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ABSTRACT

Konjenital katarakt cocukluk caginin énlenebilir kérltk ne-
denleri arasinda ilk sirada gelmektedir. Gelismekte olan
Ulkelerde konjenital katarakta bagl kérlik daha sik géril-
mektedir. Siklikla idiopatiktir. Tek tarafli olanlarda prognoz
daha kéti olup, eslik eden okiler anomaliler cift tarafli
olanlara gére daha sikhr. Cift tarafli olanlarda ise prog-
noz daha iyi ama eglik eden sistemik problemler tek tarafli
olanlara kiyasla daha siktir. Erken cerrahi ¢ok dnemlidir
ancak postnatal dért haftadan kiguklerde ameliyat sirasin-
da ve ameliyat sonrasi yiksek komplikasyon orani nede-
niyle yasamin ilk dért haftasi beklenebilir. Cerrahi sonrasi
hemen refraktif dizeltme yapilip ambliyopi tedavisi bas-
lanmalidir. Bilateral konjenital katarakita primer operas-
yon esnasinda lens koymak icin uygun gérilen alt yag sinin
hastay: ikinci bir ameliyattan kurtarmak icin  son yillarda
giderek asagiya dogru inmektedir. Tek tarafli kataraktlar-
da ise konvansiyonel yaklagim ile ambliyopi tedavisi ve son
goérme keskinligi tatmin edici olmadigindan, hem hastayi
ikinci bir ameliyattan kurtarmak hem de hastanin ilerideki
refraktif durumunu nispeten ikinci plana atip kisa vade-
deki ambliyopi tedavisine faydasi olabilecegi disincesi ile
(tartigmali olmakla birlikte) primer ameliyat esnasinda eger
g6z anatomik olarak misaitse hasta kag yasinda olursa
olsun lens takilabilir. Bulundugu sire zarfinda ambliyopi
tedavisini aksatacagindan arka kapstl opasifikasyonunu
dnlemek erigkin hastalara gére cok daha énemlidir. Arka
kapsuloreksis ve 6n vitektomi yapilip yapilmadigr erigkin
hastalarin tersine- secilen lens materyalinden énce gel-
mektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital katarakt, ambliyopi, arka kap-

sUl opasifikasyonu, arka kapsiloreksis, én vitrektomi.

Congenital cataract is the leading cause of preventable
blindness among children. Blindness due to congenital
cataract is seen more frequently in developing countries. It
is most frequently idiopathic. Monocular congenital cata-
ract is more frequently associated with ocular anomalies
and the prognosis is worse even with timely intervention.
Bilateral congenital cataract is more frequently associ-
ated with systemic anomalies however visual prognosis is
better when compared to monocular congenital cataract.
Early surgery is very important however the surgery may
be postponed at least four weeks postnatally due to the
high incidence of peroperative and postoperative compli-
cations. Postsurgical amblyopia freatment in accordance
with refractive correction should be started as soon as pos-
sible. The lowest acceptable age limit for intraocular lens
implantation is getting progressively earlier for bilateral
congenital cataracts. Since ambliopia treatment and final
visual acquity is not satisfactory with the conventional ap-
proaches in patients with monocular congenital cataract,
there is a tendency to implant an intraocular lens in every
eye that is anatomically suitable regardless of the age of
the patient in an attempt to help amblyopia treatment or
to obviate the need for a second operation. Prevention of
posterior capsule opacification is more important in chil-
dren than in adults since it prevents an effective amblyopia
treatment. In children posterior continuous curvilinear cap-
sulorhexis and anterior vitrectomy is critical and in some
age groups it is more important than the lens material for
prevention of posterior capsule opacification.
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GiRiS

Gercek konjenital katarakt dogumda var olan lens
opasiteleridir. Dogumda olmayip yagamin ilk yilinda ge-
lisen opasiteler ise infantil katarakt olarak adlandirilir.
Ancak cok yogun olmayan lens opasiteleri dogumda at-
landidi; sonradan tesbit edildiginde ise ne zaman gelis-
tigi bilinemediginden ¢ogu hekim tarafindan bu ayrim
yapilmadan konjenital katarakt terimi her ikisini de kap-
sayacak sekilde kullanilmaktadir.

Konjenital kataraktin yillik insidansi geligmis Glke-
lerde 1 yas altinda 1/10000 ila 4/10000 olarak tespit
edilmis olup ttm dinyada ¢ocuklarda énlenebilir kérltk
nedenleri arasinda en énde gelenidir.’

Son yillarda cerrahi teknikteki iyilegmeler, kullanilan
cihazlarin ve géz ici lenslerin teknolojisindeki gelisme-
ler katarakt hastalarinda daha kigik kesiden daha az
invaziv ayni zamanda da anatomik ve fonksiyonel ola-
rak daha bagarilh ameliyatlar momkin kilmighr. Ancak
konjenital katarakttan kaynaklanan kérligu énlemek ya
da gérme kaybini azaltmak/engellemek sadece teknik ve
anatomik agidan basanl katarakt ameliyatina degil; bu
ameliyatin ne zaman yapildigina ve hastanin nasil takip
edildigine de baglidir.

Dolayisiyla konjenital katarakta bagli gelisen geri
dénUsimsiz ambliyopiden kaynaklanan kérlik ya da az
gérme zamaninda teghis ve ameliyat sonrasi tedavideki
yetersizlikler nedeniyle gelismekte olan Ulkelerde gelis-
mis Ulkelere kiyasla daha sik gérilmektedir.

ETiYyOLOJi

Cesitli yazarlar konijenital kataraktlarla ilgili cesitli
siniflama bigimleri énermis olsa da konjenital katarakt
nedenlerinin her biri;

1. idyopatik,
2. Herediter,
3. Metabolik hastaliklarla ya da sendromlarla iligkili,

4. intrauterin dénemde maruz kalinan faktérlerle
(enfeksiyon, radyasyon, ilaglar vb.) iliskili olacak sekilde
siniflandirilabilir.

