
ÖZ

Konjenital (gelişimsel) glokomlar çocukluk çağındaki körlük-
lerin %4-18’inden sorumludur.1 Tedavisi oldukça güçtür ve 
bu konuda uzmanlaşmış kimselere ihtiyaç duyulmaktadır.2 
Tanının doğru ve zamanında konulması tedavinin etkin yapı-
labilmesi açısından çok önemlidir. Primer konjenital glokom 
(PKG) intrauterin hayatta dış akım yollarının yeterince geliş-
memesi nedeniyle göz içi basıncının (GİB) arttığı en sık ras-
lanılan gelişimsel glokom tipidir. Bebeklerde aşırı sulanma 
(epifora), ışık rahatsızlığı (fotofobi) ve gözkapaklarının sıkıca 
kapanması (blefarospazm) “klasik üçlü” belirtisidir. Muaye-
nede bir veya iki gözde büyüme (buftal¬mus), kornea geniş-
lemesi (megalokornea) ve bulanıklığı, Descemet zarındaki 
yırtıklar (Haabs striae) tespit edilir.  Bu yazıda PKG’un kli-
nik bulguları, tanı için yapılması gerekenler ve ayırıcı tanısı 
anlatılmıştır. 

Anahtar Kelimeler: Konjenital glokom, buftalmus, megalo-
kornea, Haabs striae, intraocular pressure.

ABSTRACT

Congenital glaucomas are responsible 4-18% in all childhood 

blindness.1 Treatment is difficult, and it necessitates for eli-

gable person in this subject.2 True and on-time diagnosis of 

congenital glaucoma is crucial for effective treatment. Pri-

mary congenital glaucoma(PCG) is the most common form of 

developmental glaucomas, which has an isolated maldevelop-

ment of the outflow pathways. Epiphora (excessive tearing), 

photophobia (hypersensitivity to light), and blepharospasm 

(squeezing of the eyelids) are the classic triad of PCG. Buph-

thalmus, corneal enlargement and clouding and tears in Des-

cemet’s membrane (Haab’s striae) are most prominent signs 

of PCG. In this paper, the clinics, the diagnostic methods and 

the differential diagnosis of PCG are described.
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GİRİŞ

Konjenital glokomun sınflandırması hastalığa ait klink bul-
guların görülme zamanı ve hastalık ciddiyeti hakkında bilgi 
vermesi açısından önemlidir. Eğer göziçi basıncını yükselten 
faktör sadece ön kamara açısının ve göz içi yapılarının geli-
şimsel geriliğinden kaynaklanıyorsa bu tablo “Primer konje-
nital glokom”; normal gelişmiş bir ön kamara açısının hayatın 
erken dönemlerindeki bir başka nedenden ötürü yeterli aköz 
filtrasyonu yapamamasından ötürü ise “Sekonder konjenital 
glokom” adını alır. Primer konjenital glokomların büyük bir 
bölümünde patoloji sadece ön kamara açısında yerleşiktir, 
“izole trabekülodisgenezis” olarak adlandırılırlar. Eğer pato-
loji sadece ön kamara açısını değil ayni zamanda iris doku-
sunu tutarsa “iridotrabekülodisgenezis”; kornea ve iris doku-
sunu beraber etkilemişse “iridokornealtrabekülodisgenezis” 
olarak bilinirler.3,4 

Primer konjenital glokom tüm çocukluk çağı glokomları ara-
sında en sık (on binde bir oranında) görülen gelişimsel glokom 
tipidir. Gerçek primer konjenital glokom’dan sözedilecek ise 
bu hastalık sadece trabekülumu tutan (izole trabekülodisge-
nezis), genellikle doğumda ya da doğum sonrası ilk 1 ay içinde 
ortaya çıkan glokom tipi demektir. Ancak bu erken başlangıç 
tüm primer glokomların sadece %20’sinde görülür. Olguların 
büyük çoğunluğu (%60-80) doğum sonrası 1. ay ile 2. yıl (en 
sık ilk altı ay) içinde belirti verir. Bu tip gelişimsel glokomlar 
“primer infantil glokom” olarak isimlendirilir. 3 yaşından son-
ra ortaya çıkan çocukluk dönemi glokomları “Juvenil glokom” 
olarak adlandırılır. Primer konjenital ve infantil tip glokom-
lar çeşitli klinik bulgu ve belirti vermelerine karşın, juvenil 
tip erişkinlerde görülen açık açılı glokomdan farklı değildir 
ve tanısı bu nedenle oldukça güçtür. Nadir olarak primer kon-
jenital ya da infantil glokom bulgularına sahip ancak göz içi 
basınç düzeyleri normal sınırlarda ve ilerlemeyen olgularda 
görülebilmektedir.5,6

Konjenital Glokomda Tanı

İlk tanı koyucular; bebekle ilk karşılaşan kadın-doğum uz-
manı, yeni doğan uzmanı, ebe, hemşire ve ebeveynlerdir. 

