9 da ‘A’ ve ‘V’ patern ho-
rizontal kaymalarda oblik kaslar›n geleneksel rolü tart›fl›lmaktad›r.

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. J AAPOS. 2001;5(4):203-208.

Klinik Bulgular
Primer alt oblik kas hiperfonksiyonunun 1 ile 6 yafl aras›nda, infantil ezotropyal› olgula-
r›n %66’s›nda geliflti¤i bildirilmektedir. Bu antite ayn› zamanda sonradan geliflen ezotrop-
ya veya ekzotropyalarda da gözlenebildi¤i gibi hiç bir tip flafl›l›k ile ilintili olmaks›z›n da
ortaya ç›kabilir. Bilateral hiperfonksiyon asimetrik olabilir, bunun nedeni farkl› zamanlar-
da bafllang›ç veya farkl› fliddette olmas›d›r.

Karfl› yöne bak›fl pozisyonunda, alternan kapama üstte kalan gözün fiksasyonu alma-
s› için afla¤› hareketi, afla¤›da olan gözün fiksasyonu almas› için yukar› do¤ru hareketi
gözlenir. E¤er alt oblik kas hiperfonksiyonu bilateral ise yan bak›fllarda karfl›t yönlerde
yukar› ve afla¤›da kalan göz yer de¤ifltirir. Bu özellik alt oblik kas hiperfonksiyonunu di-
sosiye vertikal kaymadan ay›rt etmede kullan›l›r ki bu durumda gözlerin primer bak›fl ve
lateral bak›fl yönlerinde fiksasyonu almak alttan yukar› hareketi gözlenmez. (DVD; Bu bö-
lüm sonlar›nda tart›fl›lacakt›r.) A ve V patern horizontal kaymalar ve ekstorsiyon alt oblik
kas hiperfonksiyonuna s›kl›kla efllik eder.

Tedavi
Hafif olgular d›fl›nda kalan olgularda, alt oblik kas zay›flatma cerrahisi (geriletme, dezin-
sersiyon, miyektomi veya anterior transpozisyon) uygulan›r. Cerrahi seçimi cerrah›n kifli-
sel deneyimi ile ilintilidir (Ayr›ca Bölüm 12’ye bak›n›z). Kas›n yap›sal ve yerleflimsel fark-
l›l›klar› cerrahi baflar›y› etkileyebilir. 
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fiekil 10-1 Blateral alt oblik afl›r› fonksiyonu. Üst kadranlarda daha iyi görülen addüksiyonda afl›r› ele-
vasyon mevcut. (Edward L. Raab, MD’nin izniyle.)



Bu bölümdeki baz› hastal›klar›n daha detayl› tart›flmas› için TKBK Bölüm 5, Nöro-oftalmo-
loji cildine dan›fl›lmal›d›r.

Duane Sendromu
Duane sendromu iç ve d›fl rektuslar›n anormal ko-kontraksiyonu ve buna ba¤l› geliflen
adduksiyonda glob retraksiyonu ile karakterize olmak kayd›yla farkl› flekillerde kendini
gösterebilir. Horizontal göz hareketleri hem abdüksiyon hem de addüksiyonda de¤iflik
düzeyde k›s›tlanabilir. Etkilenen gözün addüksiyon için uyar›lmas› ile ortaya ç›kan yuka-
r› at›m (up-shoot) ve afla¤› at›m›n (down-shoot) MRG çal›flmalar›nda gösterildi¤i gibi ger-
gin d›fl rektus kas›n›n 1-2 mm’lik vertikal kaymas›yla olufltu¤u öne sürülmektedir. Bu ko-
nuda öne sürülen fakat pek kabul görmeyen di¤er teori ise elektromiyografik bulgulara
dayanarak; yukar› ve afla¤› at›m hareketlerinin vertikal rektus kaslar›n›n anormal aktivi-
tesine ba¤l› oldu¤unu önermektedir.

Etkilenen hastalar›n büyük bir k›sm›nda sadece Duane sendromu bulunmas›na ra¤men
baz› hastalarda Goldenhar sendromu (hemifasiyel mikrozomi, oküler dermoidler, kulak
anomalileri, preauriküler deri ekleri ve göz kapa¤› kolobomu) ve Wildervanck sendromu
(sensorinöral iflitme kayb›, birleflik servikal vertebra ile Klippel Feil anomalisi) gibi sistemik
defektler görülebilmektedir. Prenatal dönemde Talidomid’e maruz kalan hastalarda yap›-
lan çal›flmalara göre Duane sendromu gestasyonel dönemin dördüncü haftas›nda meyda-
na gelen bir defektten kaynaklanmaktad›r. Duane sendromunun bu bölümün daha ileriki
sayfalar›nda ele al›nan Möbius ve Konjenital Fibrozis sendromu ile beraber Konjenital Kra-
niyal Disinnervasyon Bozukluklar› ad› alt›nda tek bir antite oldu¤u düflünülmektedir.

Duane sendromu vakalar›n›n ço¤u sporadiktir, fakat %5 ila 10’u otozomal dominant
geçifl gösterir. Daha jeneralize hastal›klarla ba¤lant›l› oldu¤u durumlar bildirilmifltir. Mo-
nozigot ikizlerdeki uyumsuzluklar Duane sendromu gelifliminde intrauterin çevre koflul-
lar›n›n etkili oldu¤unu düflündürmektedir. Pek çok seride kad›nlarda prevalans›n›n daha
fazla oldu¤u ve sol gözün daha s›kl›kla tutuldu¤u bildirilmifltir.

Anatomik ve görüntüleme çal›flmalar›n›n ço¤unda, alt›nc› kraniyal sinir nukleusunun
olmad›¤› ve d›fl rektus kas›n›n üçüncü kraniyal sinirin aberan bir dal›yla uyar›ld›¤› göste-
rilmifltir. Elektromiyografik çal›flmalar›n sonuçlar› da bu bulgularla uyumludur.Her ne
kadar Duane sendromu bir innervasyon bozuklu¤u olarak kabul edilse de cerrahide s›k-
l›kla gergin ve genifl insersiyon alanl› bir iç rektus, fibrotik bir d›fl rektus ve bununla
uyumlu bir zorlanm›fl düksiyon testi saptanmaktad›r.

11
Özel fiafl›l›k Formlar›
Çeviri: Dr. P›nar Topçu Y›lmaz
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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. J AAPOS. 2007;11(3):215-217.

Klinik Özellikleri
Duane sendromunun en s›k kullan›lan s›n›fland›rmas› sadece horizontal göz hareketlerin-
deki limitasyonun derecesini kullanarak 3 grup tan›mlar; Tip 1 genellikle primer pozis-
yonda ezotropya ve zay›f abdüksiyona (fiekil 11-1); Tip 2 ekzotropya ve zay›f addüksiyo-
na (fiekil 11-2); Tip 3 ise zay›f abdüksiyon ve addüksiyon ile beraber ezotropya, ekzotrop-
ya veya primer pozisyonda ortotropyaya (fiekil 11-3) iflaret eder. Vakalar›n yaklafl›k %15’i
bilateraldir, ve bu vakalarda iki gözde farkl› tipte Duane sendromu görülebilmektedir.
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fiekil 11-2 Tip 2 Duane Sendromu, sol göz. Üst s›ra, Addüksiyonda belirgin k›stl›l›k ve tam abdük-
siyon. Alt s›ra, Sa¤a bak›fl s›ras›nda sol gözde de¤iflken yukar› veya aflap› at›m. Primer pozisyon-
da tipik olarak görülen ekzotropya bu hasta da görülmüyor. (Edward L. Reab, MD’›n izniyle.)

fiekil 11-1 Ezotropya ile beraber Tip 1 Duane sendromu, sol göz, abdüksiyonda limitasyon, tam
addüksiyon ve addüksiyonda glob retraksiyonu görülmektedir. En sa¤da, Sola kompansatuar yüz
dönüflü. (Edward L. Raab, MD’›n izniyle.)

fiekil 11-3 Tip 3 Duane Sendromu, sa¤ göz. Abdüksiyon ve addüksiyonda ciddi limitasyon, addük-
siyon baflar›l› olmasa da palpebral aral›kta daralma. Primer pozisyonda kayma yok. (Edward L. Raab,
MD’›n izniyle.)



fiafl›l›k ameliyatlar›n›n uygulama ve planlamas› için göz d›fl› kaslar›n ve çevre dokular›n
anatomisinin kapsaml› bilinmesi ve bunlar›n fizyolojisinin anlafl›lmas› esast›r. Tam bir
oküler muayenenin parças› olarak hikâye ve göz hareketlerinin ayr›nt›l› de¤erlendirilme-
si do¤ru cerrahiyi planlamak için gerekli bilgiyi sa¤layacakt›r. De¤erlendirme, olgunun ti-
pine göre duyu testlerini, zorlu düksiyon testlerini, aktif kuvvet oluflturmay›, sakkadik h›z
testini ve diplopiyi veya binoküler görme alanlar›n› içerebilir. Cerrahi müdahale özellikle
görmesi iyi olan gözde düflünülüyorsa ameliyat öncesi planlama hastan›n ve ailesinin
beklentilerinin yan› s›ra riskleri ve olas› komplikasyonlar›n› da içermelidir. 

Cerrahi ‹çin Endikasyonlar
Cerrahi, fonksiyonun, görünümün ve ruh halinin iyilefltirilmesi için yap›l›r. Heterforyal›
veya zaman zaman heterotropyal› hastalarda astenopiyi (bir göz yorgunlu¤u alg›s›) azal-
tabilir veya s›kl›kla eriflkin bafllang›çl› flafl›l›k hastalar›n›n flikâyeti olan çift görmeyi düzel-
tebilir. Görsel akslar›n hizalanmas› özellikle ameliyat öncesi kayma intermiten veya yeni
bafllang›çl› ise füzyonu ve stereopsisi yeniden kurabilir veya restore edebilir. Baz› hasta-
lar diplopilerini azaltmak veya görmelerini artt›rmak için anormal bafl pozisyonu geliflti-
rirler (örne¤in nistagmus ve merkez d›fl› s›f›r (null) noktas› ile; bak›n›z Bölüm 25). Cerra-
hi tedavi bu hastalar için sadece binoküler görme alan›n› artt›rmakla kalmaz onu daha
merkezi bir yere kayd›r›r. fiafl›l›¤› düzeltmenin yaln›z kozmetik de¤il rekonstrüktif oldu-
¤u da düflünülebilir. 

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 Göz Önünde Bulundurulmas› Gerekenler 

Görme Keskinli¤i
Ço¤u cerrah öteki gözünde düzeltilemez ciddi görme kay›pl› hastalarda flartlar elverdi-
¤ince iyi gözde cerrahi bir ifllemden kaç›nmay› ye¤lerler. Bir çocukta görme azl›¤› göz

12
Gözd›fl› Kas Cerrahisi
Çeviri: Dr. Özgür Bülent Timuçin
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tembelli¤ine ba¤l› ise normalde cerrahi müdahale görme uygun tedavi ile maksimum dü-
zeye ulafl›ncaya kadar ertelenir.

‹nkomitans
Farkl› bak›fl pozisyonlar›nda büyüklü¤ü de¤iflkenlik gösteren kaymalar ameliyat sonras›
hizalanmay› komitana daha yak›n yapmak için küçük de¤ifliklikler gerektirir. 

Horizontal kaymalar›n vertikal inkomitans›
Yukar› bak›flta ve afla¤› bak›flta büyüklü¤ü de¤iflen horizontal kaymalar A veya V paterni
olarak tan›mlan›rlar; bunlar Bölüm 9’da tart›fl›ld›.

Horizontal inkomitans
Sola bak›flta içe kayma veya d›fla kayma sa¤a bak›fltan anlaml› olarak farkl› ise paralizi ve-
ya k›s›tl›l›k düflünülür. Genel olarak cerrahinin etkili olmas› için restriktif kuvvetler zay›f-
lat›lmal›d›r ve kayman›n düzeltilmesine yönelik saptanan bir ölçüm için her zamanki cer-
rahi miktarlar uygulanabilir olmayabilir. 

Komitan kayma için hesaba kat›lmas› gereken bir k›s›tl›l›k yoksa kayma, travmadan,
nörolojik veya di¤er sebeplerden de olsa zay›f bir kasa ba¤l› ortaya ç›km›fl gibi tedavi edi-
lir. Genel bir görüfl birli¤i olarak ço¤u cerrah bu probleme mümkün oldu¤unca kas kuv-
vetlerini dengelemek için zay›f kas›n direkt antagonistini veya yöndefl kas›n› zay›flatmak
(bazen her ikisini) fleklinde yaklafl›rlar.

Lateral inkomitans
Cerrah›n intermitan ekzotropya için her zamanki cerrahi miktar› her bir bak›fl yönündeki öl-
çüm primer pozisyondaki ölçümden, en az 10 prizm diyoptri (Δ) olmak kayd›yla, daha az
ise müdahalenin afl›r› düzeltme ile sonuçlanabilece¤i düflünülür. Bu hastalarda d›fl rektus
kaslar›n›n geriletmesi planlan›rsa her bir taraftaki cerrahi miktar›n›n 1mm kadar azalt›lma-
s› gerekti¤i düflünülür. Baz› cerrahlar bu gibi hizalama ölçümlerini artefakt olarak al›rlar. 

Uzak yak›n inkomitans
Günümüze kadar horizontal kaymalarda müdahale edilecek kaslar için uzak yak›n hori-
zontal inkomitans dikkate al›nmaktayd›. Son veriler bunun öneminin az olabilece¤i flek-
lindedir. 

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

Siklovertikal fiafl›l›k
Siklovertikal flafl›l›kl› birçok hastada kayma sa¤a ve sola bak›flta ve s›kl›kla daha büyük
kayman›n oldu¤u tarafta yukar› ve afla¤› bak›fllar aras›nda farkl›d›r. Genel olarak cerrahi,
hareket alan› daha büyük vertikal kaymaya uyan kaslara uygulanmal›d›r. Örne¤in kay-
mas› afla¤› ve hastan›n soluna do¤ru art›fl gösteren sa¤ hipertropyal› bir hastada cerrah
mutlaka sa¤ üst oblik kas› güçlendirmeyi veya sol alt rektus kas›n› zay›flatmay› düflünme-
lidir. E¤er sa¤ hipertropya sola yukar›, sola ve sola afla¤› bak›flta ayn› ise 4 kastan sola ba-
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Farmakoloji ve Etki Mekanizmas›
Botox (saflaflt›r›lm›fl Botulismus toksini tip A) Klostridium botilinum bakterisinden elde
edilen protein yap›da bir ilaçt›r. Nöromusküler bileflkede asetilkolin sal›n›m›n› bloke ede-
rek kaslar› paralize eder. Enjeksiyon sonras›nda, Botulismus toksini 24-48 saat içinde böl-
gesel motor sinir sonlanmalar›na ba¤lan›r ve içeri al›n›r. Burada haftalarca kalarak asetil-
kolin sal›n›m›n› engeller. Enjeksiyon yap›lan kas›n paralizisi enjeksiyondan 2-4 gün sonra
bafllar ve ekstraoküler kaslarda en az 5-8 hafta, orbikülaris kas›nda ise en az 3 ay etkisi sü-
rer. Botulismus ile paralize edilen bir ekstraoküler kas›n boyu uzar, antagonisti ise kon-
trakte olur. Bu de¤ifliklikler gözlerin yöneliminde uzun vadede iyileflmeye sebep olabilir. 