Tek tarafli konjenital katarakt cift tarafli konjenital
katarakta gére biraz daha seyrek gorilor ve cift taraf-
I kataraktla kiyaslandiginda eglik eden okiler anomali
(lentikonus, persistan fetal damarlar vb.) gérilme ihti-
mali daha fazladir. Ancak tek tarafli katarakt hemen her
zaman idyopatik oldugundan klinik agidan supheli bir
durum yoksa sistemik agidan arastirma gerektirmez.?

Cift tarafli konjenital kataraktlarin da cogu idyopa-
tiktir. Ancak tek tarafli olanlarin aksine bunlarda diger
etiyolojik nedenlere de sik rastlanir ve mental retardas-
yon nispeten sik goérilir.

Cift tarafli konjenital kataraktlarin yaklasik G¢te biri
herediterdir. Herediter katarakilar mendelian kalitimla
gecer. Siklikla otozomal dominanttir ancak otozomal re-
sesif ya da X ile iligkili de olabilir.

Sistemik hastalik ya da sendromlarla iligkili degildir.
Metabolik hastaliklara baglh ¢ift tarafli konjenital kata-
rakilar, idyopatik ve herediter olanlara kiyasla daha sey-
rek gorilseler de cift tarafli katarakti olanlarda mutlaka
ekarte edilmeleri gerekir. ideal bir sistemde cocuk dog-
dugu anda pediatrist tarafindan muayene ve daha sonra
belli araliklarla kontrol edileceginden konjenital katarakt
da dahil herhangi bir metabolik hastaligi isaret edebile-
cek bir bulgu pediatrist tarafindan zamaninda fark edilip
tarafindan hasta bu yénden aragtirlmalidir.

Ancak oftalmolog yine de cift tarafli konjenital ka-
tarakh olan bir cocukla karsilaghginda ¢ocugun sistemik
acidan bir pediatristin kontrolinde olup olmadigini aile-
ye sormal ve gerekli hallerde konsiltasyon istemekten
kaginmamalidir. Konjenital katarakti olanlar arasinda en
sik gérilen metabolik hastaliklar galaktozemi ve hipo-
kalsemidir. Galaktozemiye bagli konjenital kataraktlarin
ilerlemesi diyetten fruktoz ve anne sitinde bulunan lak-
toz gibi metabolizmasi esnasinda galaktoz agiga ¢ikan
karbonhidratlar kisitlanarak kismen ya da tamamen en-
gellenebilir ve erken dénemde tedaviye baslandiysa ka-
taraktta regresyon da gérilebilir.

Toksoplasma, rubella, sitomegaloviris enfeksiyonu
(CMV), herpes simpleks enfeksiyonu (HSV), sifiliz gibi
intrauterin enfeksiyonlar genellikle ¢ift tarafli konjenital
katarakta neden olur. Ayrica cift tarafli konjenital kata-
raktlar cesitli kromozom anomalileri (Turner Sendromu,
Down sendromu vb.) ve bircok degisik sendromun bir
parcasi olarak da gérilebilirler.

Sonug olarak tek tarafli konjenital katarakt olgula-
rinda herhangi bir hastaligi isaret eden dzel bir bulgu
olmadigi surece sistemik acidan arastirma gerekmez.
Ancak cift tarafli konjenital katarakti olan olgularda her-
hangi bir hastaligr isaret eden ézel bir bulgu olmasa bile
nispeten sik gérilen etiyolojik faktérlerin ekarte edilebil-
mesi icin en azindan intrauterin enfeksiyonlar acisindan
TORCH titresine, galaktozemi agisindan idrarda reduk-
tan madde varligina, Lowe sendromu acisindan idrarda
amino asit varhigina, hipokalsemi ve hipoglisemi agisin-
dan serum glukoz, kalsiyum ve fosfor seviyelerine bakil-
mahdir.3

HASTANIN DEGERLENDIRILMESi

Hikaye alinirken ambliyopi agisindan degerlendir-
meye yardimcr olacagi icin olgunun yasi ve kataraktin
ne zaman fark edildigi 6zellikle sorgulanmalidir. Etiyoloji
agisindan yol géstermesi acisindan da sistemik problemi
olup olmadigi, annesinin gebeligi esnasindaki enfeksi-
yonlar, aile hikayesi olup olmadigi mutlaka sorgulanmali
ve cift tarafli katarakt varliginda aile diger cocuklarla ilgi-
li olarak vyariimalidir.

Muayene esnasinda ¢ocugun yasina uygun yéntem
ile gérme seviyesi degerlendirilmelidir. Nistagmus ya da
sasilik varligi ambliyopi ve prognoz agisindan, géz ici ba-
sinci ve optik disk gérinUmU operasyon sonrasi glokom
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takibine referans olusturmasi agisindan, kornea capi
mikroftalmi varliginin degerlendirilmesi ve operasyon
sonrasi glokom takibine referans olugturmasi acisindan,
kataraktin morfolojisi, arka kapsitlin durumu, persistan
fetal yapilarin varligi ambliyopi ve operasyonda dikkat
edilmesi gereken hususlar agisindan, pupilla merkezin-
den fundusun secilip secilemedigi (secilebiliyorsa net-
ligi) ambliyopi acisindan énemli oldugundan mutlaka
not edilmeli ve gerekirse USG yapilmalidir.

KATARAKT MORFOLOVJISI

Konjenital kataraktlar morfolojik géronimlerine
gore cesitli isimler alirlar ama ayni zamanda her biri
opasitenin lens Uzerindeki lokasyonuna gére su ana
gruplardan birine dahildir:

1. Total

2. Santral

3. Anterior

4. Posterior

5. Sutur katarakt.

Opasitenin yogunlugu ve capi arttikca gérme kes-
kinligi Gzerine etkisinin artacagdi agikhir. Lokasyon olarak
ise opasite merkeze ve posteriora kaydikca gérme kes-
kinligi Uzerine olumsuz etkisi artar. Total kataraktlarda
lensin tamami etkilenmigtir matir, morgagnian ya da
membrandz morfolojide olabilirler ve tOmi mimkin
oldugunca erken dénemde cerrahi gerektirir.