Primer konjenital glokomda bilateral (iki taraflı) tutulum 
oldukça sık görülür (%60-80).7 Bu durum bazen tanıyı zor-
laştırabilir. Bilateral olgularda tablo çok belirgin olmadıkça 
ebeveynler bebeklerinin hoş, iri gözlere sahip olduklarını dü-
şünerek tanıyı geciktirebilirler, ancak çok bariz olgular erken 
farkedilebilir (Resim 1). Tek taraflı hastalıkta ise “iki göz ara-
sı farklılık” daha kolay hissedilebilir (Resim 2).

Primer konjenital glokomda en sık rastlanılan belirtiler ışığa 
aşırı duyarlılık (fotofobi), gözde aşırı sulanma (epifora) ve ka-
pakların sıkıca kapatılması (blefarospazm)’dır. Bu belirtiler 
üçlüsüne “klasik triad” denir.7-9 Bu bebekler genellikle anne-
lerinin kucağından ayrılmayan, ışıktan kaçan,bu özelliklerin-
den dolayı utangaç yapıda oldukları düşünülen çocuklardır. 
Ancak dikkatli bir gözlemle bebeklerin gözünde normal dışı 2 
önemli bulgu tespit edilebilir: gözün normalden büyük yapısı 
(buftalmus) korneanın gri-beyazımsı görünümü nedeniyle göz 
renginin ve göz bebeğinin iyi seçilememesi.

Buftalmus (öküz gözü): En dikkat çeken bulgudur, özellikle 
tek taraflı olgularda tanının daha kolay konulmasını sağlar. 
Gözün büyümesi yaşamın ilk 2-3 yılı içinde oldukça elastik 
skleraya sahip bebek gözlerinde anne karnından itibaren ar-
tan GİB sonucudur.7-10 Globun ön-arka aksında uzama miyopi 
nedeni olabilir. Anatomik sınırlar değişmiştir, limbus bölgesi 
genişlemiştir (Resim 3).

Konjenital glokom şüphesi duyulan bir bebekte tanının doğ-
ru konulabilmesi için genel anestezi muayenesi şattır. Çünkü  
bebeklerde ağlamaya bağlı intraorbital  basınç yükselir. Kısa 
muayeneler için sadece maske anestezisi yeterli iken daha 
uzun ve ayrıntılı muayene gerektiren durumlarda endotrake-
al tüp anestezisi gereklidir. Ancak 6 ayın altındaki bebeklerde 
bazen ofis ortamında da değerlendirme yapılabilir (Resim 4). 

Genel Anestezi Altında Muayene: Genel anestezi altında 
yapılacak muayeneler şunları içermelidir (Resim 5);

• Göz içi basıncı ölçümü  

• Santral kornea kalınlık ölçümü

• Ön segment muayenesi
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Resim 4: Uyanık bebekte İcare re-
bound tonometri ile GİB ölçümü.

Resim 5: Genel anestezi altında 
bebek muayenesi.

• Kornea çapı, şeffaflığı (ödem?)

• İris ve pupilla (anormal damarların varlığı?)

• Lens (Peters’ anomalisi, şekil bozuklukları, katarakt mev-
cudiyeti?)

• Direkt gonyoskopi  

• Oftalmoskopi 

• Diğer muayeneler

• US (Kornea opaksa, arka segment değerlendirmesinde)

• Retinoskopi (Yapılabilirse streak retinoskop ile)

Göz İçi Basıncı Ölçümü: Genel anestezi altında ya-
pılacak ölçümlerde dikkat edilmesi gereken husus tüm 
anestezik maddelerin GİB üzerinde etkisinin olduğudur. 