Endikasyonlar, Teknikler ve Sonuçlar
Toksin; flafl›l›k ve blefarospazm› olan hastalar› tedavi etmek için kullan›ld›¤› zaman, kü-
çük çapl› bir i¤ne kullan›larak seçilen ekstraoküler kas›n ya da orbikülaris kas›n›n içine
do¤rudan uygulan›r. Orbikülaris kas›na yap›lan enjeksiyonlar için özel ekipman gerekli
de¤ildir. Eriflkinlerde, ekstraoküler kaslara yap›lan enjeksiyonlar için portatif bir elektro-
miyografik cihaz kullan›l›r. Çocuklara yap›lacak olan uygulamalar için genel anestezi ge-
rekli olabilir. 

Botulismus toksini esansiyel blefarospazm tedavisinde oldukça etkilidir. Genellikle
her 2-3 ayda bir tekrar eden enjeksiyonlar gereklidir. Botulismus toksini ayn› zamanda
korneal hastal›¤› olanlarda ptoz yaparak geçici koruyucu bir etki yaratmak için levator ka-
s› içine de enjekte edilebilir. 

fiafl›l›¤›n tedavisi için botulismus toksininin kullan›ld›¤› klinik çal›flmalarda bu ilac›n
afla¤›daki durumlarda daha etkili oldu¤u gösterilmifltir:

• küçük-orta aç›l› ezotropya ve ekzotropya (< 40Δ)
• postoperatif rezidüel flafl›l›k (cerrahiyi takip eden 2-8 haftalar ve sonras›nda)

13
Strabismus ve Blefarospazm›n
Botulismus Toksini ile
Kemodenervasyon Tedavisi
Çeviri: Dr. Sabite Emine Gökçe
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• akut paralitik flafl›l›kta (özellikle 6. kraniyal sinir felci) paralizi durumu düzelirken
diplopinin önlenmesi için 

• Siklik (döngüsel) ezotropya
• Aktif tiroid göz hastal›¤› (Graves hastal›¤›) ya da operasyonun uygun olmad›¤›

enflame veya preftizik gözler.
• Büyük aç›l› infantil ezotropyada medial rektus geriletmesine destek olarak

Özellikle eriflkinlerde çoklu enjeksiyonlar gerekli olabilir. Sonuçlar cerrahi tedavi için
de geçerli oldu¤u gibi, gözlerin stabilizasyonunu sa¤layacak füzyon mevcudiyetinde en
iyidir. Botulismus toksini enjeksiyonu özellikle büyük deviasyonu olan, restiktif ya da
mekanik flafl›l›¤› olan (travma, kronik tiroid hastal›¤›) ve kas›n fazladan geriletilmesine se-
konder geliflen flafl›l›k olgular›nda etkili de¤ildir. Enjeksiyon; A ve V paternlerinde, diso-
siye vertikal deviasyonlarda, oblik kas bozukluklar›nda ve kronik paralitik flafl›l›klarda da
etkili de¤ildir. Akut 6. kraniyal sinir felci nedeniyle Botulismus toksini enjeksiyonu yap›-
lan ve sadece izlem yap›lan hastalar›n uzun dönem iyileflme oranlar› benzerdir. 

Komplikasyonlar 
Oküler Botulismus toksini enjeksiyonunun en s›k yan etkileri ptoz, göz kapa¤›n›n tam ka-
panmamas›, kuru göz, ve tetiklenen vertikal flafl›l›k olarak s›ralanabilir. Bu komplikasyon-
lar genellikle geçicidir ve birkaç haftada düzelir. Nadir komplikasyonlar aras›nda skleral
perforasyon, retrobulber kanama, pupiller dilatasyon ve geçici diplopi yer al›r. Hayvan ve
insanlarda, büyük kas gruplar›na yüksek doz enjeksiyon yap›ld›ktan sonra sistemik botu-
lizm bildirilmifltir ancak bu durum oftalmolojide gösterilememifltir. 

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. J 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. J AAPOS. 2008;12(6):569-575

164 • Pediatrik Oftalmoloji ve fiafl›l›k



Normal Büyüme ve Geliflme
‹nsan gözü bebeklik ve erken çocukluk dönemi boyunca belirgin bir anatomik ve fizyolo-
jik geliflim geçirir (Tablo 14-1). Pediatrik oftalmologlar, normalden farkl› bir geliflim pato-
lojiyi gösterdi¤inden, gözün çocukluk dönemindeki normal büyüme ve geliflimine aflina
olmal›d›rlar (Bak›n›z TKBK Cilt 2, Oftalmolojinin Esas ve ‹lkeleri). 

Gözün Boyutlar›
Büyümenin büyük bir bölümü yaflam›n ilk y›l›nda yer al›r.Gözün aksiyel uzunlu¤undaki
de¤iflim 3 fazda meydana gelir (fiekil 14-1). ‹lk faz, aksiyel uzunlu¤un yaklafl›k olarak 4

14
Gözün Büyüme ve Geliflmesi
Çeviri: Dr. Elif fianal, Dr. Arzu Taflk›ran Çömez
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Tablo 14-1 Gözün Yenido¤an ve Eriflkin Boyutlar›

Yenido¤an Eriflkin

Aksiyel uzunluk (mm) 15-17 23
Korneal Horizontal Çap (mm) 9.5-10.5 12
Korneal kurvatur yar›çap› (mm) 6.6-7.4 7.4-8.4
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fiekil 14-1 Aksiyel uzunluk-yafl e¤risi .Noktalar yafl
grubunun gösterdi¤i ortalama de¤erleri, çizgiler
standart sapmalar› belirtmektedir. (fiekil 14-1’den
14-3’e kadar, Gordon RA,Donzis PB. Refractive develop-
ment of the human eye. Arch Ophthalmol. 1985;103
(6):785-789.1985’dan American Medical Association
izniyle al›nt›d›r.)



mm artt›¤›, yaflam›n ilk 6 ay›ndaki büyüme h›zl› bir büyüme dönemidir. ‹kinci (2-5 yafl
aras›) ve üçüncü (5-13 yafl aras›) fazlarda büyüme yavafllar, her iki faz boyunca sadece
1mm kadar büyüme eklenir.

Benzer olarak yaflam›n ilk birkaç ay›nda kornea h›zla büyür (fiekil 14-2). Keratometri
de¤erleri yaflam›n ilk y›l›nda belirgin olarak de¤iflir; do¤umda yaklafl›k olarak 52D ile bafl-
layan bu de¤iflim 6 ayl›kken kornean›n yass›laflmas›yla 46D’ye, 12 yafl›nda eriflkin gücü
olan 42-44 D’ye ulafl›r. Yenido¤anlarda korneal horizontal çap ortalama 9.5-10.5 mm iken
eriflkinde 12 mm’ye yükselir. Bu de¤iflimin büyük bir k›sm› yaflam›n ilk y›l›nda meydana
gelir. Yenido¤anlarda hafif korneal bulan›kl›k (clouding) normal olabilir ve prematür be-
beklerde beklenebilir. Kornean›n do¤umda 0.96 mm olan ortalama santral kal›nl›¤› 6 ay-
l›kken 0.52 mm’ye düfler, böylece bu sorun yavafl yavafl ortadan kalkar.

Pediatrik lensin gücü yaflam›n ilk birkaç y›l›nda dramatik olarak azal›r, bu, katarakt
ekstraksiyonu geçiren bebek ve küçük çocuklarda göziçi merce¤i implantasyonunda göz
önünde tutulmas› gereken önemli bir unsurdur. fiekil 14-3’de, pediyatrik keratometri ve
aksiyel uzunluk de¤erlerinin kullan›ld›¤› modifiye SRK formülü ile yap›lan göziçi merce-
¤i (G‹M) güç ölçüm hesaplamalar›n›n baz al›nd›¤›, pediyatrik lenslerin yafllara göre teo-
rik güçleri gösterilmifltir.
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fiekil 14-2 Keratometri de¤erleri- yafl logaritmik
skalas›. Negatif say›lar prematürite aylar›n›, nok-
talar yafl grubunun gösterdi¤i ortalama de¤erleri,
çubuklar standart sapmalar› göstermektedir.

Le
ns

 g
üc

ü 
(d

io
pt

ril
er

)

0 2 4 6
Yaş (yıl)

8 10 12 Erişkin

37

33

28

26

24

22

20

18

35

fiekil 14-3 Modifiye SRK formülüne göre belir-
lenen hesaplanm›fl lens gücü –yafl e¤risinin orta-
lama de¤erleri (noktalar) ve standart sapmalar›
(çubuklar).



Orbita ve kapa¤a ait malformasyonlar tek bafl›na görülebilece¤i gibi baz› sendromlar›n bir
parças› da olabilir. Bu nedenle dismorfik bir bebekte orbitan›n sistematik olarak de¤erlendi-
rilmesi klinik de¤erlendirmenin temel bir parças›d›r. Orbitan›n morfolojik ölçümleri fleffaf
cetvellerle veya hassas ölçümlü pergellerle yap›larak ölçülen de¤erler normal referans de-
¤erler ile karfl›laflt›r›labilir (fiekil 15-1). Alternatif olarak, iç interkantal mesafenin d›fl inter-
kantal mesafeye oran› X 10 olarak tan›mlanan Farcas kantal indeksi gibi indeksler de kulla-
n›labilir. Hipotelorizm kantal indeksin 42’den büyük, hipertelorizm ise 38’den küçük olma-
s› olarak tan›mlan›r. Bu ölçümlerde etnik varyasyonlar göz önünde bulundurulmal›d›r.

Terminoloji ve Anormal ‹nteroküler Mesafelerin Birlikteli¤i 

Hipotelorizm
Hipotelorizm hem orbitan›n iç duvarlar› aras›ndaki mesafenin, hem de iç ve d›fl kantal
mesafelerin k›sal›¤› ile karakterize bir durumdur. Hipotelorizm 60’tan fazla sendromla
iliflkili olabilir. Hipotelorizm kafatas›n›n malformasyonu veya beyin geliflimde bozukluk
neticesinde meydana gelebilir.

Hipertelorizm
Orbital hipertelorizm tüm orbitan›n lateralizasyonuna tekabül eder. Oküler hipertelorizm ise
hem iç hem de d›fl interkantal mesafelerin normalden daha uzun olmas› fleklinde tan›m-
lan›r. Klinik olarak interpupiller mesafe bu anomalideki en önemli parametredir. Hiper-
telorizm 550’den fazla hastal›k ile birlikte görülebilir. Bu durumun nazal kapsül geliflim
defektine ba¤l› olarak orbitay› fetal konumunda b›rakan sfenoid kemi¤in küçük kanad›-
n›n erken kemikleflmesine, frontal ensefaloseldeki gibi primitif beynin ç›k›nt› yapmas›na
veya kraniyosinostoz sendromlar›nda oldu¤u gibi kafatas› taban›n›n gelifliminde bozuk-
lu¤a ba¤l› olarak ortaya ç›kt›¤› düflünülmektedir. 

Eksorbitizm 
Baz› yazarlar eksorbitizmi dar orbitalar nedeni ile ileriye do¤ru f›rlam›fl ç›k›nt›l› gözler
olarak tan›mlarken baz›lar› da orbita duvarlar› aras›ndaki diverjans aç›s›n›n art›fl› fleklin-
de tan›mlar.

15
Orbitan›n Morfolojik Bozukluklar›
ve Kapak Hastal›klar›
Çeviri: Dr. Nilüfer Zorlutuna Kaymak
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Telekantus
Telekantus iç kantuslar aras› mesafenin artmas› ile karakterize bir durumdur. E¤er inter-
pupiller ölçümler normal ise primer, normalden büyük ise sekonder olarak de¤erlendiri-
lir. Telekantus birçok sendromda görülebilir.
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fiekil 15-1 A, Orbita  bölgesinin de¤erlendirilmesinde kullan›lan ölçümlerin flematik olarak gösterilme-
si. OCD = outer canthal distance = d›fl kantal mesafe; ICD = inner canthal distance = iç  kantal
mesafe; IPD = interpupillary distance = pupillalar aras› mesafe; PFL = palpebral fissure length =
palpebral fissür uzunlu¤u. B, Yafla göre iç kantal mesafe ölçümleri. C, Yafla göre d›fl kantal mesafe
ölçümleri. D, Yafla göre pupillalar aras› mesafe ölçümleri. E, Yafla göre normal  palpebral fissür uzun-
luklar›. (Dollfus H, Verloes A’n›n izniyle modifiye edilmifltir. Dysmorphology and the orbital region: a practical clin-
ical approach. Surv Ophthalmol. 2004;49(6) :549.)
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Gözün ‹ntrauterin ve Perinatal Enfeksiyonlar›
Anneden geçen do¤umsal enfeksiyonlar göz hasar›na üç yolla neden olurlar:

1. enfeksiyöz ajan›n dokuyu hasara u¤ratan direkt etkisi yoluyla
2. malformasyona neden olan teratojenik etki yoluyla
3. geliflmifl dokuyu hasara u¤ratan enflamasyonla beraber etken organizman›n do-

¤um sonras› gecikmifl reaktivasyonu yoluyla

Bu enfeksiyonlar süregen doku hasar›na neden olabilirler, bu nedenle tüm etkilerini belir-
leyebilmek için uzun dönemde de¤erlendirmek gerekir. Perinatal bozukluklar›n ço¤u, ses-
siz seyreden hastal›ktan hayat› tehdit eden doku ve organ hasarlar›na kadar de¤iflen çok
genifl klinik tablo spektrumuna sahiptir. Bu bölümde sadece s›k rastlanan do¤umsal enfek-
siyon tiplerine yer verilmektedir. Bunlar TORSHES k›saltmas› ile hat›rlanabilir: toksoplaz-
mozis; rubella; sitomegalik inklüzyon hastal›¤›; Epstein-Barr dahil herpes virüsler; sifiliz. 

Toksoplazmozis
Toksoplazmozisin etiyolojik etkeni olan Toksoplasma gondii zorunlu hücre içi bir parazittir.
Kediler, ba¤›rsak mukozalar›nda parazitin ookist formunda yerleflti¤i son konakt›r. Oo-
kist çevreye bir kez at›ld›¤›nda; insan da dahil birçok hayvan taraf›ndan yutulabilir. ‹n-
sanlar az piflmifl enfekte et ya da kontamine içme sular› yoluyla hastal›¤› ikincil olarak da
kazanabilirler. 

Al›nan kist, kalp de içinde olmak üzere kasa ve retina dahil nöral dokuya yerleflmeyi
tercih eder. Kese içindeki organizmalar süresiz olarak uykuda kalabilirler veya kist, pro-
tozoonun proliferatif faz› olan yüzbinlerce takizoidi salacak flekilde ruptüre olur. Enfekte
kistin lokal reaktivasyonuna neden olan uyar› bilinmemektedir. 