Santral kataraktlardan nikleer olanlarda embriyo-
nik/fetal nikleus etkilenmistir ve bunlar sik gérilen ve
genellikle erken cerrahi gerektiren yogun kataraktlar-
dir. Lamellar kataraktlar da santral kataraktlar arasin-
da incelenir ve sik gérilurler. Cogu zaman herediter ve
cift taraflidirlar. Saydam korteks ve nikleus arasinda bir
tabakada opasite olarak izlenirler.

Opasitenin daha gec¢ gelismesi/yogunlagmasi ne-
deniyle prognozlar nikleer kataraktlara gére daha iyi-
dir. Bazilar dogumda cok yogun olmasa da genellikle
ilerleyicidirler ve genellikle okul cagindan énce katarakt
cerrahisi gerekli olur ancak uzun yillar subklinik kalma-
lari da mUmkOndir.# Santral grupta incelenebilecek di-
ger kataraktlar morfolojilerine gére pulverulan (toz ben-
zeri), serulean (mavi nokta katarakh), flariform (cicek
benzeri), koroner (ekvatordan én ve arka santrale dog-
ru uzanan tag biciminde) gibi isimlerle anilir ve genelde
gérmeyi daha az etkilerler. Galaktozemide de katarakt
genelde santralde yag damlacigi (oil droplet) katarakt
seklinde basglar. Lensin posteriorunu tutan kataraktlarin
dnemi persistan fetal yapilarla birliktelik gésterebilme-
sidir. Bu gozler mikroftalmik olabilir ve fibrovaskiler ya-
pilar traksiyonel retina dekolmanina yol agacak kadar
yogun olabilir. Yine arka kapsili tutan bazi kataraki-
larda arka kapsil defekti vardir ve arka kapsil cerrahi
sirasinda kendiliginden agcilabileceginden operasyon
esnasinda dikkatli olunmalidir.

Sutir kataraktlart én veya/ve arka sitirleri tutup
gdrmeyi nispeten daha az etkiler. Genellikle yavas iler-
leme gosterirler veya ilerleme géstermezler.

AMELIYAT KARARI VE ZAMANLAMASI

Goérme seviyesi 0.3 ve altinda olan veya pupilla
santralindeki lens Gzerinde capr 3 mm den biyik yogun
opasitesi olan olgulara operasyon énerilmektedir.®> Cift
tarafli kataraktlarda eger hasta ambliyopi agisindan du-
yarli yasta ise iki g6zin ameliyati kisa sure aralikla ya da
ayni seansta yapilmalidir. Kataraktin santral kismindan
en azindan fundus damarlari gibi ayrintilar ya da daha
fazlasi secilebiliyorsa ambliyopi agisindan siki bir takiple
konservatif yaklagim duginulebilir.*

Ameliyata karar verirken hastanin yasi, kataraktin
yogunlugu, gérme seviyesi, ambliyopi riski veya durumu,
stereopsis varligi, cerrahi ile olugacak akomodasyon kay-
bi ve anizometropi bir arada dUsinilerek karar verilir.
Ornegin: 1-2 yasinda, belirgin katarakt olan, vizyonu
alinamayan, ne zamandir katarakh oldugu bilinmeyen
bir cocuk tetkikleri hazir olur olmaz ameliyat edilmelidir.
Ote yandan vizyonu alinabilen, yakindan takip edebile-
cegimiz, 0.4-0.5 gérmesi ve stereopsisi olan ambliyopi
tedavisi ile de gérmenin biraz daha artabilecegini du-
sUndUgumz bir cocuk ise gerekiyorsa ambliyopi tedavi-
sine baglanip takip edilebilir.

Kataraktin yogun olmadigi ve takip edilecegi olgu-
larda gérme keskinligi, ambliyopi, sasilik ve binokUler
fonksiyonlar acisindan yakin takip cok énemlidir. Kata-
raktin zamanla artabilecegdi, ik muayenede bulunmayan
ambliyopi, sasilik gibi problemlerin daha sonra gelise-
bilecegi unutulmamalidir. Yine unutulmamalidir ki gere-
kenden ge¢ ameliyat olanlarin sayisi gereksiz ameliyat
olanlardan cok daha fazladir. Tek tarafli yogun, konjeni-
tal kataraktlarda en iyi sonug postnatal 6 hafta icerisinde
ameliyat edilenlerde alinmaktadir® ve bazi yayinlarda bu
sUre icinde ameliyat olan hastalarda gérme keskinligi
acisindan fark bulunamamigtir. Buna dayanarak bazi
yazarlar tek tarafli gérsel uyari yoksunlugundan etkilen-
me bakimindan 6 haftalik bir latent period oldugu belir-
tilmektedir.6® Ancak gercekten bir latent periodun olup
olmadigi ve eger varsa stresi agisindan herhangi bir gé-
rUs birligi yoktur. Olgunun ameliyat oldugu yas azalirken
genel anesteziye bagl komplikasyonlar ile ameliyat es-
nasinda ve ameliyat sonrasinda gérilen komplikasyon-
lar artmaktadir. Post operatif apne riski post konsepsiyo-
nel 44. haftadan énce daha yuksektir.

Ayrica pek cok yayinda erken cerrahi ameliyat
sonrasi glokom icin ciddi bir risk faktéri olarak belir-
tilmigtir.?'2 Ameliyat sonrasi komplikasyonlar arasinda
cok énemli oldugu halde en kolay gézden kagani glo-
komdur. Viswanath ve arkadaglarinin 5 yil takip sorel
128 hastalik bir serisinde 4 haftadan 6nce ameliyat olan
gozlerde glokom insidansi %31.6 iken 4 haftadan sonra
ameliyat olan gézlerde bu oran %9.3’e dugmektedir.’
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Michaelides ve ark., Moorfields Géz Hastanesi’'nde
ameliyat ettikleri en az 5 yil takip streli olgularn degerlen-
dirdikleri bir calismada 5 yil icinde glokom gelisme ris-
kini hasta bazinda %21.6 (hasta bazinda en az bir géz-
de glokom gelisme riski) olarak bildirmis ve 4 haftadan
énce ameliyat olanlarda glokom insidansini daha yik-
sek bulmuslardir.’® Michaelides ve ark., yiuksek glokom
riski nedeniyle tek tarafli ya da ¢ift tarafli kataraktlarda
ameliyat icin en azindan postnatal 4. haftayr beklemeyi
dnermektedirler. Glokom gelistiginde hastalarin medikal
tedavisi zor olmakta hastalarin dnemli bir b8lumU cer-
rahiye ihtiya¢ duymakta ve cerrahinin basarisi da erigkin
hastalara gére daha disitk olmaktadir.'?

