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Konjenital Katarakt

Congenital Cataract
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Ozet

Konjenital katarakt biiyiik bir ambliyopi yapma potansiyeline sahiptir
ve pediatrik oftalmolojinin dnemli bir konusudur. Ambliyopi riskinden dolay1,
konjenital kataraktlar erken teshis gerektirir. Bilateral konjenital katarakt
vakalarin en az %25°inde genetiktir. Buna karsilik, tek tarafli konjenital
katarakt genellikle sporadiktir. Kalitim sekli ¢ogunlukla otozomal dominantdir
fakat otosomal resesif ve X e bagl sekiller de olabilir. Metabolik katarakt
biyokimyasal olarak teshis edilebilir. Cocuklarda anatomik yapilarin daha
kiigiik, dokularin daha yumusak ve daha elastik olmasindan dolay1 géz cerrah
i¢in pediatrik katarakt cerrahisi 6zel birikim gerektirir. Bir ¢ok erigkin katarakt
cerrahisi tekniginin kii¢iik degisiklerle cocuklara adapte edilmesiyle, pediatrik
katarakt cerrahisinin gelisimi devam etmektedir. Intraokiiler lensler (IOL)
katarakt cerrahisi yapilan ¢ocuklarda, daha iyi anatomik ve fonksiyonel sonug
saglamada yardimer olmustur. Giin gectik¢e fazla sayida operatér daha kiigiik
cocuklarda IOL implante etmektedir. 2004-2005 yillarinda bildirilen en yaygm
teknolojik ilerlemelerden bir tanesi gocuklarda hidrofobik akrilik TOL
kullanimidir. Aksiyel biiyimenin ve buna eslik eden refraktif degisikligin
tahmini, katarakt cerrahisi yapilan cocuklarin uzun donem tedavisinde karsimiza
¢ikan onemli bir miicadele konusudur. Postoperatif inflamatuar reaksiyon
artigindan, minimal travmatik operasyon, postoperatif yogun okliizyon
tedavisi, gozliik yada kontakt lensle optimal diizeltme gereklidir. Ortoptik
takip muayeneleri uzun dénem sonug i¢in 6nemlidir. Bu derlemede konjenital
katarakt tani ve tedavisi hakkinda &zet bilgi sunulmustur.
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Abstract

Congenital cataract has a high amblyogenic potential and is an important
subject in pediatric opthalmology. Because of amblyopia risk, congenital
cataracts require an early diagnosis.Bilateral congenital cataract is genetic in
at least 25% of cases. In contrast, unilateral congenital cataract is usually
sporadic. The mode of inheritance is mostly autosomal dominant but autosomal
recessive and X-linked modes also occur. Metabolic cataract may be diagnosed
biochemically. Because of the anatomical dimensions being smaller and the
tissue structures being softer and more elastic in the young patient, surgery
of paediatric cataracts represents a special challenge for the ophthalmic
surgeon. The evolution of paediatric cataract surgery continues, with many
adult cataract surgical techniques being applied to children with minor technical
adjustments. Intraocular lenses have helped to provide better anatomic and
functional outcome for cataract surgery in children. More and more, surgeons
are implanting intraocular lenses in younger children. One of the most widely
reported technologic advances in 2004-2005 was the use of hydrofobic acrylic
intraocular lenses in children. Predicting axial growth, and refractive change
that accompanies it, is one of the major remaining challances for the long-
term care of children who have had cataract surgery. Due to the increased
inflammatory reaction postoperatively, a minimally traumatic operation,
intensive occlusion therapy and optimal correction with glasses or contact
lenses are also necessary. Orthoptic follow-up examinations are also important
for the long-term result.In this review, a short information about diagnosis
and management of congenital cataract is presented.
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Giris

Dogusta goriilen veya bir yasina kadar goriilen katarakta
konjenital katarakt denir. Goreceli olarak nadir gériilen bir
hastaliktir. Dogum agirlig1 konjenital katarakt goriilme
sikligini etkileyen bir faktordiir. Konjenital katarakt herediter
veya ekzojen sebeple (6rnegin kizamikgik) olusabilir. izole
olarak goriilebildigi gibi, diger g6z veya viicut anomalileri
ile birlikte olabilir. Metabolik veya ¢evresel faktorler konjenital
katarakt gelisiminde dnemli rol oynar. Metabolik formda
alinacak 6nlemler katarakt gelisimini engelleyebilir.
Galaktozemi, kromozomal delesyonlar, numerik
aberasyonlarda (Trizomi 21 gibi ) veya Lowe sendromunda,
miyotonik distrofik Curschmann-Steinert sendromunda
konjenital katarakt goriilebilir. Konjenital kataraktin molekiiler
genetik muayenesi giiniimiizde cogunlukla bilimsel projeler
cercevesinde yapilmaktadir.

