
ÖZ

Posterior mikroftalmi, mikroftalminin nadir rastlanılan otozomal 

resesif bir formudur. Posterior mikroftalmide ön segment gelişimi 

normal olup arka segment gelişimi etkilenmiştir. En belirgin özellik-

leri yüksek hipermetropi ve papillomaküler katlantılardır. Bu çalış-

mada posterior mikroftalmili 3 kız kardeşin klinik ve görüntüleme 

bulguları incelendi. Her üç olguda da yüksek hipermetropi ve kısa 

total aksiyel uzunluk saptandı. Ön segment muayeneleri doğaldı. Üç 

olgunun ikisinde papillomaküler katlantılar saptandı. Papillomakü-

ler katlantılar OCT ile gösterildi. Tüm olgularda kalabalık optik disk 

görünümü ve iki olguda retina pigment epitel değişiklikleri saptan-

dı. Normal ön segment görünümü nedeniyle gözden kaçabilecek bu 

durum yüksek hipermetropi ile gelen hastalarda akılda tutulmalıdır. 

Posterior mikroftalmi tanısı alan hastalar gelişebilecek komplikas-

yonlar açısından yakından takip edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Mikroftalmi

ABSTRACT

Posterior microphthalmos is an autosomal recessive inherited 
eye disorder which is a rare form of microphthalmos. In posterior 
microphthalmos, posterior segment development is aff ected whi-
le anterior segment development is normal. The main findings 
are high hyperopia and papillomacular folds. In this study, clini-
cal and imaging findings of three sisters with posterior micropht-
halmos were evaluated. High hyperopia and total short axial len-
gth revealed in all three cases. Anterior segment examinations 
were normal. Papillomacular folds revealed in two of three cases. 
Optical coherence tomography demonstrated the papillomacular 
folds. Crowded optic disc were noted in all cases and retinal pig-
ment epithelium changes were noted in two cases. This situation 
may be overlooked because of the normal anterior segment ap-
pearance. So it should be considered in patients presenting with 
high hyperopia. Patients with posterior microphthalmos should 
be closely monitored for potential complications.
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GİRİŞ

Mikroftalmi globun total aksiyel uzunluğunun yaşa göre orta-
lama iki standart deviasyonun altında olması şeklinde tanım-
lanmaktadır.1 Basit ve kompleks mikroftalmi şeklinde ikiye 
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ayrılır. Basit mikroftalmiye başka oküler anomaliler eşlik et-
mezken, kompleks mikroftalmiye ise katarakt, iris ve koroid 
kolobomları gibi oküler anomaliler eşlik eder.2 Basit mikrof-
talmi de nanoftalmus ve posterior mikroftalmi şeklinde ikiye 
ayrılabilir. Nanoftalmusta hem ön hem de arka segment gelişi-
mi etkilenirken, posterior mikroftalmide ön segment gelişimi 
normal olup sadece arka segment gelişimi etkilenmiştir. Total 
aksiyel uzunluğu kısa olmakla birlikte ön kamara derinlik-
leri ve yatay kornea çapları normal ölçülerdedir.3-5 Posterior 
mikroftalminin en sık görülen bulguları yüksek hipermetropi 
ve papillomaküler katlantılardır. Bunların dışında kalabalık 
optik disk görünümü, fundus fl oressein anjiografide daralmış 
foveal avasküler zon, retina pigment epitel değişiklikleri, uve-
al eff üzyon gibi bulgular görülebilir.5-8 

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

6 yaşında kız hasta, bilateral görme azlığı şikayeti nedeniy-
le polikliniğimize başvurdu. Anamnezinde anne ve babasının 
akraba evliliği öyküsü, her iki ablasının da çocukluklarından 
beri gözlük kullanımı olduğu ve geçmişte kapama tedavisi 
uyguladıkları öğrenildi. Yapılan muayenesinde en iyi düzel-
tilmiş görme keskinliği sağ gözde 0.3 (+9.00), sol gözde 0.2 
(+9.00) olarak saptandı. Bilateral ön segment muayenesi do-
ğaldı. Fundus muayenesinde bilateral papillomaküler katlan-
tılar, kalabalık optik disk görünümü, ve sol diskin alt sınırın-
da silikleşme izlendi. Örtme-açma testinde kayma saptanma-
dı. Sikloplejili refraksiyon değerleri sağ gözde +13.50 diyoptri 
(D), sol gözde +14.00 D olarak saptandı. Optik biyometri ile 
ölçülen aksiyel uzunlukları; sağ gözde 16.32 mm, sol gözde 
16.80 mm, ön kamara derinlikleri; sağ gözde 2.95 mm, sol göz-
de 2.93 mm olarak ölçüldü. Yatay kornea çapları her iki gözde 
12.00 mm olarak saptandı. OCT’de bilateral foveal depresyon 
kaybı ve sol gözde daha belirgin olmak üzere papillomaküler 
katlantılar izlendi (Şekil 1-2). 