Ketamin dışında anestezik ajanların çoğunun (dahil) GİB üze-
rinde düşürücü etkileri vardır. Tüm anestezik maddeler ve 
anestezinin seviyesi GİB üzerinde etkilidir. Örneğin Halotan 
ile hızlı GİB düşüşü görülürken, siklopropan ve süksinil kolin 
ile geçici GİB artışı olabilir. Günümüzde hızlı etki göstermesi 
ve yan etkilerinin az olması nedeni ile tercih edilen anestezik 
olan Sevofluran, Halotan benzeri GİB etkileşimi gösterir.11

Genel anesteziklerin GİB düşürücü etkilerinden dolayı GİB 
ölçümünün anestezi uygulandıktan ilk 2 dakika içinde yapıl-
ması gerekir.7,8,11,12 Schiötz tonometresi ile yapılan ölçümler 
oküler rijidite, kornea kürvatürü ve kornea çapı ile ilişkili 
birçok hataya neden olduğundan artık tercih edilmemektedir. 
Taşınabilir el applanasyon tonometrisi olan Perkins ile ol-
dukça güvenilir GİB ölçümleri elde edildiği bildirilmiştir. Gü-
nümüzde elektronik tonometrelerden Tono-Pen 2.62 mm2’lik 
temas alanına sahip olduğu için 3.06 mm2’lik temas alanına 
sahip Goldman Applanasyon Tonometresine göre korneada-
ki yüzey patolojilerinden daha az etkilenmektedir.13 En son 
uygulamaya giren İcare rebound tonometresi hem yatar hem 
oturur pozisyonlarda oldukça hızlı tekrarlanabilir ve güveni-
lir ölçüm sonuçları vermektedir (Resim 6).14

Konjenital glokom şüphesi ile GİB değerlendirmesi yapar-
ken bebeklerde normal GİB’nın erişkinlere göre ortalama 5 
mmHg daha düşük olduğu akılda tutulmalıdır (Tablo 1). Ge-
nel anestezi altında GİB >15 mmHg ise şüpheli, >20 mmHg 
ise glokom lehine yorumlanmalıdır.12

Resim 1: Bilateral ileri konjenital glokom olgusu (sol-
da spontan kornea perforasyonu).

Resim 2: Tek taraflı  konjenital glokom olgusu. Resim 3: Buftalmik görünüm.
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Tablo 1: Bebeklerde yaşa göre normal GİB değerleri.

Yaş Minimum GİB (mmHG) Maksimum GİB (mmHg)

1 yaş altı 8.4 9.4

1 - 2 yaş 9.4 10.2

2 - 3 yaş 10.4 11.1

3 - 4 yaş 10.9 12.0

4 - 5 yaş 11.6 13.1

5 - 6 yaş 12.2 14.2

Merkezi Kornea Kalınlığı (MKK) Ölçümü (Pakimet-
ri): MKK’nın GİB ölçümlerini etkilediği bilinmektedir, ka-
lın korneada GİB ölçümleri daha yüksek çıkarken ince kor-
nealarda daha düşük sonuçlar elde edilmektedir (Resim 7). 
Çocukluk çağında kornea erişkinden biraz daha kalındır (6-
23 ay arası 540m). 3. yaşta normal erişkin değerine ulaşır.15  
Bazı gelişimsel glokom tiplerinde (özellikle mikrokornea, aniridi 
ve afak glokomlar) kornea daha kalındır.16  Kornea ödemi olan 
gözlerde MKK değeri artar, ancak GİB düşük ölçülür. Bu neden-
le eğer kornea ödemli ise GİB ölçümünde dikkatli olunmalıdır.

Kornea  Çapı  Ölçümü: Yeni doğanda gözün kollajen lifleri daha 
yumuşak ve esnektir. GİB artışına bağlı olarak skleranın elas-
tik lifleri genişleyecek ve gözün büyümesine yol açar (Resim 8). 

Kornea dokusu sklera kadar olmasa da basınç artışına karşı 
genişleme gösterir. Bu nedenle bebeklerde kornea çapının 
büyümesi konjenital glokomun tanısı yanısıra tedavi başarı-
sının takibi için de kıymetli bir parametredir.

Doğumdan ilk 6 aya kadar geçen sürede normal bebekler-
de kornea çapı 9.5-11.5 mm civarıdır (Tablo 2). Bu değerin  
12 mm üstünde ölçülmesi şüpheli kabul edilmelidir. Herhangi 
bir yaşta 13 mm üstü kornea çapı tespiti glokom açısından 
kuvvetli şüpheli kabul edilmelidir. Buftalmik gözlerde kornea 
çapı genellikle 14 mm ve üzeridir.5,8,17

Tablo 2: Bebeklerde yaşa göre kornea çapı değerleri.