Glokom ¢ogu zaman agik acilidir ve cogu hastada
yillar icinde gelisir. Ancak ameliyat sonrasi erken dénem-
de inflamasyon ve yapigikliklara bagli olarak kapali agili
glokom da geligebilir. Sonug olarak konjenital glokom
nedeniyle ameliyat olan hastalarin ameliyat olduklari yas
dUstUkee ve takip stresi uzadikca glokom gérilme sikhg
artar ve ciddi bir béliminde eninde sonunda glokom
gelismektedir. Géz ici lens (GIL) implante edilenlerde
veya arka kapsul saglam birakilanlarda glokomun daha
az géruldugo bildirilmis olsa da'®'3' by faktérleri hasta
yasindan bagimsiz olarak degerlendiren genis kapsamli
bir calisma yoktur ve hasta yasgi digindaki herhangi bir
degiskenin bagimsiz bir risk faktéro oldugu oldukca sip-
helidir's (drnegin calismalarda GIL implantasyonu yapi-
lan hastalar hemen her zaman yapilmayanlardan daha
biyiktor ve bu olgularda zaten glokom insidansinin
daha dUsitk ¢ikmasi beklenmektedir).

Konjenital glokom hastalarinin aksine konjenital ka-
tarakt ameliyati sonrasi gelisen agik acili glokom olgular
asemptomatiktir. Epifora, bleferospazm, korneal bula-
niklik, Haab stria, kizariklik gibi bulgular olmadigindan
ameliyat sonrasi kontrollerde gerekli 6zen gésterilmezse
glokom teshisi ge¢ déneme kadar atlanabilir.

Dolayisiyla kornea capi, géz ici basinci, aksiyel
uzunluk, ve optik disk géronUmU hem ameliyat dncesi
hem de ameliyat sonrasi muayenelerde degerlendirme-
nin bir parcasi olmali ve glokomdan sUpheleniliyorsa
gerektiginde GAA muayeneden kacinilmamalidir. Kon-
jenital glokomun aksine bu hastalarin tedavisinde ilk ba-
samak medikaldir. Medikal tedaviye yeterli yanit alina-
madi§inda cerrahi olarak mitomisin ile trabekilektomi
ya da seton implantasyonu disinilmelidir.

Sonug olarak ginimuzde kesin bir sinir olmasa da
tek tarafli katarakt olgularinda komplikasyon oranini ka-
bul edilebilir dUzeyde tutarken gérme keskinligi agisin-
dan da en iyi sonuglar almak igin ideal ameliyat yasi 4-6
hafta arasinda gézikmektedir.?1%1¢ Ancak hergeye rag-
men son gdrme keskinligi agisindan tek tarafli katarakt
olan hastalarin gézlerinde prognoz cift tarafli katarakh
olanlara gére ¢cok daha katodur.

Speeg-Schatz ve ark. 102 hastanin 157 géz0nU de-

gerlendirdikleri bir calismada tek tarafli katarakh olan
hastalarin gézlerinde son kontrolde 0.6 ve Uzeri géren-

lerin orani %10.8 iken, bu oran cift tarafli katarakt olan
hastalarin gézlerinde %56.8 olarak bulunmustur.!” Bino-
kiler kataraktlarda prognoz daha iyidir ve bu nedenle
ameliyat icin beklenebilecek maksimum sire tek tarafli
kataraktlarla karsilastirilinca biraz daha uzun olabilir.
Ote yandan patolojisi olmayan kisilerde binokiler gér-
me yaklagik U¢ ay civarinda gelismis olur ve yogun cift
tarafli nOkleer katarakti olan olgulardan Ug ay icinde te-
davi edilmeyenlerde genelde duyusal yoksunluga bagl
kalici nistagmus gelismektedir. Nistagmus varligi hasta-
nin gérme prognozu agisindan en k&tu prognostik faktér
olarak bildirilmistir. Lambert ve ark. 36 haftaliktan k-
cukken ameliyat olmusg, lensektomi, arka kapsuloreksis
ve &n vitrektomi yapilip afak birakilmig, refraksiyonu KL
veya gozIUk ile dizeltilmis cift tarafli katarakt olan olgu-
lart incelemis son gérme keskinliginin, hastanin ameliyat
oldugu yas azalirken lineer bir sekilde arth@ini; latent bir
periyod saptayamadiklarini belirtmiglerdir.'® Yazarlar 10
haftadan énce ameliyat olanlarda sonuglar tatmin edi-
ci oldugundan en gec 10 hafta icinde mutlaka ameliyat
énermekte ama glokom riskinden kaginmak igin cok er-
ken cerrahiden de kaginmayr dnermektedirler.

Sonug olarak hem c¢ift tarafli hem de tek tarafl kon-
jenital kataraktlarda gérme keskinligi acisindan daha iyi
sonu¢ alabilmek icin mimkin oldugunca erken cerra-
hi yapilmasi gerekse de ameliyat sirasinda ve ameliyat
sonrasi komplikasyonlardan kismen kaginmak agisindan
yasamin ilk 4 haftasi beklenebilir.

