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oz

Posterior mikroftalmi, mikroftalminin nadir rastlanilan otozomal
resesif bir formudur. Posterior mikroftalmide 6n segment gelisimi
normal olup arka segment geligsimi etkilenmigstir. En belirgin 6zellik-
leri yiiksek hipermetropi ve papillomakiiler katlantilardir. Bu calis-
mada posterior mikroftalmili 3 kiz kardesin klinik ve goriintiilleme
bulgular: incelendi. Her ¢ olguda da yiiksek hipermetropi ve kisa
total aksiyel uzunluk saptandi. On segment muayeneleri dogaldi. Uc
olgunun ikisinde papillomakiiler katlantilar saptandi. Papillomakii-
ler katlantilar OCT ile gosterildi. Tim olgularda kalabalik optik disk
gorinimi ve iki olguda retina pigment epitel degisiklikleri saptan-
di. Normal 6n segment goriinimii nedeniyle gozden kacabilecek bu
durum yiiksek hipermetropi ile gelen hastalarda akilda tutulmalidir.
Posterior mikroftalmi tanmis1 alan hastalar geligebilecek komplikas-
yonlar acisindan yakindan 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 affected 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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GIRIS

Mikroftalmi globun total aksiyel uzunlugunun yasa gore orta-
lama iki standart deviasyonun altinda olmasi seklinde tanim-
lanmaktadir.! Basit ve kompleks mikroftalmi seklinde ikiye
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ayrilir. Basit mikroftalmiye bagka okiiler anomaliler eglik et-
mezken, kompleks mikroftalmiye ise katarakt, iris ve koroid
kolobomlar1 gibi okiiler anomaliler eslik eder.? Basit mikrof-
talmi de nanoftalmus ve posterior mikroftalmi seklinde ikiye
ayrilabilir. Nanoftalmusta hem 6n hem de arka segment gelisi-
mi etkilenirken, posterior mikroftalmide 6n segment gelisimi
normal olup sadece arka segment gelisimi etkilenmisgtir. Total
aksiyel uzunlugu kisa olmakla birlikte 6n kamara derinlik-
leri ve yatay kornea caplar1 normal olciilerdedir.?® Posterior
mikroftalminin en sik goriilen bulgular: yiiksek hipermetropi
ve papillomakiiler katlantilardir. Bunlarin disinda kalabalik
optik disk goriinimii, fundus floressein anjiografide daralmig
foveal avaskiiler zon, retina pigment epitel degisiklikleri, uve-
al effiizyon gibi bulgular goriilebilir.>8

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

6 yasinda kiz hasta, bilateral gérme azhig1 sikayeti nedeniy-
le poliklinigimize bagvurdu. Anamnezinde anne ve babasinin
akraba evliligi 6ykiisi, her iki ablasinin da ¢ocukluklarindan
beri gozlikk kullanimi oldugu ve gecmiste kapama tedavisi
uyguladiklar: 6grenildi. Yapilan muayenesinde en iyi diizel-
tilmig gorme keskinligi sag gozde 0.3 (+9.00), sol gozde 0.2
(+9.00) olarak saptandi. Bilateral 6n segment muayenesi do-
galdi. Fundus muayenesinde bilateral papillomakiiler katlan-
tilar, kalabalik optik disk goriiniimii, ve sol diskin alt sinirin-
da siliklesme izlendi. Ortme-a¢cma testinde kayma saptanma-
d1. Sikloplejili refraksiyon degerleri sag gozde +13.50 diyoptri
(D), sol gozde +14.00 D olarak saptandi. Optik biyometri ile
olgiilen aksiyel uzunluklari; sag gozde 16.32 mm, sol gozde
16.80 mm, 6n kamara derinlikleri; sag gozde 2.95 mm, sol goz-
de 2.93 mm olarak 6l¢iildii. Yatay kornea caplar: her iki gozde
12.00 mm olarak saptandi. OCT’de bilateral foveal depresyon
kayb1 ve sol gozde daha belirgin olmak tizere papillomakiiler
katlantilar izlendi (Sekil 1-2).