Konjenital katarakt ve tedavisi hakkinda literatiir taranarak
Ozet bilgi ¢ikarilmigtir. Konjenital katarakt nadir goriilen bir
hastaliktir. Ispanya’da yapilan epidemiyolojik bir ¢alismada,
goriilme orani1 0.63/10.000 (1.124.654 dogumda) olarak
saptanmistir (1). Amerika’da yapilan bir ¢alismada ise bu
oran 11.2/10.000 olarak bulunmustur (2). izole konjenital
katarakt 2500 gramdan daha diisiik dogan bebeklerde, 2500
gram {istii bebeklere gore 4 kat daha sik goriiliir (3). Bilateral
olanlarin yaklasik yarisi ve tek tarafli olanlarin hemen hepsi
idyopatiktir (4). %30’unun etyolojisinde metabolik veya
cevresel faktorler rol alir (5,6). izole konjenital kataraktin
kalitsal formlar1 cogunlukla otozomal dominant gecis gosterir.
Nadir olarak otozomal resesif veya x-kromozomal gegis de
goriiliir (7,8).

Konjenital katarakt degisik fenotipler gosterebilir:
Cataracta polaris anterior, Cataracta polaris posterior, Cataracta
nuclearis, Cataracta lamellaris, Cataracta nuclearis et corticalis,
Cataracta corticalis, Cataracta suturalis, Cataracta totalis.
Albright, Alport, Crouzon, Down, Lowe, Turner gibi bir ¢ok
sendromda ve Osteogenesis imperfecta’da konjenital katarakt
gortilebilir (Tablo 1).
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Tablo 1. Konjenital katarakt goriilebilen sendromlar

Albright sendromu

Alport sendromu

Alpert sendromu

Cat eye sendromu

Chondrodysplasia punktata Coradi-Hiinermann
Cockayne sendromu

Crouzon sendromu

Down syndrom (Trizomi 21)
Hallermann-Streiff sendromu

Ichthyosis congenita

Incontinentia pigmenti

Kniest sendromu
Laurence-Moon-Bardet-Biedl- sendromu
Lowe sendromu
Marinesco-Sjogren-sendromu

Myotone Dystrophie Curschmann-Steinert
Marshall sendromu

Osteogenesis imperfecta

Nance-Horan- sendromu

Progerie

Rothman-Thomson- sendromu
Rubinstein-Taybi- sendromu
Smith-Lemli-Opitz- sendromu

Stickler- sendromu

Trizomi 13,18

Turner sendromu

Preoperatif Muayeneler

Sasilik, 1518a duyarlilik, bas pozisyonu veya anne babanin
‘bebek anormal bakiyor” ifadesi konjenital katarakt i¢in bir
isaret olabilir. Ancak dikkat ¢ceken bir durum s6z konusu
olmadiginda, sorumluluk ¢ocuk doktoruna diiser. Dikkatli bir
muayene ile konjenital katarakt saptanabilir.

Bruckner iliiminasyon aydinlatma testi uygulamasi kolay
ve yararli bir testtir (9). Karanlik bir ortamda her iki g6z
yaklasik 50 cm. mesafeden bir oftalmaskop vasitasiyla
aydinlatilir. Normalde fundus reflesinin goriilmesi gerekir.
Konjenital kataraktda fundus reflesi zayiftir veya alinmaz.
Lokokori durumunda ise fundus reflesi hi¢ alinmaz.

Operasyon dncesi ultrason muayenesi yapilmalidir. Boylece
Ablatio retinae gibi posterior segment anomalileri ortaya
¢ikarilabilir.

Yogun konjenital katarakt varsa, cerrahi tedavi hemen
yapilmalidir. Eger nistagmus gelismis ise maalesef ambliyopi
irreversibldir. Niikleer katarakt genellikle dogumda mevcuttur
ve ilerleyici degildir. Lameller katarakt ise dogumdan sonra
gelisir ve ilerleyicidir.

Genel Muayeneler

Ozellikle bilateral konjenital katarakt vakalarinda
Galaktozemi taramasi igin kan testi yapilabilir. Galaktokinaz,
Gal-1-P-Uridiltransferaz, Galaktoz-1-Fosfataz, Galaktoz
Epimeraz gibi enzimler yaninda Sorbitdehidrogenaz ve
Galaktikol incelemesi yapilir.

Saygih ve ark.

Galatozemide rastlanan sistemik bulgular: Gelisim geriligi,
kusma, diyare, galaktoziiri, hepatosplenomegali, anemi, sagirlik,
bobrek hastaligi, sagirlik ve mental retardasyondur. Katarakt
hayatin ilk giinlerinde, haftalarinda gelisebilir. Diyet tedavisi
katarakt gelisimini engelleyebilir hatta olusan katarakti
geriletebilir (10).

Ayrica amino asit metabolizma bozuklugu (Lowe
Sendromu) yoniinden idrarda amino asit incelemesi yapilabilir.

Cerrahi Tedavi

Yogun olan tek tarafli veya cift tarafli konjenital kataraktta,
hayatin ilk 6 haftasinda yapilacak bir operasyon optimal sonug
verir. Operasyon 10. haftadan sonra yapilirsa, kotii gorsel
sonug insidansi belirgin olarak artar.