Yaş Normal Şüpheli
Doğum - 6 ay 9.5 - 11.5 mm >12 mm

1 - 2 yaş 10 - 12 mm >12,5 mm

2 yaş üstü <12 mm >13 mm

Ön Segment Muayenesi: Konjenital glokom tanısında kor-
nea, ön kamara, iris, pupilla ve lensin dikkatli muayenesi 
gereklidir. Ön segmentin ayrıntılı olarak değerlendirilmesi 
için operasyon mikroskobu veya elde taşınabilir yarıklı lam-
ba mikroskobu kullanılmalıdır. Ön segment muayenesi ile 
kornea ödemi, Haabs stria, iriste anormal damarların mev-
cudiyeti, pupillanın şekli ve uveal ektropion varlığı, iris stro-
masında atrofi, korektopi, anormal pupilla pozisyonu, lensin 
pozisyonu, kornea- lens teması ve buna bağlı kornea opasite-
lerinin varlığı (Peters anomalisi)  öne doğru yer değiştirmiş 
Schwalbe hattı (posterior embriyotokson) varlığı izlenmelidir.

Resim 6: GAA İcare rebound tonometresi ile 
GİB ölçümü.

Resim 7: MKK ölçümü. Resim 8: Kornea çapı ölçümü.
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Kornea Ödemi: Başlangıçta yüksek GİB etkisiyle oluşan 
epitel ödemi şeklindedir. Göze grimsi beyaz renk verir ve gö-
ziçi yapılarının net olarak görülmesine engeller (Resim 9). 
Bebek ağladığında daha belirginleşir. GİB erken dönemde et-
kin olarak tedavi edilirse ödem kaybolur ve kornea şeffaflaşır. 
Ancak tedavisiz olgularda ya da yetersiz tedavi sonrası kronik 
endotel ödemine dönüşebilir ve bunun sonucu ciddi kornea 
skarları (nefelyon, lökom) oluşur. Bu durum konjenital glo-
komda optik sinir hasarı kadar ciddi görme kaybı nedenidir.

Haabs Stria: Gözün artmış basınç etkisiyle büyümesi sadece 
sklerada değil ayni zamanda kornea dokusu üzerinde gerilme 
yaratır. Kornea elastisitesi sklera kadar fazla olmadığı için 
oluşan geriim etkisiyle Descemet zarında yırtılmalar olur. 
 Bu yırtıkların iyileşmesi yerlerinde ince beyaz çizgiler bıra-
kır, ilk kez 1879’da Haab tarafından görüldükleri için de bu 
isimle anılırlar.7,9,18 Haabs striaları yatay yerleşimlidir, kıv-
rımlıdır ve doğum travmasına bağlı oluşan yırtıkların aksine 
limbusa paraleldirler (Resim 10). Kornea merkezine yakın 
olduklarında refraksiyon değişikliklerine (yüksek astigmatik 
değişiklikler) ve ambiyopiye yol açabilirler. 

Aksiyel Uzunluk Ölçümü: İlk 3 yaşta gözü saran dış 
tabaka(tunica fibroza) esnektir, GİB artışına bağlı olarak göz 
küresi büyüyebilir. 3-10 yaşları arasında kornea büyümesi 
durur ancak skleral genişleme devam eder. Gözün ön arka  
ekseninin uzaması  miyopi ve astigmatizma nedeni olabilir. 
Tek taraflı olursa anizometropiye bağlı ambliyopi gelişebilir. 

Basıncı kontrol altına alınmış gözlerde ön arka uzunluk artışı 
olmaz, bu nedenle aksiyel uzunluk ölçümü glokomun takibi 
açısından önemlidir.19,20

Ön Kamara Açısı Muayenesi (Direkt Gonyoskopi): Ön 
kamara açısının incelenmesi patolojinin ciddiyetini saptan-
masında ve cerrahi tedavinin planlanmasında önemlidir. 
Sağlıklı bir gonyoskopi yapılabilmesi için korneanın şef-
faf olması, genel anetezi altında ameliyat mikroskobunun 
kullanılarak Koeppe, Swann-Jacob ve Barkan gonyolens-
ler ile açının durumunun ayrıntılı olarak incelenmesi ge-
rekir (direkt gonyoskopi). Yatar durumda yapılan gonyos-
kopinin oturur pozisyonda ve Goldmann 3 aynalı ya da Ze-
iss 4 aynalı lensler ile yapılandan farklı özellikleri vardır. 
Kullanılan ameliyat mikroskobunun başı eğilebilir (tilt edile-
bilir) olmalıdır. Ameliyat mikroskobu ve hasta başı muayeneyi 
yapacak hekimden 40-45 derece karşı yöne döndürülmelidir. 