‹nsanlarda sistemik enfeksiyon yayg›nd›r ve genellikle tan› konulmadan seyreder.
Semptomlar atefl, lenfadenopati ve bo¤az a¤r›s›n› kapsar. Birleflik Devletlerde %23’lük bir
genel prevalans bulunmakta, antikor titresi pozitif kiflilerin oran› yaflla artmaktad›r. Ön-
celeri, görünürde edinilmifl toksoplazma retinitinin do¤umsal enfeksiyonun reaktivasyonu-
nu gösterdi¤i düflünülmekteydi ancak son kan›tlar bu hastalar›n büyük k›sm›n›n do¤um-
dan sonra enfekte oldu¤unu düflündürmektedir. 

16
Enfeksiyöz ve Allerjik Göz
Hastal›klar›
Çeviri: Dr. Melike Yaylac›
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Toksoplazmozis, enfekte anneden fetuse plasentadan geçifl yoluyla do¤umsal olarak
da edinilebilir. Do¤umsal enfeksiyon de¤iflen derecelerde retinit, hepatosplenomegali, in-
trakraniyal kalsifikasyonlar, mikrosefali ve geliflme gerili¤i ile sonuçlanabilir. 

Gözdeki belirtiler kimi zaman koroidit, iritis ve ön üveitle birlikteli¤i olan retinitten
ibarettir (fiekil 16-1). Aktif retinal enflamasyon alan›, üzerini örten vitritisle birlikte genel-
likle kal›nlaflm›fl ve krem renklidir. Bu alan, eski, düz bir atrofik skar›n kenar›nda s›kl›kla
maküler bölgede veya skara komflu (uydu –satellit- lezyon denilir) olabilir. 

Toksoplazmozis tan›s› retinal lezyonlar›n karakteristiklerine dayanarak öncelikle kli-
niktir. Toksoplazma antikoru için pozitif enzimle ba¤lanm›fl immünosorbent deneyi (ELI-
SA) ile desteklenebilir. Dilüe olmasa da, herhangi bir pozitiflik anlaml›d›r, fakat hatal› po-
zitif sonuç oran› çok yüksektir. Antikor yoklu¤u tan›y› ekarte eder. Anne kaynakl› IgM
plasentay› geçmedi¤inden, bebe¤in serumunda toksoplazmaya özgü IgM bulunmas› be-
bekte do¤umsal enfeksiyon için tan›sald›r. 

Toksoplazma reaktivasyonuna ba¤l› oküler enflamasyon görmeyi tehdit etmedikçe te-
davi gerekmez. Reaktivasyonun maküla veya optik sinire komflu yerleflimi durumunda
veya belirgin vitritis varl›¤›nda görme azal›r. Lezyon gözün periferinde ise ve görmeyi et-
kilemiyorsa, 1-2 ay içerisinde kendili¤inden yat›fl›r. Her ne kadar tedavinin yarar› kan›t-
lanmam›flsa da birçok klinisyen maküla veya optik sinir tutulduysa veya yo¤un vitritis
görmeyi tehdit ediyorsa tedavi önermektedir. Sistemik tedavi oral kortikosteroidlerle bir-
likte veya tek bafl›na 1 veya daha fazla antimikrobiyal ilaç kullan›m›n›ndan oluflur. En s›k
kullan›lan antimikrobiyalller primetamin ve sülfadiazindir. Antimikrobiyal örtüleme ol-
maks›z›n steroidler asla tek bafl›na kullan›lmamal›d›r.

Anne kaynakl› Toksoplazma enfeksiyonu zemininde, do¤um öncesi tedavi ve bebe¤e
hayat›n›n ilk bir y›l› boyunca tedavi verilmesi görsel aç›dan kötü sonuçlar geliflmesi riski-
ni azalt›yor gibi görünmektedir. Do¤umsal olarak enfekte olan çocuklarda yaflam›n ikin-
ci on y›l›nda yeni lezyonlar geliflebilir bu nedenle, bu hastalar›n düzenli takibi gerekmek-
tedir. 

Toksoplazmozis’ in ilaç tedavisinin detaylar› için TKBK Cilt 9, Göziçi Enflamasyonu ve
Üveit’ e bak›n›z.

Brézin AP, Thulliez P, Couvreur J, Nobré R, McLeod R, Mets MB. Ophthalmic outcomes after
prenatal and postnatal treatment of congenital toxoplasmosis. Am J Ophthalmol. 2003;135
(6):779-784.
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fiekil 16-1 Toksoplazmozis, sa¤ göz.



Lakrimal boflalt›m sistemiyle ilgili olarak geliflimsel ve anatomik özellikler TKBK Cilt 2,
Oftalmolojinin Esas ve ‹lkeleri ve Cilt 7, Orbita, Göz kapaklar› ve Lakrimal Sistem bölümlerinde
anlat›lm›flt›r.

Lakrimal boflalt›m sisteminde öncelikle iki noktay› vurgulamak önem tafl›r:

• Üst ve alt punktumlar göz yüzeyi ile sürekli bir temas halindedir. Bu mekanizma
sayesinde göz yafl› s›v›s›n›n boflalt›m sistemine ak›fl› sa¤lan›r. Punktum malpozis-
yonu varl›¤›nda ise bu ak›fl sa¤lanamaz ve lakrimal boflalt›m sisteminde herhangi
bir t›kan›kl›k olmadan epifora oluflmas›na neden olur. Epifora nedeni araflt›r›l›rken
lakrimal sistemde bir t›kan›kl›k düflünülmeden önce punktumlar›n pozisyon ve
aç›kl›¤› de¤erlendirilmelidir.

• Lakrimal sistem t›kan›kl›klar› yaflam›n 0-12 aylar› aras›nda s›k görülse de, yenido-
¤anda göz yaflarmas› primer konjenital (infantil) glokom için önemli bir bulgu ola-
bilir. Göz yaflarmas› bulunan yenido¤anlarda bu olas›l›k mutlaka akla gelmelidir.
Glokom için di¤er bulgular ise fotofobi, kornea boyutlar›nda art›fl ile birlikte olabi-
len veya olmayan stromal bulutlanma ve Descemet memran›nda çatlaklard›r. (Ay-
r›nt›lar için Bölüm 20’ye bak›n›z.)

Geliflimsel Anomaliler

Lakrimal Punktum ve Kanalikülün Atrezisi ve Stenozu
Lakrimal punktumlar›n veya kanaliküllerin atrezisi üst lakrimal yap›lar›n geliflimi s›ras›nda
düzgün kanalize olamamas› sonucunda oluflur. Saydam nitelikte ve taflma fleklinde göz ya-
flarmas› izlenir. Mukopürülan salg› nadir görülmekle birlikte görülse de lakrimal kanal t›ka-
n›kl›¤›ndaki kadar yo¤un de¤ildir. Down sendromlu çocuklarda kanaliküler ve lakrimal ka-
nal stenozlar› daha s›k olarak görülürken, distal membranöz t›kan›klar nadir görülür. 

Bazen de iyi geliflmifl kanaliküler sistemin olmas›na ra¤men punktumun üzerinde in-
ce bir membran t›kan›kl›k oluflturur. Membran›n kolayca görülebilece¤i bu vakalarda;
membran›n bir i¤ne yard›m›yla veya ince bir prob yard›m›yla delinmesinden sonra dila-
tasyon yap›lmas› genellikle tedavi edicidir. E¤er bu giriflim sonuç vermemifl ise silikon
tüp entübasyonu 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.

17
Lakrimal Boflalt›m Sistemi
Çeviri: Dr. Bar›fl Kömür
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Aksesuar (Fazla say›da) Punktum
Fazladan olan punktum genellikle normal aç›kl›¤›n nazalinde olur. S›kl›kla göz yafl› bo-
flalt›m›n› engellemez ve tedavi gerektirmezler.

Konjenital Lakrimal Fistül
Konjenital lakrimal fistül, ortak kanalikül veya lakrimal keseden deriye a¤›zlaflan epitelle
döfleli bir geçittir. Fistülden gelen ak›nt› genellikle nazolakrimal kanal (NLK) t›kan›kl›¤›
ile birliktedir ve alt boflalt›m sisteminde yeterli aç›kl›k sa¤lan›nca ak›nt› azalabilir. Yeterli
boflalt›m›n sa¤lanmas›na ra¤men fistülden ak›nt› devam ediyor ise tüm fistülün cerrahi
olarak ç›kar›lmas› gereklidir.

Dakriyosel
Distal boflalt›m yollar›nda t›kan›kl›k varl›¤›nda, lakrimal kesede oluflan gerilim ortak ka-
nalikül giriflinin k›v›r›lmas›na ve kapanmas›na yol açar. Bu durum birikmifl sekresyonla-
r›n retrograd olarak masaj veya göz k›rpma ile ç›k›fl›na engel olur. Bu durum genellikle bi-
lateral olup konjenital dakriyosel (dakriosistosel) olarak adland›r›l›r.

Klinik Özellikler
Medial kantusun hemen alt›nda ve nasalinde mavimsi bir flifllik olarak izlenir (fiekil 17-1).
Hemanjiom, dermoid kist ve ensefalosel ile kar›flabilirler. Hemanjiomlar; tipik olarak do-
¤umda mevcut olmay›p yenido¤an bafl afla¤› pozisyonda tutuldu¤unda artarlar ve genel-
likle daha yumuflakt›rlar. Dermoid kistler ve ensefaloseller ise dakriyoselin tersine genel-
likle medial kantal tendon üstünde yerleflirler.

NLK alt ucundan nazal kaviteye mukoza sarkmas› olarak tan›mlanan nazal mukosel
ile birliktelikleri olabilir. Havayolunu önemli derecede etkileyebilen bu durum, nasal
pasaj›n endoskopi yard›m›yla incelenmesi ile saptanabilir. Bu bulgu dakriyosel olufltur-
mayan t›kan›klarda da görülebilir. E¤er bu durum kendi kendine geçmez ise hayat›n ilk
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fiekil 17-1 Yenido¤anda sa¤ gözde konjenital dakriyosel. Tipik lokalizyon ve deri üzerindeki mavim-
si renk de¤iflikli¤ine dikkat edin. (Edward L. Raab, MD. izniyle.)



Bu bölümde bebeklik ve çocukluk döneminde ortaya ç›kan kornea ve ön segment hasta-
l›klar› tart›fl›lacakt›r. Geliflimsel olan bu anomalileri daha iyi anlamak için okuyucular gö-
zün embriyolojisine aflina olmay› faydal› bulacaklard›r. Bu konunun tart›fl›lmas› için
TKBK 2. Cilt, Oftalmolojinin Esas ve ‹lkeleri’ne, bak›n›z.

Konjenital Kornea Anomalileri

Kornean›n Boyut ve fiekil Bozukluklar›
Yenido¤anda kornean›n yatay çap› normalde 9.5-10.5 mm aras›ndad›r. Ortalama 12 mm
olan eriflkin kornea çap›na 2 yafl civar›nda ulafl›l›r. Çocukluktaki kornean›n boyut ve flekil
bozukluklar› basit megalokornea, keratoglobus, keratokonus ve mikrokorneay› içerir. (Kon-
jenital anomalilerin tart›fl›ld›¤› TKBK 8. Cilt, Yüzey Hastal›klar› ve Kornea’y›, inceleyiniz.)

Megalokornea
Megalokornea, kornea çap›n›n 13 mm veya üzerinde oldu¤u ilerleyici olmayan kornea ge-
nifllemesidir. Megalokornea nadir gözlenen ve genellikle iki tarafl› olan konjenital bir du-
rumdur. Genellikle X’e ba¤l› geçifl gösterir, bu nedenle hastalar›n %90’› erkektir. Bu du-
rum genellikle göz içi bas›nc› art›fl› ile birlikte de¤ildir ve infantil glokomdan ay›rt edilme-
lidir. Megalokornea genellikle tek bafl›na bir bulgudur ancak lens subluksasyonu, iris hi-
poplazisi, iris transillüminasyonu ve ektopik pupilla ile birlikte gözlenebilir (ön megalof-
talmus).

Keratoglobus
Keratoglobus, kornean›n normalden ince olmas› ve iris üzerinde normalden yüksek aç›-
lanma yapmas› sonucunda normalden daha derin bir ön kamaran›n olufltu¤u bir durum-
dur. Descemet zar›ndaki kendili¤inden olan çatlaklar akut kornea ödemine neden olabilir
ve hafif bir künt travma ile kornea kolayca y›rt›labilir. Keratoglobusu olan hastalara rutin
olarak koruyucu gözlük kullanmalar› önerilmelidir. Eklem esnekli¤inin normalin üzerin-
de oldu¤u, mavi sklera ve ilerleyici nörosensöryel iflitme kayb›n›n izlendi¤i Ehlers- Dan-
los Tip 6 sendromunda da korneada yayg›n incelme ve öne do¤u bombelenmenin oldu-
¤u, nadir gözlenen otozomal çekinik bir hastal›k olan keratoglobus gözlenebilir.

18
Kornea ve Ön Segment
Hastal›klar›
Çeviri: Dr. Esra Karabulut
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Keratokonus
Keratokonusta merkezi ya da merkez çevresindeki kornea ilerleyici olarak incelir ve bom-
belenir, böylece kornea koni fleklini al›r. Keratokonus ergenlik ça¤›nda da ortaya ç›kabilir
ya da ilerleme gösterebilir. Down Sendromu, atopik hastal›klar veya süre¤en göz ovufltur-
ma ile birlikte gözlenebilir. Keratokonus ailesel olabilir.

Mikrokornea
Mikrokornea genellikle yenido¤anda kornea çap›n›n 9 mm’nin alt›nda olmas› ya da 2 yafl›n-
dan sonra 10 mm’nin alt›nda olmas› olarak tan›mlan›r (fiekil 18-1). Kornea çaplar› o yafl için
normal s›n›rlar içinde olsa bile 1 kornea di¤erinden belirgin flekilde küçük ise, o kornea ge-
nellikle anormaldir. Özellikle okülodentodijital displazi sendromunda mikrokornean›n oto-
zomal bask›n olarak kal›t›ld›¤› gözlenir. Bunun d›fl›nda sporadik kal›t›m da gözlenebilir.
Mikrokornea, katarakt, kolobom, yüksek miyopi ya da kal›c› fetal damarlanma (persistan hi-
perplastik primer vitreus ya da PHPV olarak da bilinir) da dahil olmak üzere gözün di¤er pek
çok anomalisine efllik edebilir. Mikrokornea, gözün tamam›n›n normalden küçük oldu¤u ve
baflka temel yap›sal anormalli¤in olmad›¤› nanoftalmus ile birlikte gözlenebilir.

Periferik Geliflimsel Bozukluklar: Ön Segment Disgenezileri
Ön Segment Disgenezileri olarak da bilinen geliflimsel anomali yelpazesi bazen mezenfli-
mal disgenezi olarak da isimlendirilir. Bu durum eskiden ön segment yar›klanma (klivaj) sen-
dromu ya da mezektodermal disgenezi olarak da bilinmekteydi. Ayr›ca ön segment geliflimsel
anomalileri (ÖSGA) olarak da tan›mlanm›flt›r.