OLGU 2

16 yaşında olan ortanca kız kardeşin görme keskinliği sağ göz-
de 0.7 (+11.50), sol gözde 0.8 (+11.00) olarak saptandı. Bilateral 

ön segment muayenesi doğaldı. Fundus muayenesinde bilateral 
temporal ark etrafında ve periferinde yama şeklinde RPE atro-
fileriler ve kalabalık optik disk görünümü izlendi. Örtme-açma 
testinde kayma saptanmadı. Sikloplejili refraksiyon değerleri 
sağ gözde +12.25 D, sol gözde +12.00 D olarak saptandı. Optik 
biyometri ile ölçülen aksiyel uzunlukları; sağ gözde 17.33 mm, 
sol gözde 17.41 mm, ön kamara derinlikleri; sağ gözde 3.20 
mm, sol gözde 3.25 mm olarak ölçüldü. Yatay kornea çapları 
sağ gözde 12.2 mm, sol gözde 12.1 mm olarak saptandı. OCT’de 
bilateral foveal depresyon kaybı izlendi (Şekil 3-4). 
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Şekil 1: 6 yasındaki kız olgunun sağ ve sol gözünün optik kohorens 

tomografisi

Şekil 3: 16 yasındaki kız olgunun sağ ve sol gözünün optik kohorens 

tomografisi

Şekil 2: 6 yasındaki kız olgunun sağ ve sol gözünün renkli fundus 

fotoğrafı



OLGU 3

18 yaşında olan en büyük kız kardeşin görme keskinliği sağ 
gözde 0.8 (+14.00), sol gözde 0.4 (+15.00) olarak saptandı. Bi-
lateral ön segment muayenesi doğaldı. Fundus muayenesinde 
bilateral papillomaküler katlantılar, temporal ark etrafında ve 
periferinde yama şeklinde RPE atrofileri, kalabalık optik disk 
görünümü ve sol gözde diskin alt sınırında silikleşme izlendi. 
Örtme-açma testinde kayma saptanmadı. Sikloplejili refrak-
siyon değerleri sağ gözde +15.00 D, sol gözde +16.00 D olarak 
saptandı. Optik biyometri ile ölçülen aksiyel uzunlukları; sağ 
gözde 16.33 mm, sol gözde 16.02 mm, ön kamara derinlikleri; 
sağ gözde 3.32 mm, sol gözde 3.39 mm olarak ölçüldü. Yatay 
kornea çapları her iki gözde 11.9 mm olarak saptandı. OCT’de 
bilateral papilomaküler katlantılar ve foveal depresyon kaybı 
izlendi (Şekil 5-6).  

Olgulara posterior mikroftalmi tanısı konuldu. En küçük has-
tamıza alternan kapama tedavisi önerildi. Olguların demog-
rafik, klinik ve OCT bulguları Tablo 1’de özetlenmiştir.

TARTIŞMA

Posterior mikroftalmi, mikroftalminin nadir rastlanılan bir 
formudur. Posterior mikroftalmide ön segment görünümü 
normal olup selektif olarak arka segment etkilenmektedir. 
Patofizyolojisinde gözün arka segmentinde dış katmanları 
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Şekil 4: 16 yasındaki kız olgunun sağ ve sol gözünün renkli fundus 

fotoğrafı

Şekil 5: 18 yasındaki kız olgunun sağ ve sol gözünün optik kohorens 

tomografisi

Şekil 6: 18 yasındaki kız olgunun sağ ve sol gözünün renkli fundus 

fotoğrafı

1. Olgu 2. Olgu 3. Olgu

Yaş (yıl) 6 16 18

Cinsiyet Kız Kız Kız

Aksiyel Uzunluk 
(Sağ/Sol) (mm)