Tek tarafli katarakt daha koti bir vizyon prognozuna
sahiptir, ¢linkii ambliyopi gelisiminde hem deprivasyon hem
de supresyon mekanizmalar1 beraber etki eder (11).

Preoperatif donemde nistagmus bulunmamasi, basarili
sonug i¢in 6nemli bir indikatordiir (12).

Son yillarda konjenital katarakt cerrahisinde biiyiik
gelismeler olmustur. Erken IOL implantasyonu, on ve arka
kapstiloreksis, IOL dizayninin optimize edilmesi bunlar
arasindadir.

Konjenital kataraktin cerrahi tedavisinde operasyon
sirasinda hasta yasinin biiylik olmasi, katarakta eslik eden
okiiler patolojilerin mevcudiyeti, unilateralite, bilateral
vakalarda iki g6ziin operasyonu sirasinda gegen siirenin uzun
olmast, arka kapsiil kesafeti gelisimi gérme sonuglarini olumsuz
yonde etkiler. Erken tam arka kamara {OL implantasyonu ve
postoperatif déonemde etkili bir kapama tedavisi gorme
prognozunu artirmaktadir (13). IOL implantasyonu uzun
stirede, afakik kontakt lense gore daha iyi stabilizasyon ve
gorme prognozu saglar (14).

Bir yasindan biiyiik ¢ocuklarda IOL implantasyonu
sorunsuz yapilabilir (15). Hayatin ¢ok erken doneminde opere
edilen ve IOL implante edilmeyen konjenital katarakt
olgularinda, afakik glokom riski goreceli olarak yiiksektir ve
vizyonu tehdit eden en biiyiik komplikasyondur (16,17). Bu
hastalarda kontrol muayeneleri 6miir boyu yapilmalidir. Afakik
glokomlu olgularda g6z i¢i basing kontrolu trabekiilektomi
yada gonyotomi ameliyati ile saglanabilir (18).

Cocuklarda katarakt cerrahisi yapilirken uzun bir
sklerokorneal tiinel yapilmasi, irisin insizyon yerine yapismasini
engeller. On kamara genellikle yiizeyel oldugu i¢in ve yiiksek
bir vitre basinci bulundugu igin, yiiksek viskoziteye sahip bir
viskoelastik materyal kullanilmalidir. Konjenital katarakt
vakalarinda yaygin goriilen dar pupil durumunda, esnek iris
retraktorleri kullanmak faydali olabilir. Boyayla 6n kapsiiliin
boyanmas1 kapsiiloreksisi daha kolay ve emin kilar.

Ancak boya endotel hiicre dansitesi ve canliligini etkiledigi
icin, kapsiilii boyayabilecek en az miktar kullanilmalidir. Arka
lentikonus veya lentiglobus ile birlikte goriilen konjenital
katarakt olgular1 genellikle tek taraflidir; arka kapsiil ince ve
frajildir.
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Bu vakalarda hidrodiseksiyon biiyiik bir dikkatle
yapilmalidir. Cogu vakada nukleus ve korteks
irrigasyon/aspirasyon ile alinabilir. Ancak ¢ok yogun bir
niikleer katarakt s6z konusu ise ultrasound giicii gerekir.

Posterior kapsiiler opasifikasyonu énlemek igin posterior
kapstiloreksis ve anterior vitrektomi yapilmalidir. Bu asamada
6n kamaraya verilen triamsanolon vitreusu daha goriiniir yapip,
anterior vitrektomiyi kolaylastirir (19). Posterior kapsiil anterior
kapsiilden daha ince ve daha az elastiktir.

Ozellikle posterior katarakt formu gosteren tek tarafli
olgularda, persistan fetal vaskiiler yapilarin aranmasi gerekir.

Endoftalmitis profilaksisi i¢in perioperatif olarak 6n
kamaraya 1 mg. Cefuroksim verilebilir. Fakat intrakamaral
Cefuroksim enjeksiyonu, postoperatif fibrinoid memran
reaksiyonunu 6nlememektedir. Vakalarin ¢ogunlugunda, fibrin
reaksiyonun bakteriyel kontaminasyonla iligkili olmadigi
gorilmiistiir (20).

Postoperatif déonemde ¢ocuk gozii eriskin géziine gore,
ozellikle koyu gozlerde, daha fazla inflamasyon gésterir. Bunun
icin topikal steroid tedavisine cerrahiden hemen sonra
baslanmalidir.

Sonug¢

Anne-baba ve ¢ocuk hekimleri konjenital kataraktin
saptanmasinda 6nemli rol oynarlar. Erken tan1 ve tedavi geri
doniisimstiz gérme ve fonksiyon kaybini (ambliyopi) onler.
Operasyon endikasyonu dikkatlice konuldugu ve postoperatif
tedavi 6zenle yapildig1 takdirde, giintimiizde ilerlemis teknoloji
sayesinde basarili sonug¢lar almak miumkiindiir.
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