Arka (Posterior) embriyotokson 
Arka embriyotokson, belirgin Schwalbe çizgisi olarak da isimlendirilir, Schwalbe hatt›n›n
merkezi olarak kal›nlaflmas› ve yer de¤ifltirmesidir. Bu anomali yar›kl› ›fl›kta, limbusta ve
limbusun önünde düzensiz beyaz bir çizgi olarak görülebilir (fiekil 18-2). Arka embriyo-
tokson goniyoskopik olarak ön kamaraya do¤ru uzanan devaml› ya da parçal› kabar›kl›k
olarak görünür. Kabar›kl›¤›n iç yüzünde renkli benekler olabilir. Bu anomali en s›k Axen-
feld-Rieger sendromu ile birliktedir ancak arteriyohepatik displazi (Alagille sendromu) ve
velokardiyofasyal sendrom (22 q silinmesi) durumlar›nda da gözlenebilir. Ayr›ca normal
hastalar›n %15’inde izole bir bulgu olarak gözlenebilir.
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fiekil 18-1 Mikrokornea, sa¤ göz fiekil 18-2 Axenfeld-Rieger sendromunda poste-
rior (arka) embriyotokson.



Diskori
Diskori terimi pupilla fleklindeki bir anomaliyi gösterir ve genellikle konjenital malformas-
yonlar için kullan›l›r. Edinsel enflamatuar durumlar, flekilsiz bir pupilla da yapabilen ar-
ka sineflilere yol açabilir. Kolobomatöz iris defektleri diskorik pupillaya sebep olur. ‹ris hi-
poplazisi, özellikle sektöriyel ise, korektopi kadar diskoriye sebep olabilirler (bu bölümde
daha sonra tart›fl›lacakt›r). Yar›k gibi pupillalar, Axenfeld-Rieger sendromunda (Bölüm
17, fiekil 18-4’e bak›n), ektopia lentis ve pupillada (bu bölümün sonras›nda bu hastal›kla-
r›n tart›flmas›na bak›n) ve nadiren normal görme keskinli¤i olan izole bir durum olarak ta-
n›mlanmaktad›r. Konjenital kataraktl› baz› hastalarda birlikte mikrokori olabilir. Mikro-
kori veya düzensiz pupilla persiste eden fetal damar yapilanmas›nda (PFV) plaklar›n›n
ilerleyici fibrozisiyle de geliflebilir.

Aniridi
Aniridi bilateral panoküler bir hastal›kt›r. Aniridi terimi yanl›fl bir isimlendirmedir, çünkü
en az›ndan rudimenter bir iris daima mevcuttur. ‹ris oluflumu derecesindeki de¤ifliklikler,
neredeyse irisin tamamen yoklu¤undan, sadece hafif bir hipoplaziye kadar de¤iflir, ikinci
bahsedilen durum Axenfeld-Rieger sendromu ile kar›flabilir. ‹ris tutulumuna ek olarak
nistagmus ve 20/100’den az görme keskinli¤i olan foveal hipoplazi genellikle mevcuttur.
Glokom, optik sinir hipoplazisi ve katarakt s›kt›r. Korneal opaklaflma ço¤unlukla çocuk-
luk ça¤›nda geliflir ve görme keskinli¤inde ilerleyici azalmaya sebep olur. Kornea, santral
görmeyi giderek bozan bir pannus geliflimi gösterebilir. Bu durum bir kök hücre yetmez-
li¤idendir ve bu yüzden kornea transplantasyonundan çok keratolimbal allograft kök
hücre transplantasyonu ile tedavi edilmelidir. 

‹ris yoklu¤u veya dilate cevaps›z pupillalar›n oldu¤u nistagmuslu bir bebek aniridinin
tipik görünümüdür. Fotofobi de bulunabilir. Muayene bulgular›, s›kl›kla, persistan pupil-
ler membran bantlar› ile yap›fl›k küçük ön polar kataraktlar› da kapsar (fiekil 19-1).

11p13 band›nda PAX6 genindeki bir defekt sporadik veya ailesel olabilen aniridinin
sebebidir. Ailesel form tam penetransl› fakat de¤iflken ekspresiviteli otozomal dominant-
t›r. A¤›r glokomlu fakat normal makulalar› ve iyi santral görmesi olan hastalarda otozo-
mal dominant soya¤ac› bildirileri vard›r. Tüm aniridik çocuklar›n üçte ikisinin etkilenmifl
ebeveynleri vard›r. PAX6 geni göz morfogenezisinde ana kontrol genidir. Bu gen muhte-
melen optik çukur, yüzey ektodermi ile iris ve di¤er göz yap›lar›n›n oluflumu s›ras›nda

19
‹ris Anomalileri
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nöral yar›k aras›nda karmafl›k indükleyici etkileflimlere kat›lmaktad›r. PAX6 geninin pek
çok farkl› mutasyonu bildirilmifltir. Aniridiye fonksiyonel PAX6 protein miktar›n›n azal-
mas› ile yol açmas› muhtemeldir. Aniridinin ek tart›flmas› için, Oftalmolojinin Esas ve ‹lke-
leri, TKBK Cilt 2’ye de bak›n›z.

Sporadik aniridi, vakalar›n üçte biri kadar›nda Wilms tümörü (nefroblastoma) ile be-
raberdir. Aniridi ile beraber oldu¤unda Wilms tümörü, vakalar›n %80’inde hasta 5 yafl›na
eriflmeden tan›nmaktad›r. Aniridi ve Wilms tümörü kombinasyonu komflu PAX6 ve
Wilms tümör(WT1) genlerinin ikisinin de silindi¤i bir bitiflik gen sendromu olarak ortaya
ç›kar. Baz› silinmeler Wilms tümörü, aniridi, genitoüriner malformasyonlar ve mental re-
tardasyon kompleksi WAGR’yi yapar. Sporadik aniridili tüm çocuklar Wilms tümörü ola-
s›l›¤›n› d›fllamak için kromozomal delesyon analizine gönderilmelidir. Pozitif sonuçlar
tekrarlanan abdominal ultrasonik ve klinik muayenelerle bir onkolo¤a konsültasyonu ge-
rektirir. Ailesel aniridili hastalarda Wilms tümör bildirimleri yüzünden 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.

‹ris Kolobomu
‹ris kolobomlar› alt nazal kadranda oluflmufllarsa tipik olarak s›n›flan›rlar ve gestasyonun
5. haftas›nda embriyonik yar›¤›n kapanma yetersizli¤iyle aç›klanabilirler. Tipik bir iris ko-
lobomunda pupilla bir ampüle, anahtar deli¤ine veya ters bir gözyafl› damlas›na benzer
flekildedir (fiekil 19-2). Tipik kolobomlar afla¤›dakilerin hepsini veya herhangibirini tuta-
bilir: siliyer cisim, koroid, retina, optik sinir. Bu kolobomlar anoftalmi ve mikroftalmiye
kadar ilerleyen bir sürecin parças›d›rlar. Nistagmus her iki optik sinir veya her iki maku-
la tutulmuflsa mevcuttur. ‹zole kolobomatöz mikroftalmi, vakalar›n yaklafl›k %20’sinde
otozomal dominant olarak aktar›l›r. Etkilenen çocuklar›n ebeveynlerinde alt nazal yerle-
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fiekil 19-1 Bir bebekte aniridi. Hem siliyer pros-
esler hem de lens kenar› görülebilmektedir.
Persistan pupiller membran lifleri ve küçük bir
santral ön poler katarakt da mevcuttur.



Çocukluk ça¤› glokomlar› aköz d›fla ak›m yollar›ndaki yap›sal bir anomali veya do¤ufltan
bir hastal›k (primer glokom) veya gözün di¤er bölümlerini etkileyen anomalilerden (se-
konder glokom) kaynaklanan hastal›klar›n heterojen grubundan oluflur. Çocukluk ça¤›
glokomlar› ile birlikte çeflitli sistemik anomaliler de birlikte görülebilir.

Genetik
Primer konjenital glokom genellikle sporadik olarak ortaya ç›kar, ama otozomal resesif
olarak da geçifl gösterebilir. 2p21 band›ndaki CYP1B1 adl› bir genin primer konjenital glo-
koma yol açt›¤› gösterilmifltir. Akraba evlili¤inin yayg›n oldu¤u toplumlarda, özellikle
CYP1B1 geni tafl›y›c›l›¤› yüksek ise konjenital glokom s›kl›¤› daha fazlad›r. Ayr›ca 1p36
daki GLC3B ve 14q24.3 teki GLC3C adl› di¤er iki yerleflim de tespit edilmifltir.

Jüvenil bafllang›çl› glokom otozomal dominant geçifl gösterir ve baz› eriflkin aç›k aç›l›
glokomlardan da sorumlu oldu¤u bilinen GLC1A TIGR/myocilin geni (MYOC) ile iliflkili-
dir.

Nörokristopati/ön segment disgenezis sendromlar› (örn. Axenfeld- Rieger) otozomal
dominant tarzda geçifl gösterir. Bu hastal›klara yol açan mutasyonlar 4q25 band›ndaki
PITX2 ve 6p25’teki FOXC1 ile iliflkilendirilmifltir. PAX6 genindeki defektler aniridiye yol
açabilir (bu bölümdeki tart›flmaya bak›n›z).

Konjenital glokomda aile öyküsü olmad›¤›nda, etkilenmifl ebeveynlerin etkilenmifl ço-
cuk sahibi olma olas›l›¤› yaklafl›k %2’dir. Primer konjenital glokom, eriflkin primer aç›k
aç›l› glokomla iliflkili gözükmemektedir.

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) s›kl›kla konjenital, veya infantil glokom olarak da adland›-
r›l›r. PKG’nin s›kl›¤› de¤iflik toplumlarda 2500’de 1 ile 22,000’de 1 aras›nda de¤iflir. PKG
%2 ile %15 aras› olguda körlükle sonuçlan›r. Olgular›n en az›ndan %50’sinde görme kes-
kinli¤i 20/50’den kötüdür. Bu durum hastalar›n yaklafl›k üçte ikisinde bilateraldir ve er-
keklerde (%65) kad›nlardan (%35) daha s›k görülür.

20
Çocukluk Ça¤› Glokomlar›
Çeviri: Dr. Tekin Yaflar
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Do¤um esnas›nda, etkilenmifl bebeklerin yaln›zca %25’inde tan› konmas›na ra¤men,
hastal›¤›n bafllang›c› olgular›n %80’inden fazlas›nda yaflam›n ilk bir y›l› içinde ortaya ç›-
kar. E¤er bu hastal›k çocuklu¤un ilerleyen dönemlerinde ortaya ç›karsa (yaklafl›k 5 yafl›n-
dan sonra), farkl› bir genetik kayna¤a sahip bir hastal›k olan (önceki bölüme bak›n›z) ve
s›kl›kla eriflkin aç›k aç›l› glokomunda kullan›lana benzer tedaviye cevap veren primer jü-
venil aç›k aç›l› glokom olarak de¤erlendirilir (TKBK Cilt 10, Glokom’a bak›n›z).

Patofizyoloji
PKG daki temel patolojik defekt halen tart›flmal›d›r. Barkan orjinal olarak ince, geçirgen
olmayan bir membran›n ön kamara aç›s›n› örttü¤ünü ve aköz d›fla ak›m›n› engelledi¤ini
öne sürmüfltür; fakat bugün t›kan›kl›k yerinin trabeküler a¤›n kendisinde oldu¤u ileri sü-
rülmektedir. Bu hastal›k muhtemelen geç embriyolojik geliflimsel dönemde ortaya ç›kan
bir anomali ile birlikte, nöral yar›k hücrelerinden köken alan ön kamara dokusunun geli-
flimsel bir anomalisi olarak ortaya ç›kar.

Klinik Özellikler ve Muayene
Primer konjenital glokom genellikle yenido¤an veya infantil dönemde bulgu ve semptom-
lar›n kombinasyonu ile kendini gösterir. Epifora, fotofobi ve blefarospazm PKG’nin kla-
sik klinik triad›n› oluflturur. Di¤er bulgular kornea çap›n›n artmas› ve saydaml›¤›n› kay-
betmesini içerir (fiekil 20-1).

Korneal ödem, artm›fl göziçi bas›nc› (G‹B) sonucu oluflur ve kademeli olarak veya ani
bafllang›çl› olabilir. Korneal ödem s›kl›kla 3 ayl›ktan küçük bebeklerde bafllang›ç bulgusu-
dur. Mikrokistik ödem bafllang›çta kornea epitelini kapsar fakat sonra s›kl›kla Descemet
membran›nda bir veya daha fazla e¤risel çizginin (Haab çizgisi) efllik etmesiyle stromaya
uzan›r. G‹B’n›n düflmesiyle ödemin çözülmesine ra¤men, Haab çizgilerinin oldu¤u bölge-
de kal›c› bir skar kal›r. Fotofobi, epifora ve blefarospazm kornea ödemi ve opaklaflmas›na
efllik eden kamaflma ve epitel anomalilerinin sonucu ortaya ç›kar.

Kornea çap›n›n artmas› yükselmifl G‹B’n›n sonucu olarak kornean›n kademeli olarak
gerilmesi sonucu oluflur. Normal bir yenido¤an›n yatay kornea çap› 9.5-10.5 mm’dir; 11.5
mm’den büyük bir çap varsa glokomdan flüphelenilir. Bir yafl›nda, normal kornea çap›
10.0-11.5 mm’dir; 12.5 mm’den büyük bir çap varsa anormal kabul edilir. 13.0 mm’den bü-
yük bir kornea çap›na sahip herhangi bir çocukta glokomdan flüphelenilmelidir.
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fiekil 20-1 Konjenital glokom, sa¤ göz. Kornea
çap› artm›fl ve saydaml›¤›n› kaybetmifl. (Dr. Gregg
T. Lueder'in izniyle.)



Lensin pediatrik hastal›klar› katarakt›n yan› s›ra lens fleklinde, boyutunda, yerlefliminde
ve geliflimindeki anormallikleri içerir. Bu anormallikler çocuklardaki görme bozuklu¤u
sebeplerinin önemli bir k›sm›n› oluflturur. Görülme s›kl›¤› çocuklarda yaklafl›k olarak
6/10000 oran›ndad›r. Pediatrik lens anormallikleri hayat boyu sürebilecek görme kay›p-
lar›n› önlemek amac›yla h›zl› bir flekilde tedavi edilmelidir. TKBK 11. Cilt, Lens ve Katarakt,
bu bölümde tart›fl›lan baz› durumlar› ve yaklafl›mlar› kapsamaktad›r. 

Pediatrik Kataraktlar
Dünya çap›nda çocuklardaki tüm görme kay›plar›n›n yaklafl›k %10’undan konjenital ka-
taraktlar sorumludur ve her 250 yenido¤an›n birinde katarakt›n bir formunun oldu¤u tah-
min edilmektedir. Çocuklarda kataraktlar, 

• ‹zole ya da sistemik bir hastal›¤a ait
• Konjenital ya da edinilmifl
• Kal›t›msal ya da sporadik
• Tek tarafl› ya da bilateral
• Parsiyel ya da tam
• Sabit ya da ilerleyici olabilir.