16.32/16.80 17.33/17.41 16.33/16.02

Ön Kamara derinliği 
(Sağ/Sol) (mm)

2.95/2.93 3.20/3.25 3.32/3.39

Yatay kornea capı 
(Sağ/Sol) (mm)

12.00/12.00 12.2/12.1 11.9/11.9

Sikloplejili 
refraksiyon (Sağ/
Sol) Dioptri

+13.50/+14.00 +12.25/+12.00 +15.00 /+16.00

Fundus bakısı Papillomaküler 
katlantılar, kalabalık 
optik disk görünümü

Temporal ark 
etrafında ve 
periferinde 
yama şeklinde 
RPE atrofi leri, 
kalabalık optik disk 
görünümü

Papillomaküler 
katlantılar, temporal 
ark etrafında ve 
periferinde yama 
şeklinde RPE 
atrofi leri, kalabalık 
optik disk görünümü

OCT bulgusu Foveal depresyon 
kaybı, papillomaküler 
katlantılar

Foveal depresyon 
kaybı

Foveal depresyon 
kaybı, papilomaküler 
katlantılar 

Ambliyopi Var Var Var

 Tablo 1: Olguların demografik, klinik ve optik kohorens tomografi 

(OCT) bulguları



oluşturan sklera ve retina pigment epitelinin büyümesinde 
duraklama olduğu, bunun hipermetropiye yol açtığı fakat iç 
katmanını oluşturan nöroretinanın büyümeye devam ederek 
kendi üstüne katlandığı ileri sürülmektedir.9 Yüksek hiper-
metropi ve papillomaküler katlantılar posterior mikroftalmi-
de en sık görülen bulgular olmakla beraber görme keskinli-
ğindeki azalmanın da en önemli nedenleri olarak kabul edil-
mektedirler.6 Değişik olgu sunumları ve serilerinde kalabalık 
optik disk görünümü, fl orosein anjiyografide foveal avasküler 
zon daralması ve retina pigment epitel değişiklikleri bildiril-
miştir.5-8

Kız kardeş olan üç olgumuzu, hepsinde total aksiyel uzun-
luğun kısa olması ve yüksek hipermetropi bulunması, 2 ol-
guda papillomaküler fold ve kalabalık optik disk görünümü 
saptanması, olguların 3’ünde de doğal ön segment görünümü 
ile birlikte ön kamara derinliğinin ve yatay kornea çaplarının 
normal olması nedeniyle ailesel posterior mikroftalmi olarak 
tanımladık. 2 olguda temporal ark etrafında ve periferinde 
yama şeklinde RPE atrofileri saptandı. Onay alamadığımız 
için olgularımızın fundus fl orosein anjiografileri çekilemedi, 
dolayısıyla foveal avasküler zon daralması olup olmadığı sap-
tanamadı.

Posterior mikroftalmili hastalarda oftalmik yapıdaki anormal-
likler nedeni ile çeşitli komplikasyonlar görülebilir. Uveal ef-
füzyon bu komplikasyonlardan biridir ve lamellar sklerotomi 
bu olgularda faydalı olabilir.6,10 Ametropik ambliyopi, şaşılık, 
retinoskizis, retinodiyaliz gibi komplikasyonlarda görülebile-
cek diğer komplikasyonlardır11-13 Üç olgumuzda da şaşılık sap-
tanmazken, hepsinde farklı derinliklerde ambliyopi mevcuttu.

Posterior mikroftalminin otozomal resesif geçtiği bildirilmek-
tedir.9 Bizim olgularımızın anne ve babalarının göz muayene-
lerinin doğal olması ve 3 kız kardeşte de posterior mikroftalmi 
bulgularının olması otozomal resesif geçişi desteklemektedir. 
Ayrıca sistemik ve genetik bir değerlendirme ailenin isteme-
mesi nedeniyle yapılmamıştır.

Sonuç olarak yüksek hipermetropi ile gelen hastalarda pos-
terior mikroftalmi akılda tutulmalıdır. Bu hastalarda yapıla-
cak dilate fundus muayenesi, oküler ultrasonografi ve OCT 
ölçümleri ile tanı kolayca konulabilmektedir. Posterior mik-

roftalmi tanısı konulan hastaların ambliyopi ve gelişebilecek 
diğer komplikasyonlar açısından yakın takibi gerekmektedir.
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