OLGU 2

16 yasinda olan ortanca kiz kardesin gérme keskinligi sag goz-
de 0.7 (+11.50), sol gozde 0.8 (+11.00) olarak saptandi. Bilateral

Sekil 1: 6 yasindaki kiz olgunun sag ve sol goziiniin optik kohorens
tomografisi

Sekil 2: 6 yasindaki kiz olgunun sag ve sol goziiniin renkli fundus
fotografi

on segment muayenesi dogaldi. Fundus muayenesinde bilateral
temporal ark etrafinda ve periferinde yama seklinde RPE atro-
fileriler ve kalabalik optik disk goriiniimii izlendi. Ortme-a¢cma
testinde kayma saptanmadi. Sikloplejili refraksiyon degerleri
sag gozde +12.25 D, sol gozde +12.00 D olarak saptandi. Optik
biyometri ile 6l¢iilen aksiyel uzunluklari; sag gézde 17.33 mm,
sol gozde 17.41 mm, 6n kamara derinlikleri; sag gozde 3.20
mm, sol gozde 3.25 mm olarak 6l¢uldi. Yatay kornea caplar:
sag gozde 12.2 mm, sol gozde 12.1 mm olarak saptandi. OCT’de
bilateral foveal depresyon kaybi izlendi (Sekil 3-4).

Sekil 3: 16 yasindaki kiz olgunun sag ve sol goziiniin optik kohorens
tomografisi
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Sekil 4: 16 yasindaki kiz olgunun sag ve sol goziiniin renkli fundus
fotografi

OLGU 3

18 yasinda olan en biyiik kiz kardesin gorme keskinligi sag
gozde 0.8 (+14.00), sol gozde 0.4 (+15.00) olarak saptandi. Bi-
lateral 6n segment muayenesi dogaldi. Fundus muayenesinde
bilateral papillomakiiler katlantilar, temporal ark etrafinda ve
periferinde yama seklinde RPE atrofileri, kalabalik optik disk
gorinumi ve sol gozde diskin alt sinirinda siliklesme izlendi.
Ortme-acma testinde kayma saptanmadi. Sikloplejili refrak-
siyon degerleri sag gozde +15.00 D, sol gozde +16.00 D olarak
saptandi. Optik biyometri ile dl¢iilen aksiyel uzunluklari; sag
gozde 16.33 mm, sol gézde 16.02 mm, 6n kamara derinlikleri;
sag gozde 3.32 mm, sol gozde 3.39 mm olarak 6l¢uldi. Yatay
kornea ¢aplar: her iki gézde 11.9 mm olarak saptandi. OCT’de
bilateral papilomakiiler katlantilar ve foveal depresyon kaybi
izlendi (Sekil 5-6).

Olgulara posterior mikroftalmi tanisi konuldu. En kii¢iik has-
tamiza alternan kapama tedavisi onerildi. Olgularin demog-
rafik, klinik ve OCT bulgular1 Tablo 1’de 6zetlenmistir.

Sekil 5: 18 yasindaki kiz olgunun sag ve sol goziintin optik kohorens
tomografisi

Posterior Mikroftalmili U¢ Kiz Kardes

Sekil 6: 18 yasindaki kiz olgunun sag ve sol goziiniin renkli fundus
fotografi

Tablo 1: Olgularin demografik, klinik ve optik kohorens tomografi
(OCT) bulgular

1. Olgu 2. Olgu 3. Olgu
Yas (yil) 6 16 18
Cinsiyet Kiz Kiz Kiz
Aksiyel Uzunluk 16.32/16.80 17.33/17.41 16.33/16.02
(Sag/Sol) (mm)
On Kamara derinligi |2.95/2.93 3.20/3.25 3.32/3.39
(Sag/Sol) (mm)
Yatay kornea capi 12.00/12.00 12.2/12.1 11.9/11.9
(Sag/Sol) (mm)
Sikloplejili +13.50/+14.00 +12.25/+12.00 +15.00 /+16.00
refraksiyon (Sag/
Sol) Dioptri