Sistemik Birliktelikler
Çocukluk ça¤› kataraktlar› izole olabilece¤i gibi kromozomal anormallikler, sistemik sen-
drom ve hastal›klar ya da konjenital enfeksiyonlar gibi pek çok durumla, ayr›ca travma ve
radyasyon gibi d›fl faktörlerle beraberlik gösterebilirler. Sistemik hastal›klarla birlikte görü-
len neredeyse tüm katarakt vakalar›nda kataraktlar bilateral olarak gözlenir. (Ancak tüm bi-
lateral kataraktlar›n sistemik bir hastal›kla beraber olma flart› yoktur). Bak›n›z Tablo 21-1.

Kataraktlar ayr›ca persistan fetal damarlanma, kolobom, ön segment disgenezi, aniri-
di ve retina bozukluklar› gibi di¤er oküler anormalliklerle de birliktelik gösterebilirler.

Bafllang›ç
Pediatrik kataraktlar konjenital ya da edinilmifl olabilir. Fiksasyon refleksinin oluflumun-
dan önce - yani bebek 2-3 ayl›k olmadan önce - görsel olarak belirginleflen lens opasitele-

21
Çocukluk Ça¤› Kataraktlar› ve
Di¤er Pediatrik Lens Hastal›klar›
Çeviri: Dr. Sezin Özdo¤an Erkul 
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ri, daha sonra edinilenlere göre bebe¤in görsel geliflimi üzerinde daha çok potansiyel et-
kiye sahiptirler. Genel olarak katarakt›n ambliyopi oluflturma riski ne kadar erken bafllan-
g›ç gösterirlerse, o kadar fazla olur. 

Kal›t›m
Herediter kataraktlar›n ço¤u otozomal dominant geçifl gösterir ve her zaman bilateraldir-
ler. X’e ba¤l› veya otozomal resesif geçifl de bazen görülebilir (Tablo 21-2).

Lateralite
Pediatrik kataraktlar tek tarafl› ya da bilateral olabilirler, ancak bilateral olgularda belir-
gin bir asimetri gözlenir. 

Morfoloji
Kataraktlar tüm lensi tutabilecekleri gibi (total ya da tam katarakt) lensin sadece bir par-
ças›n› da etkileyebilirler. Katarakt›n lensteki yerleflimi ve morfolojisi, katarakt›n bafllang›-
c›, etyolojisi, lateralitesi ve prognozu hakk›nda önemli bilgi edinilmesini sa¤lar (Tablo 21-
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Tablo 21-1 Pediatrik Kataraktlar›n Etyolojileri

Bilateral kataraktlar
‹dyopatik
Ailesel (herediter), genelde otozomal dominant
Kromozomal anormallikler

Trizomi-21 (Down), -18 (Edward), -13 (Patau)
Di¤er translokasyonlar, delesyonlar ve duplikasyonlar

Kraniyofasiyal sendromlar
Hallermann-Streiff, Rubenstein-Taybi, Smith-Lemni-Opitz ve di¤erleri

Müsküloskletal
Conradi, Albright, miyotonik distrofi

Renal
Lowe, Alport

Metabolik
Galaktozemi, Fabry, Wilson, mannosidoz, diabetes mellitus

Maternal enfeksiyonlar
Rubella
Sitomegalovirüs
Varisella
Sifiliz
Toksoplazmozis

Oküler anomaliler
Aniridi
Ön segment disgenezi sendromu

‹yatrojenik
Kortikosteroidler
Radyasyon (tek tarafl› da olabilir)

Tek tarafl› kataraktlar
‹dyopatik
Oküler anomaliler

Persistan fetal damarlanma (PFV)
Ön segment disgenezileri

Travmatik (çocuk istismar› göz önünde bulundurulmal›)



Pediatrik üveitler görece nadir olmakla birlikte üçüncü basamak sa¤l›k merkezlerinde gö-
rülen tüm üveit vakalar›n›n %5’ini teflkil eder. Buna ra¤men bu hastal›k pediatrik yafl gru-
bunda meydana geldi¤inde tan› ve tedavide pek çok zorlu¤u beraberinde getirmektedir.
Çocuklar hastal›k ileri aflamalara gelmedikçe flikayetlerini dile getiremeyebilirler ve teda-
vi seçenekleri potansiyel yan etkiler nedeniyle s›n›rl› kalabilmektedir. Bu bölümde pedi-
atrik yafl grubu üveitlerinin özellikleri tart›fl›lmaktad›r. Burada bahsedilen hastal›klarda-
ki enflamasyonun mekanizmas› ve klinik özellikleri ile ilgili daha detayl› bilgi için TKBK
Cilt 9, Göziçi Enflamasyonu ve Üveit’e bak›n›z.

S›n›flama 
Aynen eriflkinlerde oldu¤u gibi çocuklarda da üveitler, anatomik bölgeye göre (ön, orta,
arka ve panüveitler); patolojiye göre (granülamatöz, non-granülomatöz); bafllang›ç flekli-
ne göre (akut, kronik, tekrarlay›c›); veya etyolojiye göre (travmatik, immünolojik, enfeksi-
yöz, maskeleyici sendromlar, idiyopatik; ekzojen veya endojen) s›n›fland›r›labilir. Anato-
mik bölge etyolojiyi belirlemede yard›mc› olabilir (Tablo 22-1). Genellikle arka üveitlerin
tüm pediatrik üveit vakalar›n›n %40-50’sini, ön üveitlerin %30-40’›n›, orta üveitlerin yak-
lafl›k olarak %20’sini ve panüveitlerin %10’dan az›n› oluflturdu¤una inan›l›r. Bu yüzdeler
üçüncü basamak sa¤l›k kurulufllar› taraf›ndan yap›lan çal›flmalar›n sonucunda elde edil-
mifltir. Buna karfl›l›k son döneme ait toplum tabanl› çal›flmalarda üveiti olan çocuklar›n
büyük ço¤unlu¤unda ön segmente s›n›rl› bir hastal›k mevcuttur. Yine de arka üveitler
oran olarak eriflkinlere göre pediatrik yafl grubunda daha fazla görülmektedir. 

Ön Üveitler

Jüvenil ‹diyopatik Artrit

Terminoloji
Çocukluk ça¤› artritleri için kullan›lan çeflitli terminolojiler yüzünden oftalmologlar›n ak-
l› kar›flabilir. Avrupa’da hastal›k jüvenil kronik artrit olarak bilinir ve European League of
Association of Rheumatology (EULAR)’›n tan› kriterleri kullan›l›r. Birleflik Devletler’de
ise hastal›k jüvenil romatoid artrit olarak bilinir ve American Collage of Rheumatology
(ACR) tan› kriterleri kullan›lmaktad›r. EULAR ile ACR tan› kriterlerindeki birincil farkl›-
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l›k artrit tan›s› için eklem semptomlar›n›n süresi ve jüvenil ankilozan spondilit, jüvenil
psöriyatik artrit gibi hastal›klar için kesin hastal›k belirtilerindeki tan›ya dahil etme ve ta-
n› d›fl› b›rakma kriterlerindeki farkl›l›klard›r. 

Son olarak International League of Associations of Rheumatology (ILAR) juvenil idiyo-
patik artrit ad› alt›nda tüm idiyopatik çocukluk ça¤› artritlerini içine alan tan› kriterlerini
yay›nlam›flt›r. Biz bu bölümde ILAR kriterlerini seçtik. Tüm 3 ana tan› kriteri grubu Tab-
lo 22-2’de gösterilmifltir. Tablo 22-3’te de JIA’n›n alt tipleri listelenmifltir.

Jüvenil idiyopatik artritte üveit oluflumu 

Çocukluk ça¤› ön üveitlerinde etyolojik olarak en çok ortaya konulabilen tan› Jüvenil idi-
yopatik artrittir. JIA kategorilerinden (Tablo 22-3’e bak›n›z) üveit için daha fazla önem gös-
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Tablo 22-1 Üveitlerde Ay›r›c› Tan›

Ön Üveitler
Jüvenil idiyopatik artrit
Travma
Sarkoidoz
Herpes ve di¤er virüsler
Sifiliz
Lyme hastal›¤›
Fuchs heterokronik iridosikliti
Kawasaki sendromu
Tübülointersitisyel nefrit ve üvet sendromu
Behçet sendromu
Orbita psödotümörü
‹diyopatik

Orta Üveitler
Pars planit
Sarkoidoz
Tüberküloz
Jüvenil ksantogranüloma
Lyme hastal›¤›
‹diyopatik

Arka Üveitler
Toksoplasmozis
Toksokariyazis
Herpes, k›zam›kç›k, rubeola, k›zam›k
Histoplazmozis
Sifiliz
Sempatik oftalmi
Sarkoidoz
Bartonella 
Kandida albikans
Lyme hastal›¤›
Ailesel jüvenil sistemik granülomatozis (Blau sendromu)
Diffüz tek tarafl› subkut nöroretinitis (DUSN)
Tüberküloz
Vogt-Koyanagi-Harada sendromu
Behçet sendromu
‹diyopatik



Erken Bafllang›çl› Retina Hastal›klar› 

Persistan Fetal Damarlanma
Persistan fetal damarlanma (PFD), y›llarca persistan hiperplastik primer vitreus (PHPV) olarak
adland›r›lan durum için daha do¤ru bir terimdir. Tek tarafl› katarakt›n en s›k sebebi ve
gözün di¤er hastal›klar›ndan ayr›, çok s›k görülmeyen kusurlu oluflumudur. ‹ki tarafl› ol-
gular sistemik veya nörolojik anomaliler ve sendromlarla iliflkili olabilir. ‹ki tarafl› retinal
katlant›lar, ailesel eksüdatif vitreoretinopati (AEVR) ve Norrie hastal›¤› fenotipik benzer-
leridir. Hafiften ciddiye genifl spektrumludur. Hafif olgularda belirgin hiyaloid damar ka-
l›nt›lar›, genifl Mittendorf (orta nokta) noktas› ve Bergmeister papillas› (Bkz. Bölüm 24) iz-
lenir. Spektrumun di¤er ucunda yo¤un retrolental plakl› mikroftalmik gözler ve kal›n fib-
röz persistan hiyaloid arter bulunur. Siliyer ç›k›nt›lar uzar ve dilate pupilladan görünür
hale (PFD için klasik) gelir, iris yüzeyinde belirgin radyal damarlar gözlemlenir (fiekil 23-
1). De¤iflen derecelerde lens kesafeti oluflur. Kesafet merkezde en yo¤un olan ve olas›l›k-
la k›k›rdak ve fibrovasküler doku içeren bir retrolental plaktan oluflur. Konjenital retinal
ayr›flma ve optik sinir flekil bozuklu¤u da olabilir.

23
Vitreus ve Retina Hastal›klar› ile
Bozukluklar›
Çeviri: Dr. Betül Düzen, Dr. Erdinç Ayd›n
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fiekil 23-1 Persistan fetal damarlanma (PFD; daha önceki ad›yla persistan hiperplastik primer vitreus)
A, Uzam›fl siliyer ç›k›nt›lar lense yap›fl›k. Lens üzerindeki yo¤un fibröz pla¤a dikkat edin. B, PFD’li
gözün ultrasonu. Optik sinirden lens arkas›na uzanan kal›n sapa dikkat edin. (B k›sm›, Dr.Edward L.
Raab’›n izniyle.)



Daha ciddi etkilenmifl tedavisiz gözlerin do¤al seyri, ac›mas›zca ilerleyen katarakt
oluflumu, ön kamara daralmas› ve sonuçta aç› kapanmas› glokomu fleklindedir. Retina
dekolman›, göz içi kanama ve siliyer cisim dekolman› PFD’n›n di¤er ciddi komplikas-
yonlar›d›r. Kanamalar, büyük ihtimalle retrolental boflluktaki fibrovasküler membran-
dan kaynaklan›r. Etkilenen gözler di¤er gözden daha küçüktür; bu durum ancak dikkat-
li kornea çap› ölçümü veya ultrason ile aç›¤a ç›kar›labilir. Mikroftalmusu belgelemek
önemlidir çünkü retinoblastom, bafllang›ç ay›r›c› tan›n›n bir parças›d›r ve mikroftalmik
gözlerde bulunabilir. Çok ileri olgularda geliflse de katarakt›n olmas› retinoblastom kar-
fl›t› bir kan›tt›r. 

Membran eksizyonuyla kombine katarakt cerrahisi ile PFD’li birçok göz kurtar›labilir.
Belirgin arka kutup anomalisi olmayan olgularda bir miktar merkezi görme sa¤lanabilir,
bazen de erken cerrahi sonras› istikrarl› kontakt lens kullan›m› ve dikkatli takip, ambliyo-
pi için tutarl› kapama tedavisi ile iyi görme elde edilebilir. Görsel prognoz, retinan›n ne
kadar tutuldu¤una, glokom geliflip geliflmedi¤ine ve kapama tedavisine ne kadar uyuldu-
¤una göre de¤iflir. 

PFD tedavisinde de¤iflik cerrahi yaklafl›mlar tarif edilmifltir. Ço¤u olguda, retrolenti-
küler dokular›n vitreus-kesen cihazlarla ve/veya göz içi makaslarla gerekti¤inde göz içi
koter kullan›lmas› ile al›nabilir. Hem limbal hem de pars plana yaklafl›mlar baflar›yla uy-
gulanm›flt›r. Ön yaklafl›m, pars plikatan›n anormal olarak daha önde bulunma olas›l›¤›n-
dan dolay›, retina dekolman› riskini azaltabilir. Optik sinir ve maküla ameliyat sonras›
normal gözüküyorsa, afakinin optik düzeltmesi ve kapama tedavisi için yo¤un çaba har-
canmal›d›r. Bölüm 21’e de bak›n›z. 

Goldberg MF. Persistent fetal vasculature (PFV): an integrated interpretation of signs and

symptoms associated with persistent hiperplastic primary vitreous (PHPV). LIV Edward 

Jackson Memorial Lecture. Am J Ophthalmol. 1997;124(5):587-626.

Müllner-Eidenböck 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. J Cataract Refract Surg.

2004;30(3):611-619.

Prematüre Retinopatisi
Prematüre retinopatisi (PR) eskiden retrolental fibroplazi(RLF) olarak adland›r›lan hasta-
l›¤›n flimdiki ad›d›r. PR, yenido¤an dönemindeki akut hastal›¤› ve sonradan görülen skat-
risyel hastal›¤› içerir. 