AMELIYAT

Konjenital katarakt ameliyati bazi yénleriyle erigkin-
lerdeki katarakt ameliyatlarindan daha farkhdir. Cocuk-
larda kataraktin alinmasi igin iki temel yaklagim vardir:

1. Pars plana yaklagimi,
2. Skleral/limbal ya da saydam korneal yaklagim.

Bunlardan pars plana yaklagimi giderek terk edil-
mektedir cOnkU diger yaklagimlar kapsil kesesinin daha
iyi korunmasina olanak saglamaktadir. Cocuk gdzlerin-
de 6n kamara dardir ayrica sklera esnek oldugundan
daha da daralma egilimindedir. Pupilla cogu zaman mi-
yozise egilimlidir. On kapsil oldukca kalin ve esnektir
ve bu yizden én kapsutloreksis erigskin bir hastaya gére
daha zor yapilir ve perifere dogru kontrolsiz bicimde
vzanma egilimindedir. Dolayisiyla bu gézlerde kap-
sUloreksis esnasinda mutlaka yUksek molektl agirlikli,
yUksek viskoziteli ve gUvenli bir kapsiloreksis igin yeterli
6én kamara derinligi ve stabilitesi saglayabilen bir visko-
elastik kullanilmalidir. On kapsilin esnek yapisi ya da
én kapsul ile bitonluk gésteren plak benzeri yapilardan
éturi bazi vakalarda 6n kapsilde flep olusturmak icin
kapsuloreksis forsepsinin ucu yerine bir insulin enjektéri
kullanmak daha kolay olmaktadir. Kapsuloreksiste al-
tin standart manuel devamli kirvilineer kapsuloreksistir
(manuel kapsuloreksis) ve okitom ile olusturulan kapsi-
loreksisten (vitrektoreksis) daha dayaniklidir.
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Klinigimizde én kamarasi siy olan vakalarda 6n
kapsiloreksisi genellikle yan giristen viskoelastikle mak-
simum 6n kamara genisligi sagladiktan yine buradan
g6z icine sokulan bir mikroinsizyonel kapsiloreksis for-
sepsi ile yapiyoruz. Bazi cerrahlar ¢ok kicUk gocuklarda
manuel kapsiloreksis zor oldugundan vitrektoreksisi ter-
cih etmektedirler ve bu yéntem zor vakalarda/mikroftal-
mik gozlerde bazen gerekli olabileceginden bir alternatif
olarak akilda tutulmalidir. Eger vitrektoreksis yapilacak-
sa venturi pompa kullaniimali, girig yerlerinin siki olmasi
saglanmali ve sise seviyesi yeterli bir 6n kamara derinligi
saglayacak sekilde yUkseltilmelidir.

Cihazin parametreleri: kesi hizi 150-300/dakika,
vakum 150-250 mmHg olacak sekilde ayarlanmali terci-
hen 25 G okitom kullanarak én kapsil santralden agilip
kontrolli ve yavas bir sekilde genisletilmelidir. Ozellikle
25 G okitom ile oldukga dizgin sinirl bir kapsiloreksis
elde edilip lensektomi, arka kapsUloreksis ve 6n vitrekto-
mi ayni cihaz ile tamamlanabilmektedir.

Tek tarafli posterior yerlesimli katarakt olanlarda
arka kapsul zafiyeti hatta defekti olabilir. Vasavada ve
ark. konjenital katarakt nedeniyle ameliyat ettikleri 400
ardigtk g6z0 inceledikleri bir ¢alismada vakalarin yak-
lasik %6.75'inde (400 gézin 27'si) ameliyat esnasinda
dogrulanan arka kapsil defekti saptamuglardir.’™

Ameliyat 6ncesi muayenede arka kapsuldeki tebe-
sirimsi, beyaz ve kenarlari keskin sinirli opasite varligini
(bazen bu opasiteye eslik eden ve sanki arka kapsile
bagh bir “balik kuyrugu” gibi géz hareketi ile sallanan
dejenere 6n vitredeki opasitelere de dikkat cekmisglerdir)
arka kapsul defektinin en énemli isareti olarak belirtmis-
lerdir. Arka kapsul defektinden suphelenilirse hidrodi-
seksiyondan kaginilmalidir. Yine bdyle vakalarda arka
kapsil ile iligkili persistan fetal vaskiler yapilar olup ol-
madigina dikkat edilmeli, retrolentikuler membran varsa
transpupillar veya pars plana/plikata yaklagimla ve oki-
tom kullanilarak alinmalhdir.

Lens materyali fako probu, okitom ya da 0.5 mm
acikhigi olan I/A probu ile alinir. GérinOmU ne olursa
olsun konijenital kataraktlarda genellike ultrason enerijisi
ya hi¢ gerekmez ya da minimal dizeyde kullanilir. Tom
lens materyalinin alinmasi hem ameliyat sonrasi gérile-
cek inflamasyonu hem de arka kapsil opasifikasyonunu
(AKO) énlemek agisindan ¢ok énemlidir.

Hasta yagi kicildukee AKO gelisme hizi ve gérilme
sikhg da artar.?2® AKO sonradan tedavi edilebilir bir du-
rum olsa da; ambliyopi acisindan risk olusturdugundan
gelismesini énlemek icin yapilabilecekler cok dnemlidir.
Cocuklarda arka kapsiloreksis ve én vitrektomi yapilmig
olup olmamasi AKO riski a¢isindan lens materyalinden
daha 8nemlidir ancak keskin kenarli hidrofobik akrilik
lenslerde AKO insidansi diger materyallere gére biraz
daha dUsik ve gelisimi biraz daha geg olabilir.?'-23

En kicUk yas grubunda hem arka kapstloreksis hem
én vitrektomi, daha biyuklerde sadece én kapsuloreksis
yapilip, belli bir yas grubu Uzerinde ise arka kapsulun

Resim: Arka kapsuloreksis yapilip n vitrektomi yapilmamig bir vaka-
da lens epiteli hicrelerinin x ile isaretlenmis arka kapstloreksis sinirini
gectigi ve saglam birakilmig 6n hiyaloid Uzerinde cogaldigr gériluyor.

saglam birakilabilecegi Uzerinde tartisma yoksa da yas
sinirlarlart net degildir.

Bes yasindan kigiklere arka kapsiloreksise ek ola-
rak &n vitrektomi dneren bircok yayin vardir?*?¢ ve en
azindan g yasindan kigiklerde hem arka kapsUloreksis
hem 6&n vitrektomi yapilmasi gerektigini digintyoruz.?”
CUnki bu yas grubu ambliyopi acisindan risk altindadir
ve AKO riski kabul edilemeyecek kadar yiksektir,?827 §s-
telik AKO gelistiginde YAG lazere uyum saglama ihtimali
disik olacaktir.

