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Oz / Abstract

Ayni Aileden Uc Olguda Konjenital Mizrak Katarakt - 3

Olguda Bilateral Tutulum

Three Cases of Bilateral Congenital Spear Cataract Involvement in Three Members

of the Same Family
Erkan Unsal, Kadir Eltutar, Osman Kizilay, Belma Karini

Ayni aileden ti¢ olguda konjenital bilateral mizrak katarakt olgusunu sun-
mayl amagladik. 79 yasinda bayan hasta. Sag ve sol gérmesi gozluk ile 0,3
logMAR unit olarak saptandi. On segment muayenesinde mizrak katarakt
tespit edildi. Fundus dogaldi. Goz ici basinglari normal seviyede idi. Cocuk-
luktan beri ayni diizeyde gormesi oldugunu belirtti. Katarakt operasyonu
dustntlmedi. Hasta takibe alindi. 45 yasinda bayan hasta goz kontroli
icin basvurdugunda konjenital mizrak katarakt tespit edildi. Tashih ile sag
gormesi 0,4 logMAR unit, sol gérmesi 0,1 logMAR unit olarak saptandi. Goz
ici basing seviyeleri normal seviyelerde idi. Fundus dogaldi. Hasta takibe
alindi. 8 yasinda bayan hasta goz kontroli igin basvurdugunda konjenital
mizrak katarakt tespit edildi. Sikloplejikle muayene sonrasinda sag gozde
(+1,00 & 90°), sol goz +1,00 (-2,50 a 5°) refraksiyon kusuru saptandi. Tas-
hih ile sag gormesi 0,05 logMAR unit, sol gormesi 0,2 [ogMAR unit olarak
saptandi. Fundus dogaldi. Sol goziin ambliyopi ihtimaline karsi sag goze
kapama tedavisi baslanip takibe alindi. Mizrak katarakt, lensin aksiyel
bélgesinde emriyonik niikleusun dis ve infantil niikleusun i¢ tabakasinda
yer alan uglan sivri opasitelerdir. Tirozin ve kalsiyum slfat icerikli kris-
taller oldugu dustiniilmektedir. Gorme seviyesini dusuriirler. Otozomal
dominant egilimli kalitsal gegis ozelligi tasirlar. Bizim olgularimizda ayni
aileden, anneanne, anne ve kizindan olusmaktadir. Mizrak katarakt hasta-
larinda lentikuler yiiksek astigmat sik gortlur. Bu yiizden mizrak katarakt
tanili hastalarin cocuklarinin da g6z muayeneleri ayrintili yapilip, katarakt
disinda ambliyopi ve/veya sasilik agisindan da degerlendirilmesi gerek-
mektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital katarakt, mizrak katarakt, genetic gegis

Giris

The aim of this study was to present bilateral spear cataracts in a grand-
mother, mother, and daughter of the same family. A 79-year old female
patient. The best corrected visual acuity was 0.3 logMAR units in the right
and left eyes. An anterior segment examination revealed a bilateral spear
cataract. The posterior segment was normal. Intraocular pressure was
within the normal range. As the patient said that she has had the same
level of vision acuity since childhood, cataract surgery was not consid-
ered. Follow-up was recommended. A 45-year-old female presented to
our clinic for a routine eye examination. The best corrected visual acuity
was 0.4 logMAR units in the right eyes and 0.1 logMAR units in the left
eye. During the slit lamp examination, bilateral congenital spear cataracts
were detected. Bilateral intraocular pressure levels were within the nor-
mal range. An 8-year-old female presented to our clinic for a routine eye
examination. Evaluation of crystalline lenses revealed bilateral congenital
spear cataracts. After cycloplegic examination was performed, refractive
errors in the right and left eyes were detected. These were (+1.00 o 90°)
and +1.00 (-2.50 o 5°), respectively. The best corrected visual acuity was
found to be 0.05 logMAR units in the right eye and 0.2 logMAR units in the
left eye. Against the possibility of amblyopia of the left eye, patching of the
right eye and follow-up were recommended. Opacities involve the outer
layer of the embryonic nucleus and inner layer of the infantile nucleus. It
is thought that they are crystals containing tyrosine and calcium sulfate.
They disturb the vision and are prone to carry an autosomal dominant
trait. Our cases comprise a grandmother, mother, and daughter of the
same family. Due to this type of cataract, a high rate of lenticular astigma-
tism comorbidity is commonly seen.
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Konjenital katarakt dogumda var olan lens opasiteleridir ve diinyada cocuklarda onlenebilir kor-
lik nedenlerinden en sik gorilenidir (1, 2). Dolayistyla zamaninda teshis edilip tedavisinin di-
zenlenmesi 6nemlidir. Biz de literatiirde ¢ok sik gorilmeyen otozomal dominant gegisli mizrak
katarakt tanili hastalarin ¢ocuklarinin da goz muayenelerinin ayrintili yapilip, katarakt disinda
ambliyopi ve/veya sasilik acisindan da degerlendirilmesi gerektigini diistinerek anneanne, anne
ve kizindan olusan bir ailedeki bilateral mizrak katarakt olgularini sunmak istedik.