Normal retinal damar geliflimi 16. gestasyonel haftada bafllar. Retinal hücrelerin kay-
na¤›mekik hücrelerini içeren mezenflimal dokudur. Mezenflim optik disk merkezinden d›-
flar›ya do¤ru büyür, nazal ora serrataya gestasyonun 8. ay›nda, temporal ora serrataya 1-
2 ay daha sonra ulafl›r. Prematür do¤um, normal retinal damarlanma de¤iflti¤i ve anormal
neovaskülarizasyon oluflabilece¤inden PR için risk faktörüdür. Patolojik süreç herhangi
bir noktada durabilir, kendili¤inden gerileyebilir veya h›zl›ca ilerleyip vitreoretinal trak-
siyon ve retina dekolman›na yol açabilir.
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Geliflimsel Anomaliler

Morning Glory Disk Anomalisi
Morning glory disk anomalisi embriyonik yar›¤›n anormal kapanmas›ndan veya distal
optik uzant›s›n›n primitif optik vezikül ile ba¤lant›s›ndaki anormal gelifliminden kaynak-
lan›r. Klinik olarak, anomali, arka fundusta optik diski de içeren, huni fleklinde çanaklafl-
ma olarak görülür. Disk kenar›nda k›vr›m yapan kan damarlar›n›n say›s›nda art›flla bir-
likte diski çevreleyen retina pigment epitelinde elevasyon görülür (fiekil 24-1). Diskin ta-
ban›nda beyaz renkli glial dokudan oluflan merkezi bir çekirdek yer al›r. Bu doku kon-
traktil elemanlar içeriyor olabilir; optik disk çukurlu¤u bu nedenle bazen görülebilmekte,
bazen de periyodik olarak görülememektedir. Morning glory disk anomalisi, s›kl›kla ka-
d›nlarda görülmekte olup tipik olarak tek tarafl›d›r. Görme keskinli¤i 20/20’den ›fl›k his-
si negatife kadar herhangi bir aral›kta olabilir ama genellikle yaklafl›k 20/100 ile 20/200
aras›nda olmaktad›r. Seröz retina dekolman›, hastalar›n yaklafl›k 1/3’ünde geliflmekte an-
cak subretinal s›v›n›n kayna¤› bilinmemektedir. Morning glory disk anomalisi, orta hat
yüz anomalisi olan hastalarda bazal ensefalosel ile iliflkili bulunur. Moyamoya hastal›¤›
gibi (beyin taban›nda bulunan kollateral damarlardaki hipertrofi ile birlikte proksimal in-
trakraniyal arterlerin ilerleyici daralma-t›kanmas›) karotis dolafl›m›ndaki anomaliler, ilifl-
kili bulgulard›r. Bu nedenle, Morning glory disk anomalisi tan›l› hastalarda beyin manye-
tik rezonans görüntüleme (MRG) veya manyetik rezonans anjiyografi çekilmelidir.

Lenhart PD, Lambert SR, Newman NJ, et al. Intracranial vascular anomalies in patients with
morning glory disc anomaly. Am J 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.

24
Optik Disk Anomalileri
Çeviri: Dr. Ümit Ü. ‹nan, Dr. Onur Polat
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fiekil 24-1 Morning glory disk anomalisi, sol göz.



Optik Sinir Kolobomu
Optik sinir kolobomu, tüm embriyonik yar›¤› içeren koryoretinal kolobomun bir parças›
olabilece¤i gibi sadece optik diskten de ibaret olabilir. Hafif optik disk kolobomlar› gö-
rünüm olarak derin fizyolojik çukurlu¤a benzemekte ve glokomatöz hasar ile kar›flabil-
mektedir. Daha fliddetli olgularda beyaz, parlak bir doku ile çevrelenmifl, derin, santral
bir çanaklaflma ile birlikte peripapiller alanda geniflleme ve bu derin kavite kenar›nda
kan damarlar›nda çaprazlaflma görülür (fiekil 24-2). Defekt ço¤unlukla alt nazale do¤ru
genifllemekte ve s›kl›kla periferde bir retinal kolobom ile iliflkili bulunmaktad›r. Y›rt›kl›
veya y›rt›kl› olmayan retina dekolman› geliflebilir. Bu durum tek tarafl› veya çift tarafl›
olabilece¤i gibi oldukça asimetrik olabilir. Görme keskinli¤i hafif veya a¤›r flekilde aza-
labilir ve optik diskin görünümünden bunu tahmin etmek zordur. Oküler kolobomlar
birçok sistemik anomalilerle (ör: CHARGE sendromu: kolobom, kalp, koanal atrezi, men-
tal retardasyon, genitoüriner anomaliler ve kulak anomalileri; bkz Bölüm 19) birlikte bu-
lunabilir.

Miyelinli (Medullal›) Retinal Sinir Lifleri
Normal miyelinizasyon lateral genikulat gangliyonda bafllay›p lamina kribrozada sonla-
n›r. Bazen retinadaki baz› lifler miyelin k›l›f kazan›rlar. Klinik olarak, düzensiz, tüye ben-
zer kenarlar› olan, normal sinir lifleri paternini takip etmeye meyilli,yüzeyel, beyaz renk-
li retina alan› fleklinde görülür (fiekil 24-3). Yüzeyel sinir lifleri tabakas› içinden geçen re-
tinal damarlar seçilemezler. Miyelinli lifler tek bir spot fleklinde veya birçok ayr› ayr› izo-
le yamalar fleklinde görülebilir. En yayg›n görülen lokalizasyon disk kenar› boyuncad›r.
Görme kayb› maküla tutulumundan veya tek tarafl› yüksek miyopi veya ambliyopiden
kaynaklanabilir. Bu olgularda maküla hipoplastik de olabilir. Ambliyopi tedavisi uygu-
lanmal› ancak s›kl›kla baflar›s›z olunmaktad›r. Miyelinli alana karfl›l›k olarak absolü sko-
tomlar izlenir.

Straatsma BR, Heckenlively JR, Foos RY, Shahinian JK. Myelinated retinal nerve fibers associated
with ipsilateral myopia, ambliyopia, and strabismus. Am J Ophthalmol.1979;88(3 Pt 1):506-510.
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fiekil 24-2 Optik sinir kolobomu, sa¤ göz. fiekil 24-3 Optik sinir ve retinada miyelinli sinir
lifleri, sa¤ göz.



Nistagmusu olan bir çocuk tan›sal olarak zorluk gösterir. Oftalmik de¤erlendirmenin ilk
amac› nistagmusun, acil araflt›rma gerektiren beyin tümörü gibi belirgin bir nörolojik bo-
zuklu¤un, görme geliflimini etkileyebilecek bir oküler bozuklu¤un veya iyi bir görme ile bir-
likte olan motor bozuklu¤un iflareti olup olmad›¤›n›n belirlenmesidir. Horizontal nistag-
muslu birçok çocukta, bu durum az görmeye, zay›f füzyona ya da her ikisine ba¤l›d›r. Bu
oftalmik nedenler, s›kl›kla standart ofis muayene teknikleri ile belirlenebilmektedir. Fakat,
vertikal nistagmus ve di¤er nörolojik bozukluk belirtilerinin varl›¤›, nörolojik görüntüleme-
nin de dahil oldu¤u daha fazla nörolojik araflt›rmay› gerektirecek oftalmoloji d›fl› bir etyolo-
jiyi iflaret eder. TKBK Cilt 5, Nöro-oftalmoloji, nistagmusun nörolojik etkilerini tart›flm›flt›r.

Abadi RV,Bjerre A. Motor and sensory characteristics of infantile nystagmus. Br J Ophthalmol.

2002;86(10):1152-1160.

Terminoloji
Nistagmus, gözlerin istemsiz, ritmik ileri-geri sal›n›m›d›r. Pandüler nistagmusta, gözler her
yönde eflit h›z ile sal›n›rlar. S›çray›c› nistagmus, eflit olmayan h›zlarda hareket gösterir; ku-
ral olarak, h›zl› bileflen nistagmusun yönünü belirler- örnek olarak, sa¤ s›çray›c› nistag-
musta sola do¤ru yavafl hareket ve sa¤a do¤ru h›zl› hareket (s›çrama) vard›r. 

Nistagmus hareketleri ayr›ca frekans›na (birim zamanda sal›n›m say›s›) göre ve amp-
litüdüne (hareket boyunca yol ald›¤› aç›sal mesafe) göre de s›n›fland›r›labilir. Hareketler
horizontal, vertikal, rotatuar, oblik veya dairesel olabilir. Göz hareketlerinin özellikleri
farkl› bak›fl yönlerinde de¤ifliklik gösterebilir. Bir pandüler nistagmus, afl›r› bak›flta s›çra-
y›c› nistagmusa dönüflebilir. 

Mutlak bak›fl pozisyonlar› amplitüd ve frekans› etkileyebilir. Bu, özellikle tipik olarak
h›zl›-faz bilefleninin z›t bak›fl pozisyonunda bir nötr noktan›n (nistagmusun minimal ol-
du¤u bak›fl noktas›) bulundu¤u s›çray›c› nistagmusta geçerlidir (Alexander kural›). Dola-
y›s›yla, bir sa¤ s›çray›c› nistagmus sa¤a bak›flta daha kötüleflir ve sola bak›flta belirgin ola-
rak düzelir. Sa¤ s›çray›c› nistagmuslu bir hasta bu nedenle bafl›n› sa¤a çevirmek isteyecek
ve sola bak›fl tercih edecektir (fiekil 25-1).

The National Eye Institute (NEI) nistagmusun da içinde bulundu¤u göz hareket bozuk-
luklar›n› yeniden s›n›fland›rm›flt›r. Bu bölümde nistagmusun tart›fl›lmas›nda, geleneksel,
al›fl›lm›fl isimlendirmeler kulland›k. Göz Hareket Bozukluklar› ve fiafl›l›k S›n›fland›rmas›
(CEMAS) için NEI sponsorlu¤undaki komite taraf›ndan önerilen alternatif terminoloji ise

25
Çocukluk Ça¤› Nistagmuslar›
Çeviri: Dr. Orhan Ayar
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parantez içerisinde belirtilmifltir. CEMAS komitesi taraf›ndan haz›rlanan 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. J AAPOS. 2002;6(4):201-202.

De¤erlendirme

Hikaye
Nistagmusun birçok formu ya do¤rudan genetik bozukluk olarak ya da di¤er oküler has-
tal›klarla iliflkili olarak kal›t›msald›r (Tablo 25-1). ‹lk de¤erlendirmede dikkatli, tam bir ai-
le hikayesi almak çok önemlidir. Sorular, görsel geliflimi etkiledi¤i bilinen kal›t›msal okü-
ler hastal›klar›n di¤er tipleri, sistemik hastal›klar veya sendromlar hakk›nda sorulmal›d›r.
Konjenital motor nistagmus, otozomal dominant, resesif veya X’e ba¤l› olarak kal›t›labi-
lir. Nistagmusu olan aile bireylerinin muayenesi, etkilenen çocuklarda beklenen görsel
fonksiyon hakk›nda de¤erli prognostik bilgiler sa¤layabilir. 

Do¤um esnas›ndaki olaylar geliflmekte olan görsel sistemi belirgin bir flekilde etkileye-
bilir ve e¤er yeteri kadar ciddiyse, nistagmusla sonuçlanabilir. Do¤um esnas›nda sorun
yaflan›p yaflanmad›¤›, maternal enfeksiyonlar ve prematürite olup olmad›¤›na dair sorgu-
lama nistagmusun sebebini ortaya ç›karabilir. Üç aydan büyük çocuklarda, bafl›n e¤ilme-
si, bafl hareketleri, bak›fl tercihleri ve görüfl uzakl›klar› ile ilgili ailenin gözlemleri tan›da
yard›mc› olabilir.

Oküler Muayene
Oftalmolojik muayene, görme keskinli¤i testi, pupiller cevaplar, oküler motilite ve fundus
muayenesi üzerinde yo¤unlaflmal›d›r.

Görme keskinli¤i testi
Görme fonksiyonunun seviyesi, nistagmusun nedenini belirlemekte yard›mc› olabilir.
Nistagmuslu ve neredeyse normal görme keskinli¤ine sahip hastalarda tan› genellikle be-
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fiekil 25-1 Sa¤a vuran s›çray›c› nistagmusa ba¤l›
olarak yüzünü sa¤a çevirmifl ve sola bak›fl tercih
eden hasta. (Edward L. Raab, MD’in izniyle.)



‹yi ve kötü huylu göz ve orbita tümörleri yeni do¤an ve çocuklarda nispeten s›k ortaya
ç›kmaktad›r. ‹yi huylu kitleler, kötü huylu kitlelerden daha s›k görülmektedir. Göz ve or-
bita tümörleri yerleflim ve tiplerine göre s›n›fland›r›labilir (Tablo 26-1). TKBK Cilt 4, Oftal-
mik Patoloji ve Göziçi Tümörleri ve Cilt 7 Orbita, Kapaklar ve Lakrimal Sistem’de de bahsedil-
mifltir.

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

Orbita Tümörleri 
Çocukluk ça¤›nda orbita bölgesinde çok farkl› yer kaplay›c› lezyonlar ortaya ç›kabilir. En
önemli pediyatrik malignitelerin birço¤u orbitay› tutma e¤ilimi göstermektedir. ‹yi huylu
adneksal kitleler yayg›nd›r ve birçok hastada görmeyi tehdit etmektedir.

Ay›r›c› Tan› 
Orbitada yer kaplay›c› bir kitlenin tan›s› özel zorluk teflkil etmektedir. Bu lezyonlar›n kli-
ni¤i nonspesifiktir ve k›smen s›n›rl›d›r:

• Proptoz veya globun di¤er yönlere yer de¤ifltirmesi
• Kapakta fliflme veya renk de¤iflimi
• Palpe edilebilir derialt› kitle 
• Ptoz
• fiafl›l›k

Çocukluk ça¤›nda gerek iyi huylu ve gerekse kötü huylu tümörler çok h›zl› büyümekte-
dir. Bu nedenle bunlar›n orbital sellülit gibi enfeksiyöz veya enflamatuar hastal›klardan
ve güvenilir hikaye olmaks›z›n s›kl›kla meydana gelen travmalar›n etkilerinden ay›rt edil-
mesi güçlük teflkil etmektedir. Ayr›ca uyumlu olmayan bir hastada göz kapa¤›nda fliflli¤in
efllik etti¤i hafif ve orta proptozisin saptanmas› güç olabilir.