Resimde lens epiteli hicrelerinin arka kapsilorek-
sis yapilmis olmasina ragmen saglam birakilmig én hi-
yaloid Uzerinde cogalarak gérme hattini nasil kapatti@
g6rulmektedir. 7 ila 9 yasindan biytk cocuklarda hem
ambliyopi riski dUst0gU hem de bir sene icerisinde AKO
gelisse bile Nd:YAG lazer kapsitlotomiye uyum saglaya-
bilecek yasa gelmis olacaklar digtntlerek ne arka kap-
sUloreksis ne de &n vitrektomi yapilmayip arka kapsil
saglam birakilabilir. Aradaki vakalara ise sadece arka
kapsUloreksis yapilmalidir. Arka kapsGlin én ve arka
kamara arasinda bariyer fonksiyonu vardir bu nedenle
bazi cerrahlar anatomik kompartmanlari gereksiz yere
bozma endisesi ile arka kapsUloreksis ve 6n vitrektomi
konusunda konservatif yaklagim géstermektedir.

Ancak eger cerrah konjenital katarakt ve arka kap-
sUloreksis konusunda deneyimli ise ikinci cerrahi mida-
hale icin saghk hizmetlerine ulagimin zor, sosyoekono-
mik duzeyin distk, olgunun ailesinin bilingsiz oldugu
durumlarda cocuklarin tamaminda arka kapsuloreksis
yapilmasi gerektigini disiniyoruz. Cunki zamaninda
fark edilmeyen bir AKO ambliyopiye ve tim emeklerin
boga gitmesine neden olabilir. Klinigimizde 3 yas altin-
daki hastalara arka kapsutloreksis ve én vitrektomi, 10
yasina kadar olan tUm olgulara da arka kapsuloreksisi
standart olarak yapiyoruz. Eger ileride Nd: YAG lazer
uygulanabilecegi ile ilgili bir endisemiz varsa; hastanin
uyumunu etkileyen zihinsel ya da fiziksel bir problemi
varsa ya da arka kapsilde plak benzeri yapilar mevcutsa
tOm cocuklarda (10 yas ve Uzerinde bile olsa) arka kap-
sUloreksis uygulamaktayiz.
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Arka kapsUloreksis icin énce kapsUl kesesinin igi
viskoelastikle doldurulmali ancak aginya kagilmamalidir
cunks kese icini asin doldurmak arka kapsolt uzaklas-
tirarak cerrahi maniptlasyonu zorlastirabilir. Bir instlin
enjektdri ile arka kapsil merkezinde ufak bir flep olustu-
rulup buradan kapsul arkasina bir miktar yiksek molekal
agirhkh viskoelastik verilerek arka hiyaloid arka kapsil-
den uzaklastirilir.

Arka kapsulde olusan flep kapsiloreksis forsepsiyle
sUrekli santrale dogru cekilirse Ug-dért hamlede kolaylik-
la santralize ve dizgin sinirli bir arka kapsuloreksis elde
edilecektir. Arka kapsuldeki flebi vitreusa bulagmadan
yakaladiktan sonra istemsizce perifere kagirmak olduk-
ca zordur ancak uygun buyuklikte, santralize bir arka
kapsiloreksis yapmak ve 6én hiyaloidi zedelememek igin
tecribe gerekmektedir. Arka kapsiloreksisten sonra eger
hastanin yasi itibari ile gerekiyorsa olusan bu agikliktan
girilerek 6n vitrektomi yapilir.

Lens konulmasi planlanmig ancak arka kapsilorek-
sis tamamlanamamig ise 6n vitrektomi yapilip sulkusa Ug
parcali lens konulabilir. Klinigimizde arka kapsuloreksis
yaph§imiz vakalarda kapsiler kese icine implantasyon
icin kontrollo agilimi, distk AKO orani, dizgin santra-
lizasyonu ve ufak gézlere daha iyi uyum saglamasi ne-
deniyle katlanabilir tek parcali hidrofobik akrilik keskin
kenarli lensleri tercih etmekteyiz.

Arka kapsuloreksis ve 8n vitrektomi yapilmig bir géz-
de kapsul kesesi icine lens implantasyonu sonrasi visko-
elastik materyali almak igi 6n kamaraya girildiginde sise
seviyesi cok yUksek olursa arkasinda 6n hiyaloid destegi
de olmayan arka kapsuloreksis kenarinin gerilime daya-
namayip yirtilmasina sahit oldugumuzdan sige seviyesi-
nin cok yiksek olmamasina dikkat edilmesini éneriyoruz.
Eger bir nedenle implantasyon kapsUl kesesi igine degil
de sulkusa yapilacaksa tek parcali degil U¢ pargali lens-
ler tercih edilmelidir.

Butin énlemlere ragmen yine de AKO geligirse Nd:
YAG lazer kapsutlotomi denenebilir ancak hasta yasi iti-
bari ile uyum saglayamayabilir ya da Nd: YAG lazer ye-
tersiz gelebilir. Béyle bir durumda hasta ameliyata alinip
pars planadan géz icine girip GiL arkasindaki membran
yirtilmali ve 23 G ya da 25 G okitom ile membran ve 6n
vitre temizlenmelidir.

Bazi yayinlarda lens haptikleri kapsul kesesi iceri-
sinde veya sulkusta iken optiginin arka kapsutl arkasi-
na itilerek optik yakalama (optic capture) yapilmasinin
AKO gelisimini engelledigi ya da 8n vitrektomi ihtiyacini
ortadan kaldirdigi yéninde bulgular varsa da aksi yén-
de de birgok ¢ok calisma mevcut olup bu konuda géris
birligi yoktur. Vasavada ve ark., optik yakalama yapilan
gozlerle yapilmayanlar kargilastirdiktlar bir calismada
AKO agisindan fark bulaomamig ancak optik yakalama
yapilan gézlerde inflamatuar yanitin arthgini bildirmis-
lerdir.3® Optik yakalama’in Uzerinde uzlagilan faydasi
ise (santralize ve uygun bir arka kapsuloreksis mevcutsal)
GIL'in santralizasyonu iyilestirmesidir ve én kapstl bo-