Olgu Sunumu

Olgu 1: 79 yasinda bayan hasta. Sag ve sol gérmesi gozliik ile 0,3 logMAR unit olarak saptandi. On
segment muayenesinde bilateral, uclari sivri, mizrak sekilli, lens nikleusundan lens korteksine
dogru uzanmis kristal gibi parlayan lens opasiteleri saptandi (Resim 1). Fundus dogaldi. Goz ici
basinglari normal seviyede idi. Cocukluktan beri ayni dizeyde gormesi oldugunu belirtti. Katarakt
operasyonu dusiinilmedi. Hasta takibe alindi.

Olgu 2: Birinci olgunun kizi olan 2. olgu; 45 yasindaki hastanin muayenesinde; tashih ile sag
gormesi 0,4 logMAR unit, sol gormesi 0,1 logMAR unit olarak saptandi. Goz i¢i basing seviyeleri
normal seviyelerde idi. On segment muayenesinde 1. olguda oldugu gibi bilateral, uclari sivri,
mizrak sekilli, lens niikleusundan lens korteksine dogru uzanmis kristal gibi parlayan lens opa-
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Resim 1. Birinci olgunun 6n segment fotografi. Uclari sivri, mizrak sekilli,
lens niikleusundan lens korteksine dogru uzanmis kristal gibi parlayan lens
opasiteleri

Resim 2. ikinci olgunun 6n segment fotografi. Uglar sivri, mizrak sekilli,
lens niikleusundan lens korteksine dogru uzanmis kristal gibi parlayan lens

opasiteleri

Resim 3. Ugiincii olgunun 6n segment fotografi. Uglar sivri, mizrak sekilli,
lens niikleusundan lens korteksine dogru uzanmis kristal gibi parlayan lens
opasiteleri

siteleri saptandi (Resim 2). Fundus dogaldi. Katarakt operasyonu

dustintlmedi. Hasta takibe alindi.

Olgu 3: ikinci olgunun kizi olan 3. Olgu; 8 yasindaki hastanin mu-
ayenesinde; sikloplejikle muayene sonrasinda sag gozde (+1,00
74 a 90°) , sol goz +1,00 (-2,50 a 5°) refraksiyon kusuru saptandi.

Tashih ile sag gormesi 0.05 logMAR unit, sol gormesi 0.2 logMAR
unit olarak saptandi. On segment muayenesinde 1. ve 2. olguda
oldugu gibi bilateral, uglari sivri, mizrak sekilli, lens niikleusundan
lens korteksine dogru uzanmis kristal gibi parlayan lens opasiteleri
saptandi (Resim 3). Fundus dogaldi. Sol goziin ambliyopi ihtimali-
ne karsi sag goze kapama tedavisine baslanip hasta yakin takibe
alindi.

Opasitelerin bilateral olmasi ve ayni aile icinde bayanlarda saptan-
masi ile de konjenital gecis gosterdigi, lens opasitelerinin sekli ile
de konjenital mizrak katarakt oldugu dusunaldi.

Hastalardan onam alind.

Tartisma

Dogum sirasinda mevcut olan ya da dogumu takiben bir ay iceri-
sinde gozlenen kataraktlar konjenital (dogumsal) kataraktlar ola-
rak adlandirilirlar. Dogumda olmayip yasamin ilk yilinda gelisen
opasiteler ise infantil katarakt olarak adlandirilir. Ancak cok yogun
olmayan lens opasiteleri dogumda atlandigi; sonradan tespit edil-
diginde ise ne zaman gelistigi bilinemediginden ¢ogu hekim tara-
findan bu ayrim yapilmadan konjenital katarakt terimi her ikisini
de kapsayacak sekilde kullaniimaktadir (3).