Fundus bakisi Papillomakiiler Temporal ark Papillomakiiler

katlantilar, kalabalik | etrafinda ve katlantilar, temporal
optik disk goriinimi | periferinde ark etrafinda ve
yama seklinde periferinde yama
RPE atrofileri, seklinde RPE
kalabalik optik disk | atrofileri, kalabalik
gortiniimi optik disk gortinimii
OCT bulgusu Foveal depresyon Foveal depresyon | Foveal depresyon
kaybi, papillomakiiler | kaybi kaybi, papilomakiler
katlantilar katlantilar
Ambliyopi Var Var Var
TARTISMA

Posterior mikroftalmi, mikroftalminin nadir rastlanilan bir
formudur. Posterior mikroftalmide 6n segment goériunumi
normal olup selektif olarak arka segment etkilenmektedir.
Patofizyolojisinde goziin arka segmentinde dis katmanlar:
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olusturan sklera ve retina pigment epitelinin biiytimesinde
duraklama oldugu, bunun hipermetropiye yol a¢tig1 fakat ic
katmanini olusturan noéroretinanin biiytimeye devam ederek
kendi iistiine katlandig ileri siiriilmektedir.® Yiiksek hiper-
metropi ve papillomakiiler katlantilar posterior mikroftalmi-
de en sik goriilen bulgular olmakla beraber gérme keskinli-
gindeki azalmanin da en 6nemli nedenleri olarak kabul edil-
mektedirler.® Degisik olgu sunumlar1 ve serilerinde kalabalik
optik disk goriniimii, florosein anjiyografide foveal avaskiiler
zon daralmasi ve retina pigment epitel degisiklikleri bildiril-
mistir.>®

Kiz kardes olan ii¢ olgumuzu, hepsinde total aksiyel uzun-
Iugun kisa olmasi ve yiiksek hipermetropi bulunmasi, 2 ol-
guda papillomakiiler fold ve kalabalik optik disk gorinimi
saptanmasi, olgularin 3*iinde de dogal 6n segment gorinimii
ile birlikte 6n kamara derinliginin ve yatay kornea caplarinin
normal olmasi nedeniyle ailesel posterior mikroftalmi olarak
tamimladik. 2 olguda temporal ark etrafinda ve periferinde
yama seklinde RPE atrofileri saptandi. Onay alamadigimiz
i¢in olgularimizin fundus florosein anjiografileri ¢ekilemedi,
dolayisiyla foveal avaskiiler zon daralmasi olup olmadig: sap-
tanamada.

Posterior mikroftalmili hastalarda oftalmik yapidaki anormal-
likler nedeni ile cesitli komplikasyonlar goriilebilir. Uveal ef-
fiizyon bu komplikasyonlardan biridir ve lamellar sklerotomi
bu olgularda faydali olabilir.!° Ametropik ambliyopi, sasilik,
retinoskizis, retinodiyaliz gibi komplikasyonlarda goriilebile-
cek diger komplikasyonlardir''® U¢ olgumuzda da sasilik sap-
tanmazken, hepsinde farkli derinliklerde ambliyopi mevcuttu.

Posterior mikroftalminin otozomal resesif gectigi bildirilmek-
tedir.? Bizim olgularimizin anne ve babalarinin géz muayene-
lerinin dogal olmasi ve 3 kiz kardeste de posterior mikroftalmi
bulgularinin olmasi otozomal resesif gecisi desteklemektedir.
Ayrica sistemik ve genetik bir degerlendirme ailenin isteme-
mesi nedeniyle yapilmamigtir.

Sonug olarak yiiksek hipermetropi ile gelen hastalarda pos-
terior mikroftalmi akilda tutulmalidir. Bu hastalarda yapila-
cak dilate fundus muayenesi, okiiler ultrasonografi ve OCT
olcimleri ile tan1 kolayca konulabilmektedir. Posterior mik-

roftalmi tanisi konulan hastalarin ambliyopi ve gelisebilecek
diger komplikasyonlar agisindan yakin takibi gerekmektedir.
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