tOnlugu olmayan ya da santralizasyonuyla ilgili herhangi
bir kaygi duyulan hastalarda arka kapsiloreksisin capi
ve yeri uygunsa lens optigini arka kapsiloreksis arkasina
iterek sikishrmanin (lensi bu pozisyonda kilitleyecegin-
den) santralizasyonunu garanti edecegi alternatif olarak
akilda bulunmalidir. Sulkusa implante edilen G¢ pargali
merceklerin optigi de eger santralizasyonla ilgili bir kayg:
varsa ve 6n kapsuloreksis santralize ve uygun byUklUkte
ise 6n kapsiloreksis arkasina itilerek lens bu pozisyonda
sikigtirllabilir. Ameliyat sonunda viskoelastik gézden ta-
mamen temizlenmeli ve 6n kamarada vitreus olmadigin-
dan emin olunmaldir. Kiguk gocuklarda sklera elastik
ve yumusak oldugundan kendiliginden kapanan insiz-
yon mimkin olmaz ve sitir atilmayan hastalarda yara
yerlerine iris yapigikhigi sik gérolir. Dolayisiyla en ufak
sizinti sUphesinde yara yerleri mutlaka stttre edilmelidir.
Ancak tabii ki konjenital katarakti olan bu hastanin ope-
rasyon esnasinda yasl biyUk, kornea ve sklerasi misait
ise sUtUrasyona gerek olmayabilir.

Bu durum operasyon esnasinda anlagilir. Ameliyat
sonrasi inflamasyon erigkin gézlere kiyasla daha yogun
oldugundan operasyon sonunda subkonjonktival steroid
enjeksiyonu yapmakta fayda vardir. Dixit NV. ve ark., bir
calismasinda én kamaraya triamsinolon verilen pediat-
rik vakalarda inflamasyon daha az gérilmistir ancak
rutin uygulama icin yeterli literatir destegi yoktur.3' Ame-
liyat sonunda profilaktik olarak én kamaraya 0.1cc se-
furoksim aksetil verilmesinin erigkinlerde katarakt ame-
liyat sonrasi endoftalmi riskini azalthgi gdsterilmistir ve
én kamaraya profilaktik antibiyotik vermenin diger yas
gruplarinda da koruyucu etki gosterecedi beklentisi ile
tOm yas gruplarinda én kamaraya sefuroksim aksetil ver-
mekteyiz.

Kigik yastaki olgularda ameliyat sonrasi hemen sik
steroid baglanmali (ginde sekiz defa ila saat basi) ve doz
araligr eriskinlere kiyasla daha yavas seyreltilmelidir. inf-
lamasyonun siddetli olacagini tahmin ettigimiz cok geng
olgularda topikal steroid ve antibiyotigin yaninda gin-
de iki veya U¢ defa tropikamid veya siklopentalat iceren
sikloplejik etkili topikal bir ajan da verilmelidir. Ayrica
sUtUrlerin astigmatizmaya neden oldugu ve ambliyopi
tedavisi agisindan kisa sirede alinmalarinin gerektigi
unutulmamalidir.

GiL TAKMA KARARI

Otuz alti haftadan kictklerde ve 20 mm’den kisa
gézlerde GIL hesabinda ciddi hatalar ¢ikabilmektedir.®?
Ayrica lens giicy dogru hesaplanmig olsa bile ilk 2 yas
icerisinde keratometri hizla duzlegirken aksiyel uzunluk
artacak ve hastanin refraksiyonu degisecektir. 2 yaginda
g6z0n aksiyel uzunlugu erigkin seviyesine oldukca yak-
lagmaktadir. Bu nedenle, énceden konjenital katarakt
nedeniyle ameliyat olmus, her iki gézi afak ve kontak
lens veya gézlUk ile sorunsuz takip edebildigimiz bir ol-
guda sekonder lens implantasyonu igin en kolay ve gi-
venli yaklasim GIL hesabindaki suprizlerden korunmak
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icin en az 2 yasina kadar bekleyip daha sonra implan-
tasyon yapmaktir. Hastayr lens implantasyonu igin ikin-
ci bir ameliyattan kurtarmak adina son yillarda primer
operasyon esnasinda lens implantasyonu icin uygun
g6rulen yasin alt sinirt ise-cerrahtan cerraha degismekle
birlikte- giderek azalma egilimindedir ve eger géz ana-
tomik olarak musaitse cift tarafli kataraktlarda 6 ay ila 1
yasina kadar olgularda ilk ameliyat esnasinda lens imp-
lantasyonu yapilmasini énereler vardir.*

Kesin bir yag sinir yoksa da genel egilim olarak gi-
nimizde ilk ameliyatta lens implantasyonu igin uygun
gortlen minimum yas 2’nin altina inmis durumdadir.
American Association of Pediatric Ophthalmology and
Strabismus Uyeleri arasinda yapilan bir ankete gére
1993 yilinda 2 yagindan kictklere GIL implant. edenler:
%12.9 iken bu oran 2001 yilinda %81.9'a yikselmistir.

Tek tarafli katarakilarda ise operasyon basarili ve
komplikasyonsuz olsa bile prognoz ambliyopi nedeniy-
le tatmin edici olmadigindan erken dénemde lens imp-
lantasyonu nedeniyle ileride gelisebilecek refraktif kusur
ikinci plana atilarak, hem daha erken dénemde daha iyi
binokularite saglamak ve bu sekilde ambliyopi tedavisi-
nin basarisini arttirmak umudu ile hem de hastay: ikin-
ci bir ameliyattan kurtarmak icin hasta ameliyat oldugu
anda kag yasinda olursa olsun eder géz anatomik olarak
musaitse GiL implantasyonu yapilabilir.

Bu yaklagimin ambliyopi tedavisine katkisi konusun-
da herhangi bir delil yoksa da hastayr en azindan ikinci
bir ameliyattan kurtarmak adina eger géz boyutlari ana-
tomik olarak uygunsa tek tarafl katarakilarda operasyon
sonunda lens implantasyonu yapiyoruz. Olgu ister afak
birakilmig ister géz ici lens implante edilmis olsun mum-
kin olan en kisa zamanda kalan refraktif kusur tercihen
kontak lens ile dizeltilmeli ve ambliyopi tedavisi agisin-
dan olgu degerlendirilmelidir.