Konjenital glokomlu gözde açının değerlendirilebilmesi için 
sağlıklı bir yenidoğanın ön kamara açısının görünümünün iyi 
bilinmesi gerekir. Yenidoğan açısında iris ve siliyer cisim, en 
azından skleral mahmuz seviyesinde ve genellikle onun geri-
sindedir, açıda iris insersiyonu düzdür, trabekülum daha geniş 
ve saydam gözükür, periferik iris daha incedir (Resim 11).21

Primer konjenital glokomlu gözlerde ise 2 tip açı görünümü 
ile karşılaşılabilir.3,7,21,22

Resim 9: Solda kornea ödemi. Resim 10: Haab’s stria. Resim 11: Normal yenidoğan açısı görü-
nümü.
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Tip I. Yüksek İris İnsersiyonu Gözlenen Açı: İris TM 
önünde düz olarak yapışık; iris ile Schwalbe hattı arasında 
ince, düzensiz iris uzantılarına benzer mezodermal kalıntılar; 
iris trabekülümun içine doğru yerleşiktir. İris ve siliyer cisim, 
posteriora doğru hareketini tamamlayamadığı için trabeküler 
ağın posteriorunu örtecek şekilde yerleşim gösterir (Resim 12).

Resim 12: Tip 1 yüksek iris insersiyonu gösteren açı görünümü.

Tip II. Atkı İris İnsersiyonu Gözlenen Açı: Açıda iris 
Schwalbe hattı dahil tüm açı elemanlarını örtecek şekilde 
yüksek yapışık; iris planı daha aşağıda olabilir.  Her iki tipte 
iris trabekülum önünde yapışıktır (Resim 13).

Resim 13: Tip 2 atkı iris insersiyonu gösteren açı görünümü.

Optik Disk Değerlendirilmesi (Funduskopi): Göz-
dibi değerlendirilmesi direkt ya da indirekt oftalmosko-
pi ile yapılabilir. Bunun için pupila dilate edilmelidir an-
cak kulanılan midriatik damlaların göz içi basıncı üzerin-
de etkili olabileceği akılda tutulmalıdır. Normal bebekte; 
pembe optik disk, küçük çukurluk c/d<0.3 seviyesindedir. 

Glokomlu bebek gözünde optik disk görünümü erişkin glo-
komda görülen optik disk bulgularından farklıdır. İki disk 
arası 0,3 üzeri çukurluk farkı glokomu düşündürmelidir. 
Çukurluk merkezi olup, kenarları pembe nöroretinal rim ile 
çevrilmiştir.23 Sklera kanalının gerilmesi sonucu çukurlaşma 
merkezi ve dairesel olarak büyür (Resim 14). Bebeklerde bu 
görünüm hızla gelişmekle beraber, başarılı GİB kontrolü son-
rasında gerileyebilir.

Resim 14: Konjenital glokomlu gözde optik disk görünümü.

Ayırıcı Tanı 

Ayırıcı tanı klinik bulgulara göre yapılmalıdır. Epifora-blefa-
rospazm gibi sık görülen klinik bulgular konjonktivit, doğum-
sal kanal tıkanıklığı, kornea-konjonktiva yaralanmaları gibi 
doğumda ya da erken çocukluk dönemine oluşabilecek diğer 
nedenlere bağlı görülebilir. Ayrım için diğer konjenital glo-
kom bulgularının (Buftalmus, Haab stria vs)  varlığına bakıl-
malıdır. Bazı ailelerin bebeklerinde iri göz (Megalokornea) bir 
hastalık sonucu değil, X’e bağlı (resesif) geçişli herediter ne-
denlerden olabilir. Kornea ödemine yol açabilen diğer neden-
ler (doğum travmasına bağlı descemet yırtığı, bazı metabolik 
hastalıklar (sistinozis, Hurler sendromu), CHED sendromu) 
araştırılmalıdır. Optik disk çukurlaşması fizyolojik şartlarda 
görülebilir ya da konjenital disk anomalilerine (Morning glory 
sendromu, optik pit vs) bağlı olabilir (Resim 15a-d).
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Resim 15: Sol üst konjenital dakriosistit, sol alt X’e bağlı resesif me-
galokornea, sağ üst doğum travmasına bağlı vertikal descemet çatla-
ğı, sağ alt optik disk kolobomu.
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