26
Çocukluk Ça¤› Göz ve Göz
Çevresi Tümörleri
Çeviri: Dr. Sevil Ar› Yaylal›, Dr. Canan Altun Kahraman
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Tablo 26-1 Göz ve Orbita Tümörlerinin S›n›fland›r›lmas›

I. Orbita Lezyonlar›
A. Kistik Lezyonlar

1. Geliflimsel Orbita Kistleri
a. Koristom, dermoid, epidermoid
b. Teratom
c. Konjenital kistik göz
d. Kolobomatöz kist 

2. Edinsel Orbita Kistleri
a. Kistik vasküler lezyonlar
b. Epitelyal apendaj kistleri
c. Epitelyal implantasyon kistleri
d. Lakrimal kanal kistleri
e. Optik sinir k›l›f› menengoseli
f. Hematik kist
g. Anevrizmal kemik kisti
h. Kistik miyozitis
i. Parazitik kistler: hidatik, sistiserkoz 
j. Çikolata kisti
k. Kolesterol granülomatöz kist

3. Komflu dokular›n kistleri
a. Mukosel
b. Mukopiyosel
c. Dakriyosel
d. Sefalosel
e. Enterojenöz kist
f. Dentijeröz kist

B. Damarsal lezyonlar
1. Kapiller hemanjiom
2. Kavernöz hemanjiom
3. Lenfanjiom
4. Orbita Varisi
5. Arteriyovenöz malformasyon
6. Hemanjioperistoma
7. Malign hamanjioendotelyoma
8. Organize hematom (hematik kist, kolesterol granülomu)
9. Struge-Weber sendromu

10. Klippel-Trenaunay-Weber sendromu
C. Enflamatuar kitleler

1. Preseptal ve orbital selülit
2. ‹dyopatik orbital enflamatuar sendrom
3. Di¤er orbital enflamatuar sendromlar

D. Histiyositik, hematopoetik ve lenfoproliferatif kitleler
1. Langerhans hücreli histiyositozis

a. Histiyositozis X
b. Hand-Schüller-Christian hastal›¤›
c. Letterer-Siwe hastal›¤›

2. Jüvenil Ksantogranülom (non-Langerhans hücreli histiyositozis)
3. Sinüs histiyositozis
4. Lösemi ve granülositik sarkom
5. Lenfoma

E. Mezodermal tümörler
1. Fibrom
2. Miyofibromatozis
3. Lipom

(Devam ediyor)



Fakomatozlar veya nörokütanöz sendromlar; deri ve santral sinir sistemini içeren iki ve-
ya daha fazla organ sisteminde bir ya da birkaç histolojik tipte çok say›da farkl› lezyon ile
karakterize bir grup hastal›kt›r. Lezyonlar s›kl›kla hamartom (ilgili organlarda normalde
bulunan dokular›n anormal ço¤almas›) fleklindedir. Her bir sendrom tek lezyon karakte-
rine göre de¤il di¤erleriyle iliflkisine ve çeflitlili¤ine göre tan›mlan›r. Göz tutulumu s›kt›r
ve önemli morbidite kayna¤› oluflturur veya teflhis için kritik önemi olan bilgi sa¤lar. Dört
majör bozukluk fakomatoz olarak tan›mlanm›flt›r ve hepside önemli göz bulgular›na sa-
hiptir:

• Nörofibromatozis (von Recklinghausen hastal›¤›)
• Tüberosklerozis (Bourneville hastal›¤›)
• Retinal ve serebellar anjiomatozis (von Hippel-Lindau hastal›¤›)
• Ensefalofasiyal ve ya ensefalotrigeminal anjiomatozis (Sturge Weber sendromu)

Bazen fakomatoz olarak s›n›fland›r›lan di¤er durumlar:

• Ataksi telenjektazi (Louis-Bar sendromu)
• ‹nkontinensia pigmenti (Bloch-Sulzberger sendromu)
• Rasemöz (salk›m) anjioma (Wyburn-Mason sendromu) 

Tablo 27-1 fakomatozlar›n özelliklerini tan›mlamaktad›r.

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

Nörofibromatozis
Nörofibromatozis (NF), veya von Recklinghausen hastal›¤› olan olgular her ikisi de nöral
yar›k mezenfliminden köken alan melanosit ve nöroglial hücrelerin oluflturdu¤u karakte-
ristik lezyonlar gösterirler. NF’deki melanositik ve glial lezyonlar s›kl›kla hamartom ola-
rak adland›r›lmas›na ra¤men bu tan›mlama, do¤umdan sonra y›llarca belirgin olmayan
birçok lezyonda ve ayn› dokudan köken alan düflük dereceli neoplazmlardan histolojik
olarak ay›rt edilemeyen lezyonlarda flüphelidir. 

Nörofibromatozisin genetik, tan› kriteri, morbidite ve tedavisindeki farkl›l›klar› ay›rt
edilmifl iki formu vard›r (NF1 ve NF2). ‹kisi de çok yüksek geçiflli (NF 1’de yaklafl›k %100)
otozomal dominant kal›t›m gösteren ailesel bozukluklard›r. Bununla birlikte vakalar›n
büyük bir k›sm› (yaklafl›k NF1’in yar›s›) tahminen sorumlu olan gende yüksek orandaki

27
Fakomatozlar
Çeviri: Dr. Osman Ahmet Polat, Dr. Neslihan Sinim, Dr. Ayfle Öner
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Kraniyosinostozis
Kraniyosinostozis, embroyonik veya erken çoçukluk döneminde 1 veya daha fazla krani-
yal sütürlerin erken kapanmas›d›r. Kraniyal sütürler kafatas› boyunca mevcuttur. Supra-
orbital rimden oksiput taban›na do¤ru çizilen hayali bir çizgi ile kafatas› kalvaryum ve ka-
fatas› taban› olarak ikiye bölünür (fiekil 28-1). 

Kafatas›n›n kemik büyümesi sütür bölgesinde yerleflmifl osteoblastik merkezlerde ger-
çekleflir. Kemik sütür yönüne dik ve paralel olarak büyür. Sütürün erken kapanmas› di-
key yönde büyümeyi engellerken paralel büyümeye izin verir. Bu durum Virchow’un ya-
sas› olarak adland›r›l›r ve klinik olarak gözlenebilinen ve her biri özel bir isimle adland›-
r›lan kraniyal kemik deformasyonlar›na yol açar (fiekil 28-2). Kraniyosinostozis ile ilgili
önemli terimler afla¤›da yer almaktad›r.

Plagiosefali Plagiosefali terimi tam olarak ‘oblik kafa’ anlam›ndad›r. Ünilateral koronal sü-
tür sinostozu sonucu ortaya ç›kar. Sinostozik tarafta, al›n ve supraorbital rim geriye do¤-
ru yer de¤ifltirmifltir (bas›kt›r), interpalpebral fissür genifllemifl ve orbita nonsinostozik ta-
rafa göre daha yüksektedir. Beyin geliflimi ve bunun için gerekli olan kafatas› kemikleri-
nin genifllemesi nedeniyle nonsinostozik tarafta protrüzyon ve al›nda ç›k›nt›, düflük sup-
raorbital rim, interpalpebral aral›kta daralma ve s›kl›kla düflük orbital pozisyon görülür
(fiekil 28-3). 

Oksi-, turri-, akrosefali Bu terimlerin hepsi ‘kule kafa’ anlam›ndad›r. Bu durum genellik-
le çok say›da sütürün, örne¤in heriki coronal sütürün, sagital ve belki de lambdoidallerin-
de kapanmas› sonucu ortaya ç›kar.

Brakisefali ‘K›sa kafa’; spesifik olarak anterior-posterior aksda büyümeye iflaret eder.Bra-
kisefali s›kl›kla bilateral koronal sütürün kapanmas› sonucudur. Al›n genellkikle genifl ve
düzdür.

Skafosefali ‘Kay›k kafa’. Skafosefali sagital sütürün erken kapanmas› sonucu oluflur; bu
nedenle kafatas› anterior-posterior aksta uzun ve bitemporalde ise dard›r.

Dolikosefali ‘Uzun kafa’; kafatas›n›n flekli skafosefaliye çok benzer.

Kleeblattschädel ‘Yonca yapra¤› kafa’ Kafatas› trilobar fleklindedir. Kleeblattschädel tipik
olarak koronal, lambdoidal ve sagital sütürlerin sinostozu sonucudur.

28
Kraniofasiyal Malformasyonlar
Çeviri: Dr. Özgül Alt›ntafl
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Hipertelorizm, orbital Medial orbital duvarlar›n aras›n›n mesafenin çok fazla olmas›. Tan›
klinik de¤il radyolojik olarak konur.

Hipertelorizm, oküler Standart normogramlarla karfl›laflt›r›ld›¤›nda interpupiller mesafe-
nin fazla olmas›d›r; orbital hipertelorizme benzer. 
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fiekil 28-1 A, Fetal kafatas›nda normal sütürler ve fontaneller. B, Yetiflkin kranial taban›, sütürler ile
beraber (C.H Wooley taraf›ndan resmedilmifltir.)
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McKusick’in 1985’de yapt›¤› “‹nsanda Mendel Kal›t›m›” araflt›rmas›nda, bildirilen 3000 has-
tal›¤›n en az %25’ inde gözün etkilendi¤i bildirilmifltir ki, bu da gözü genetik hastal›klar-
dan dördüncü en çok etkilenen sistem yapmaktad›r. Genetik geçiflli göz hastal›klar›yla il-
gili 200’den fazla lokus haritaland›r›lm›flt›r. Genetik hastal›klarla ilgili di¤er tart›flmalar
için, TKBK Cilt 2’de Oftalmolojinin Esas ve ‹lkeleri’ne bak›n›z.

Kal›t›msal göz bozukluklar›; izole ve göz ile s›n›rl› ya da göz anomalilerinin tek ve-
ya çoklu organ sistemleriyle iliflkili oldu¤u daha genifl hastal›klarla birlikte olabilir. Bu
genetik çoklu sistem hastal›klar›n baz›lar› metabolik bozukluklara ba¤l› de¤ilken, di¤er-
leri do¤umsal metabolik hastal›klardan kaynaklan›r. Sonraki durum, bir ya da daha çok
enzimin fiziksel ya da fonksiyonel olarak kal›t›msal eksikli¤iyle tan›mlanmaktad›r. Bu
enzim eksikli¤i birçok flekilde göz anomalisine yol açabilir: anormal metabolik ürünle-
rin direkt toksisitesi; anormal veya normal metabolitlerin birikimi; sentetik yollardaki
kusurlar ya da yetersiz enerji üretimi. Do¤umsal metabolik hastal›klar, genellikle otozo-
mal resesif ya da X’e ba¤l› resesif, nadiren otozomal dominant ya da mitokondrial bo-
zukluklar fleklinde kal›t›ma u¤rarlar. Germline mutasyonlar da (sadece gametlerin ge-
netik bozukluklar›) geliflebilir. Do¤umsal metabolik hastal›klar için tafl›y›c› olanlarda, -
bir normal gen, bir bozuk gen olan kiflilerde beklendi¤i üzere- enzimin normal miktar›-
n›n yar›s› mevcuttur. Bu durum, genelde yeterli metabolik fonksiyon ancak anormal se-
rum düzeyleriyle sonuçlan›r. Amniyosentezle elde edilen fetal hücrelerdeki enzim dü-
zeylerinin ölçülmesi, bu metabolik hastal›klardan birço¤unun do¤um öncesinde saptan-
mas›na olanak verebilir. Bu hastal›klardan birço¤una sebep olan genler bilinmektedir,
bu sayede baz› durumlarda konsepsiyon öncesi ya da do¤um öncesi test mümkün ola-
bilmektedir.

Do¤umsal metabolik hastal›klardaki göz bozukluklar›n›n bafllang›ç yafl› de¤iflken-
dir, baz› anomaliler do¤umda mevcut iken di¤erleri erken çocukluk ça¤›nda ortaya ç›k-
maktad›r. Bu bozuklu¤u olan çocuk hasta öncelikle bir oftalmolo¤a baflvurabilece¤i için
ya da tan›y› onaylamak için bir oftalmologa dan›fl›labilece¤i için, do¤ru tan› ve tedavi-
de, bu oküler belirtilerin bilinmesi kritiktir. Günümüzde bu bozukluklar›n pek ço¤unun
erken fark edilirse daha etkin olan bir tedavisi vard›r. Do¤umsal metabolik hastal›klar›-
n› hat›rlatan göz bulgular› olan her hasta için bir genetik uzman›na dan›fl›lmas› sa¤lan-
mal›d›r.

29
Do¤umsal Metabolik
Hastal›klarda Göz Bulgular›
Çeviri: Dr. Bengü Ekinci Köktekir, Dr. fiansal Gedik, Dr. Berker Bakbak
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Do¤umsal metabolik hastal›klar, enzim yoklu¤undan etkilenen ifllemlere ya da biyo-
kimyasal yollara göre s›n›fland›r›labilir (özel bozukluklar parantezle belirtilmifltir);

• karbonhidrat sentezi (galaktozemi)
• amino asit metabolizmas› (homosisteinüri)
• organik asit metabolizmas› (Metilmalonik asidüri)
• mitokondriyal metabolizma (Kearns-Sayre sendromu)
• üre siklusu (Ornitin transkarbamilaz eksikli¤i)
• peroksizom fonksiyonu (Adenolökodistrofi, Zellweger hastal›¤›)
• steroid yola¤› (Smith-Lemli-Opitz sendromu)
• lipid depolanmas› (Tay-Sachs, Gaucher hastal›¤›)
• transport (Sistinozis)
• lizozomal depolama (Mukopolisakkaridozis, sistinozis, nöronal seroid-lipofuksi-

nozis)
• metal metabolizmas› (Wilson hastal›¤›)

Bu bozukluklar, etkilenen oküler yap›ya göre de s›n›fland›r›labilir. Metabolik hastal›k-
lar, metabolik yolda oluflan ürünün birikimi sonucu korneada bulan›klaflmaya yol açabi-
lir. E¤er bu ürün korneada üretiliyorsa, bulutlanma tüm korneada yayg›n olarak görüle-
bilir. E¤er ürünün kandaki düzeyi yükselmiflse, bu durumda sadece periferik kornea etki-
lenmifl olabilir. Korneay› etkileyen hastal›klar, mukopolisakkaridozis (MPS; tip I H, I S,
IV, VI ve VII) (fiekil 29-1), sistinozis ve Wilson hastal›¤›n› içerir. Sistinozis korneada yay-
g›n kristal benzeri madde birikimine ve fotofobiye yol açar. Wilson hastal›¤›, periferik
kahverengi bir Kayser-Fleischer halkas›yla tan›mlan›r. 

Pek çok mültisistem hastal›¤›nda, katarakt oluflur (örne¤in; Smith-Lemli-Opitz sendro-
mu ve tüm galaktozemilerin bir özelli¤i olarak). Galaktokinaz eksikli¤inde katarakt, has-
tal›¤›n tek belirtisi olabilir. Homosisteinüri’de lens dislokasyonu görülür.

Dört yüzün üzerinde bilinen kal›t›msal hastal›k retinay› etkiler. Retinitis pigmentoza
(RP) bunlar aras›nda en s›k olanlardan biridir. RP, fotoreseptörlerdeki primer (birincil) bir
hatadan kaynaklanabilir ya da jeneralize metabolik hataya ba¤l› olarak pigment epitelin-
deki fotoreseptörlerin hassasiyetinde oldu¤u gibi sekonder (ikincil) bir olay olarak görü-
lebilir. Retinal dejenerasyon; peroksizomal bozukluklarda (Zellweger hastal›¤›, Refsum
hastal›¤›), lizozomal bozukluklarda (nöronal seroid-lipofuskinozis) ve mitokondriyal bo-
zukluklarda (Kearns-Sayre) bulunabilir.

398 • Pediatrik Oftalmoloji ve fiafl›l›k

fiekil 29-1 Mukopolisakkaridozis I H (Hurler). (Dr.
Edward L Raab’›n izniyle.)



Çocukluk ça¤›ndaki oküler morbiditenin en önemli sebeplerinden biri travmad›r. Pediat-
rik göz cerrahisi nedenleri aras›nda sadece flafl›l›¤›n s›kl›¤› daha fazlad›r, ve sadece amb-
liyopi daha erken monoküler görme kayb›ndan sorumludur. 11-15 yafl aras›ndaki çocuk-
larda, di¤er yafl gruplar›na oranla ciddi göz yaralanmas› oran› özellikle daha yüksektir.
Yaralanm›fl erkek çocuklar›n k›zlara oran› 3 ya da 4’e 1’dir. 