GiL GUCUNUN HESAPLANMASI

Aksiyel uzunluk dogumda ortalama 16.8 mm iken
erigkinlerde ortalama 23.6 mm olacak sekilde, korneanin
ortalama keratometrik gici ise dogumda ortalama 51.2
diyoptri iken erigkinlerde ortalama 43.5 diyoptri olacak
sekilde degisir ve bu degisikliklerin boytk kismi yagamin
ilk birkag yil icerisinde gerceklesir.®® Alti ayliktan biyuk
olgularda yapilan katarakt ameliyati (GIL implantasyonu
yapilmig olsun ya da olmasin) gézin biyUmesi Uzerine
dnemli derecede etkili bulunmamighr ancak alti ayliktan
daha kigUklerde katarakt ameliyati gézin gelisimini bir
miktar yavaslatiyor olabilir ve bu etkinin &zellikle 3 ay-
liktan daha kiciklerde daha belirgin oldugu diosiunol-
mektedir.>* Her halUkarda konjenital katarakt nedeniy-
le cocukluk caginda ameliyat olan vakalarda zamanla
olgunun aksiyel uzunlugu artip keratometrisi dizlestikce
(ameliyat yagina gére degisen miktarda) miyopik kayma
gorilecektir. Bu nedenle cift tarafli kataraktlarda emetro-
pi saglayacak diyoptride degil daha dusik diyoptride GiL
takilir ve ameliyat sonrasi géz hipermetropik birakilir.

CUnki amag ameliyat sonunda degil erigskin yasta
emetropizasyondur. Genellikle tek tarafli kataraktta da
ayni yaklagim uygulanmaktadir. Tek tarafli kataraktta
derin ambliyopi nedeniyle gérme keskinligi daha dusuk
olup prognoz tatmin edici olmadigindan bazi cerrah-
lar (ileride gelisecek miyopi pahasina) ameliyat sonrasi
daha erken ve daha iyi binokUlarite saglamanin ileride
gelisecek miyopiden daha énemli oldugunu dusinerek
emetropiyi hedeflemektedir.*

Bu genel kabul géren bir yaklagim degildir. Ancak
hastanin az dizeltme durumunda gézlok veya kontak
lens kullaonamayacadi ve ileride gelisecegi diustinilen
refraktif kusurun da daha sonra refraktif cerrahi ile du-
zeltilebilecek sinirlar icinde kalacagi diginiliyorsa has-
tanin ailesi ile konugsmak sartiyla uygun olabilir.

Cocuk gézlerinde hangi formilin kullanilmasi ge-
rektigine ve ne kadar “az dizeltme” yapilacagina dair
Uzerinde uzlagilmig bir algoritma yoktur®* ve farkl klinik-
lerde farkli yollar izlenmektedir. Kimi cerrahlar hastanin
mevcut keratometri ve aksiyel uzunluguna gére emetropi
saglayacak GIL diyoptrisini bir formile gére hesapla-
diktan sonra hesaplanandan belli bir oranda eksiltilmis
diyoptride mercek takarken (6rn: 2 yasindan kiguklerde
emetropi icin hesaplanandan %20 dusiguns, 2-8 yas
arast %10 distguni implante etmek gibi), kimi cerrah-
lar ise keratometri degerinin ¢ok hizli degistigini ve/veya
guvenilir olmadigini dusinerek sadece aksiyel uzunlugu
dlcmekte ve her aksiyel uzunluk igin standart bir mercek
takmaktadirlar (6rn:17 mm: 25 D, 18 mm: 24 D, 19
mm: 23 D, 20 mm: 21 D, 21 mm:19 D gibi).®

UYGUN GiL MATERYALiI VE MODEL TERCIiHi

Gerek erigkin gerekse cocuk gézlerinde en fazla
klinik tecribeye sahip olunan en eski materyal PMMA
lenslerdir ve materyal olarak givenle kullanilabilir ancak
kiguk kesiden implantasyona uygun olmamalari ciddi
bir dezavantajdir ve bu nedenle kullanimi giderek terk
edilmistir. Katlanabilir lenslerden tek parga olanlar yeni
dogan ya da mikroftalmik gézlerde U¢ parcal lenslere
tercih edilmelidir ¢cOnkU katlanabilir tek parca lenslerin
ufak kapsuler keselere bile desantralize olmadan sigabi-
lecegi gosterilmigtir.36-37

Bu yUzden tek parca lensler cogu cerrah tarafindan
kapsuler kese ici implantasyonda Ug parcali lenslere ter-
cih edilmektedirler. Silikon lensler az sayida konjenital
katarakt hastasinda basari ile kullanilmigtir ancak bun-
larda kapsul kontraksiyonu daha sik gérulebilir ve AKO
acisindan bu lensler hidrofobik akrilik lensler kadar ba-
saril olmayabilirler.4°

Tek parcal hidrofobik akrilik keskin kenarh lensler
kigUk kesiden implante edilebilmelerinin yaninda AKO
acisindan diger tek parcali lenslere gére daha avantaili
olabilirler ve biyouyumluluk acisindan da bir dezavan-
tajlari yoktur. Dolayisiyla tercih edilen lens olarak diger
lenslerden daha 6n planda gelmektedirler.



142

Konijenital Kataraktlar: Etiyoloji, Hastaya Yaklasim ve Cerrahi Prosedur

American Association for Pediatric Ophthalmology

and Strabismus Uyeleri arasinda yapilan bir ankette de
katilimcilarin %93.3°0 bu tip lensi tercih ettigini belirt-
mislerdir.#" Ancak katlanabilir tek parca lensler sulku-
sa implante edildiklerinde kalin haptik yapisi nedeniyle
pigment dispersiyonu ve inflamasyona yol acabilir ya da
yumusak haptik yapisi nedeniyle desanralize olabilirler.
Bu nedenle eger sulkusa lens implantasyonu yapilacak-
sa Ug pargah katlanabilir hidrofobik akrilik lensler tercih
edilmelidir.
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