Konjenital kataraktlarin goriilme sikligi 10000 dogumda 1,2-6 ara-
sinda degismektedir. Okul dncesi cocuklarda korliik nedenlerinin
%10'unu olustururken, yaklasik % 34’t de ailesel ozellik tasimak-
tadir (1, 4-8).

Cok degisik formlarda gozlenen konjenital kataraktlar morfolo-
jik ve etyolojik olarak siniflandirilabilir. Morfolojik yapisina gore
konjenital kataraktlar; zoniiler, polar, total ve membranoz olarak
ayrilirlar. Zoniler kataraktlar da kendi icinde; niikleer, lameller,
suitiiral ve aksiyel kataraktlar olarak ayrilabilir. Stttral ve aksiyel
kataraktlarin bir alt tipinde de mizrak katarakt bulunmaktadir.

Mizrak katarakt, lensin aksiyel bolgesinde emriyonik niikleusun
dis ve infantil niikleusun ic tabakasinda yer alan uclari sivri opa-
sitelerdir. Tirozin ve kalsiyum slfat icerikli kristaller oldugu diisu-
nilir. Gorme seviyesini disurirler. Otozomal dominant egilimli
kalitsal gecis ozelligi tasirlar (4).

Bizim olgularimizda ayni aileden, anneanne, anne ve kizindan
olusmakta idi. Ayni aileden olmalari, morfolojik olarak siitiral ve
aksiyel ozellik gostermeleri ve sekil olarak da mizrak gortintimleri
sebebi ile konjenital mizrak katarakt olarak degerlendirildiler. Do-
gumda veya dogumu takip eden birinci ayda tespit edilmemesine
ragmen, ayni aileden olmasi, etkilenen 6 goziin de benzer 6zellik-
ler tasimasi sebebiyle konjenital oldugu dustntlda.

Binokuler gormenin olusumu kortikal néron hiicrelerinin saghkh
gelisimine baghdir. Gorme gelisiminin erken doneminde tek veya
iki tarafli katarakt, yerleri ve yogunluklarina bagl olarak retina ha-
yalinde tam veya kismi bulanikliklara, binokiiler ggrmenin olus-
mamasina ve ambliyopi gelisimine neden olur. Bu nedenle erken
tani, erken cerrahi ve afakinin rehabilitasyonu konjenital katarak-
tin tedavisinde onemlidir (4).

Gorme seviyesi 0,3 ve altinda olan veya pupilla santralindeki lens
tizerinde ¢cap1 3 mmden biyiik yogun opasitesi olan olgulara ope-
rasyon onerilmektedir (2, 9-12). Bizim hastalarimizin gérme se-



viyeleri 0,5 logMAR unit’ den daha disiik oldugu icin operasyon
karari verilmedi. Kataraktin yogun olmadigi olgularda ambliyopi,
sasilik ve binokdler fonksiyonlar agisindan yakin takip cok 6nem-
lidir. Kataraktin zamanla artabilecegi, ilk muayenede bulunma-
yan ambliyopi, sasilik gibi problemlerin daha sonra gelisebilecegi
unutulmamahdir. Biz de ozellikle 8 yasinda olan hastamizda lens
opasitelerinin artabilecegi, bunun sonucunda ambliyopi ve/veya
sasilik gibi problemler gelisebilecegi, bu yiizden yakin takibin cok
onemli oldugunu hastalarimiza anlatip onlari takibe aldik.

Sonug

Konjenital kataraktlarda erken tani ve tedavi kadar, 6miir boyu kont-
roller de cok onemlidir. Mizrak katarakt hastalarinda lentikiler yuk-
sek astigmat sik gorlir. Bu ylizden mizrak katarakt tanili hastalarin
cocuklarinin da goz muayeneleri ayrintili yapilip, katarakt disinda
ambliyopi acisindan da degerlendirilmesi gerekmektedir.

Hasta Onami: Hasta onami bu ¢alismaya katilan hastalardan alin-
mistir.
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