Küçük yafltaki çocuklarda ço¤u oküler travma di¤er çocuklarla gündelik oyunlar esnas›n-
da ortaya ç›kar. Daha büyük yafltaki çocuklar ve adolesanlar ise daha çok spor yaparken ya-
ralanmaya e¤ilimlidir. Bu yüzden, prensip olarak ciddi çocukluk ça¤› göz yaralanmalar›n›n
büyük ço¤unlu¤u uygun eriflkin denetimi ve spor için de düzenli olarak koruyucu gözlük
kullan›m› ile azalt›labilir. Havai fiflekler ve haval› tüfekler pediatrik oküler travman›n daha
az s›kl›kta görülen nedenleri aras›ndad›r ama bunlar ciddi yaralanmalara sebep olabilirler. 

Çok küçük çocuklarda oküler travman›n yönetimi özel birkaç durumun göz önünde
bulundurulmas›n› gerektirir. Birincisi, de¤erlendirme ve tedavinin zorlu¤u genelde yeter-
siz uyum ile iyice artar. Yaralanman›n gerginli¤i ile okul ça¤› çocuklar› bile göze yap›la-
cak herhangi bir yaklafl›ma ciddi direnç gösterebilirler. Çocu¤un direncini güçle yenmeye
çal›flmak delici yaran›n veya künt darbenin oluflturdu¤u zedelenmenin kötüleflmesi riski-
ni artt›r›r. Üç yafl›ndan büyük bir çocukta güç kullan›lan bir yaklafl›m daha sonraki teda-
vilerde gerekli olan dostça bir iliflki kurulmas›n› afl›r› derecede güçlefltirir. Topikal aneste-
tik damlatmak ve çocu¤un sesiz bir ortamda sakinleflmesine f›rsat vermek küçük bir ya-
ralanmas› olmas› muhtemel hastalarda muayeneyi kolaylaflt›r›r. ‹lk muayene acil cerrahi
tedavinin gerekli olabilece¤ini ortaya koyuyorsa daha detayl› muayenenin ameliyathane-
de genel anestezi alt›nda yap›lmak üzere ertelenmesi uygun olacakt›r. 

Göz travmal› bir çocu¤un de¤erlendirilmesinde ikinci bir nokta ise yaralanman›n ve-
ya bunun tedavisinin ambliyopi nedeni ile görme kayb›na neden olma potansiyelidir. Befl
yafl›ndan küçük çocuklarda travmatik katarakt veya ortam opasitesi ile iliflkili olan depri-
vasyon ambliyopisinin orijinal fiziksel hasara göre ciddi uzun dönem görme azl›¤›na ne-
den olmas› daha muhtemeldir. Yaralanma ve optimal ortam saydaml›¤› ve opti¤in sa¤lan-
mas› aras›nda geçecek sürenin, uygun afakik refraktif düzeltme dahil, k›salt›lmas› önem-
li bir öncelik olmal›d›r. Yaralanma sonras› monoküler oklüzyon da en az düzeyde tutul-
mal›d›r; oklüzyon tedavisinden beklenen fayda çok küçük bir çocukta binoküler fonksi-
yonun bozulmas› ve ambliyopinin indüklenmesi riskine a¤›r basmal›d›r. 

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.

30
Çocukluk Ça¤›nda Oküler
Travma 
Çeviri: Dr. Nihal Demir Ulus
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Çocuk ‹stismar› 
Çocukluk ça¤›ndaki ço¤u göz yaralanmalar› kazara olmufl ya da di¤er çocuklar taraf›ndan
istemeden oluflturulmufl olsa da, önemli bir k›sm› eriflkinler taraf›ndan fiziksel istismar
sonucu ortaya ç›kar. Çocuk istismar› Birleflik Devletler’de y›lda tahmini 2 milyon kurba-
n›n oldu¤u, toplumumuzun yayg›nlaflan bir sorunudur. Ebeveynin ya da di¤er bak›c›la-
r›n istismar edici davran›fllar› genellikle tasarlanm›fl bir zulümden ziyade k›zg›nl›k ya da
gerginlik an›nda ortaya ç›kan geçici kontrol kayb› fleklinde olmaktad›r. Bir çocu¤a nas›l
bak›laca¤› ve nas›l disiplin kazand›r›laca¤› konusundaki bilgi eksikli¤i de s›kl›kla katk›da
bulunan bir faktördür. Nispeten nadir olan Münchausen sendromu’nda çocuk, t›bbi bak›m
sa¤layan kiflileri yönlendirme çabas› ile hastal›k belirtileri oluflturacak flekilde psikopatik
ebeveyn taraf›ndan fiziksel olarak zarar görmektedir. 

Çocuk istismar› oldu¤u zaman ço¤unlukla güvenilir bir hikaye almak zordur. Tekrar-
lanan yaralanma olaylar›nda veya farkl› kiflilerden al›nan birbiri ile uyumsuz hikayelerde
veya tarif edilen olaylar ile yaralanman›n geniflli¤i (örne¤in düflme sonras› bafl›n birden
çok yerinde çürükler) ya da çocu¤un geliflim düzeyi uyumsuzsa (örne¤in 2 ayl›k bebe¤in
yataktan yuvarlanarak düflmesi veya 6 ayl›k bebe¤in yüksek bir sandalyeye t›rmanmas›)
flüphe uyanmal›d›r. 

Tüm Birleflik Devletler ya da Kanada eyaletlerinde çocuk istismar›ndan flüphelenen bir
hekimin yasalar gere¤i olay› tayin edilmifl devlet organlar›na bildirmesi gerekmektedir.
Bu zorunluluk yerine getirildikten sonra oftalmolo¤un olayla ilgili tüm incelemeyi uygun
uzmanlara ya da otoritelere b›rakmas› tavsiye olunur. 

Çocuk istismar›nda yaklafl›k %5 hastada baflvuru belirtisi gözü içerir ve oküler belirti-
ler di¤er belirtilerin incelenmesi esnas›nda tespit edilirler. Fiske, yumruk ya da kemer ve-
ya kay›fl gibi aletler ile oluflan künt travma oküler adneks ve ön segmentin kazara olma-
yan yaralanmalar›n›n genel mekanizmas›d›r. E¤er elde edilen aç›klama akla yak›n görün-
müyorsa periorbital ekimoz, subkonjonktival hemoraji ve hifema yak›n zamanda olmufl
bir istismar flüphesi uyand›rmal›d›r. Katarakt veya lens dislokasyonu daha uzak bir geç-
miflte gerçekleflen tekrarlayan yaralanma ya da travman›n belirtisi olabilir. Çocukluk ça-
¤›nda ortaya ç›kan regmatojen retina dekolmanlar›n›n büyük bir k›sm› travmatik köken-
lidir; belirgin yaralanma hikayesi olmayan ya da yüksek miyopi gibi belirgin bir predis-
pozan faktör olmayan bir çocukta böyle bir belirti görüldü¤ünde istismardan flüphelenil-
melidir. 

Sars›lma Yaralanmas› 
Oküler, intrakraniyal ve bazen de di¤er yaralanmalar›n yegane birlikteli¤i ciddi bir flekil-
de sars›lma yoluyla istismar edilen infantlarda ortaya ç›kar. fiu anda sars›lm›fl bebek sendro-
mu olarak bilinen sendromun esas özellikleri erken 1970`lerde tan›mland›¤› için, bu çocuk
istismar›n›n en önemli belirtilerinden biri olarak yayg›n bir flekilde tan›nm›flt›r. 

Sars›lma yaralanmalar›n›n kurbanlar› daima 3 yafl›ndan ve ço¤unlukla da 12 ayl›ktan
küçüktür. Güvenilir bir hikaye al›nabildi¤i zaman, k›zg›nl›k ya da hayal k›r›kl›¤› ile sürek-
li a¤layan bir bebe¤i sarsan bir ebeveyn ya da baflka bir bak›c›n›n olaya dahil oldu¤u gö-
rülür. Bununla birlikte s›kl›kla elde edilebilen tek bilgi çocu¤un mental durumun bozul-
du¤u ya da nöbet veya solunum güçlü¤ünün geliflti¤idir; ya da ilgili bak›c› yataktan düfl-
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Bir bebekte 3- 4 ayl›kken, iyi görsel dikkat ya da obje fiksasyonu ve takibi geliflmemiflse,
birçok sebep düflünülmelidir. Bu sebeplerden ço¤u bu kitapta katarakt, glokom, retina
hastal›klar› ve malformasyonlar bölümlerinde anlat›lm›flt›r. Baz› oküler anomalilere, stan-
dart oftalmik muayeneler ile kolayca tan› konabilir. Ancak, di¤erleri gizlidir ve saptama-
s› zordur.

Normal Görsel Geliflim
Görsel geliflim oldukça karmafl›k bir olgunlaflma sürecidir. Hem gözde hem de santral si-
nir sisteminde yap›sal de¤iflimler olur. Laboratuvar ve klinik araflt›rmalar göstermifltir ki,
normal görme hem genetik kodlama hem de normal bir görsel çevrede yaflama sonucu ge-
liflir. 

Bebeklerde görme nitelik bak›m›ndan klinik de¤erlendirmeyle ya da optokinetik nistag-
mus (OKN) cevaplar› veya görsel uyar›lm›fl kortikal potansiyel (VECP; VEP ya da görsel uya-
r›lm›fl yan›t: VER olarak da k›salt›labilir) ve tercihli bak›fl teknikleri gibi baz› psikofiziksel
testlerle belirlenebilir. Parlak ›fl›¤a göz k›rpma refleksi do¤umdan sonra birkaç gün içinde
mevcut olmal›d›r. Pupilla ›fl›k refleksi genellikle gebeli¤in 31. haftas›ndan sonra var ol-
makla birlikte, yeni do¤andaki miyozis nedeniyle de¤erlendirilmesi güç olabilir.

Normal bir bebek, 6 haftal›kken di¤er insanlarla göz konta¤› kurabilmeli ve yüz ifade-
lerine tepki verebilmelidir. 2- 3 ayl›k bebekler, parlak nesnelere ilgi gösterebilmelidir. Pre-
matür bebeklerin, prematüritenin derecesine göre bu noktalara daha geç ulaflmas› bekle-
nebilir.

Konjuge olmayan göz hareketleri, “skew” (çarp›k) deviasyon ve batan günefl manzaras›
(her iki gözün tonik olarak afla¤› deviasyonu) normal bebeklerde görülebilir ancak, bun-
lar 4. aydan sonra devam etmemelidir. As›l olarak zay›f görsel geliflimin bulgular› içinde
aray›c› göz hareketleri, tan›d›k yüzlere ve nesnelere yan›t olmamas› ve nistagmus yer al›r.
Parlak ›fl›¤a sabit bakma ve görsel ilgisi olmayan bir bebekte gözlerin fliddetli ovalanma-
s› (okülodijital refleks) zay›f görsel geliflimin di¤er bulgular›d›r ve görsel yoksunluk için gö-
ze ait bir nedene iflaret ederler.

Weinacht S, Kind C, Mönting JS, Gottlob I. Visual development in preterm and full-term infants: a

prospective masked study. Invest Ophthalmol Vis Sci. 1999;40(2):346-353

31
Bebeklerde ve Çocuklarda Az
Görme
Çeviri: Dr. Bengü Ekinci Köktekir, Dr. fiansal Gedik, Dr. Berker Bakbak, Dr. fiaban Gönül
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Az Gören Bebe¤e Yaklafl›m
Ailedeki görsel problemleri sorgulamakla bafllayan dikkatli bir hikaye al›nmas› gerekli-
dir. Hasta erkek ise, X’e ba¤l› geçifl ihtimali araflt›r›lmal›d›r. E¤er önceki kuflak akraba-
lardan birinde olmayan benzer bir durum varsa, otozomal resesif bir hastal›k akla geti-
rilebilir.

Gebeli¤in detaylar› sorgulanmal›d›r: önemli faktörler aras›nda, annede enfeksiyon,
radyasyona maruz kalma, ilaçlar ve travma yer al›r. Prematürite, intrauterin geliflme ge-
rili¤i, fetal stres, bradikardi, mekonyum boyanmas› ve oksijensiz kalma gibi perinatal
problemler önemlidir. Klinisyen, ayr›ca sistemik anomalilerin varl›¤›n› ve geliflimin kilo-
metre tafllar›n›n gecikmesini sorgulamal›d›r. 

Bebeklerin muayenesinde, görsel fiksasyon, pupilla ›fl›k cevaplar›n›n eflitli¤i ve canl›l›-
¤›, gözlerin düzlemi ve hareketleri, nistagmus ya da aray›c› göz hareketlerinin varl›¤›na
özellikle özen gösterilmelidir. Detayl› 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 ön görme yollar›n› etkileyen hastal›klarda pupilla cevab›
yavafllam›flt›r. Paradoksal pupilla cevab› (karanl›kta pupillan›n konstriksiyon cevab›) s›k-
l›kla retinal distrofilerle birlikte görülür, ancak optik nöropatilerde de olabilir. Bebeklerde
kortikal görme bozukluklar›nda pupiller yan›tlar normaldir. 

Konjenital duyusal nistagmus, ritmik, horizontal, tek düzlemde, sarkaç hareketi flek-
linde ya da s›çray›c› nistagmusla karakterizedir. S›çray›c› bileflen genelde sa¤a bak›flta sa-
¤a at›ml›, sola bak›flta sola at›ml›d›r. Çocuklarda konjenital nistagmus bilateral pregenikü-
lat görme disfonksiyonunun göstergesi olabilir. Bu durum için “konjenital” kelimesi kulla-
n›lmas›na ra¤men, nistagmus genelde do¤umda de¤il de 2- 3 ayl›kken bafllar. 25. bölüm-
de nistagmus detayl› olarak tart›fl›lmaktad›r.

Bir ya da her iki gözde görme kayb› göz düzleminde bozulmaya yol açar. Ezotropik ya
da ekzotropik kayma oluflabilir.

Bir bebek az görmeyle geldi¤inde, öncelikle görsel disfoksiyonun lokalizasyonu belir-
lenmelidir. Bebeklerde görme kayb›na yol açan bozukluklar› s›n›fland›r›rken, birincil ola-
rak pregenikülat görsel disfonksiyona yol açan bozukluklar ve retrogenikülat görsel dis-
fonksiyona (kortikal görme bozuklu¤u da denilen) yol açanlar olarak s›n›flamak yararl›
olacakt›r. Bu klinik olarak yararl› bir paradigma olsa da, baz› bozukluklar›n hem pregeni-
külat hem de retrogenikülat yolu etkiledi¤i bilinmelidir.

Pregenikülat Görme Kayb›
Konjenital duyusal nistagmus, bilateral pregenikülat görme kayb›n›n klinik belitisi olabi-
lir. Tek tarafl› pregenikülat görme kayb›yla beraber flafl›l›k oluflabilir. Etiyoloji (sebep) s›k-
l›kla oftalmik muayenede görülür. Belirgin sebepler, ön segment anomalileri, korneal opa-
siteler (Peters anomalisi, sklerokornea), katarakt ve konjenital glokomu içerir. 

Çocuklarda pregenikülat görme kayb›na yol açan en s›k optik sinir anomalisi optik si-
nir hipoplazisidir. Tipik olarak, tek tarafl› olgular duyusal flafl›l›kla, iki tarafl› olgular nis-
tagmusla ortaya ç›kmaktad›r. ‹liflkili hipopituitarizmi saptamak için endokrinolojik de-
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