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Dededen Toruna Konjenital Katarakth Bir Aile
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OZET

Amac: Ug kusak konjenital katarakth bir aileyi sunmak

Giris: Ailesel kataraktlar dogustan oldugu gibi geligimsel olarak da ortaya ¢ikabilirler.
Konjenital kataraktlar bazi sistemik hastaliklarla birlikte goriilebildigi gibi ticte bir oraminda da
izole olarak ortaya ¢ikabilirler. Konjenital katarakt halen gocukluk cafindaki tedavi edilebilir
kirliiklerin en 6nemli sebeplerinden biridir. Cocuklarda korliik oram gelismekte olan iilkelerde
5-15/10000, gelismis iilkelerde 1-4/10000 olarak bildirilmektedir. Katarakta bagh gelisen kor-
liik orani ise gelismekte olan iilkelerde 1-4/10000, gelismis iilkelerde 0.1 -(0.4/10000dir.

Olgu: Klinigimizde ailesel katarakti olan dede, 10 gocugu ve bes torunu muayene edildi.
Katarakt: olan olgular opere edildiler. Tiim aile bireyleri sistemik bagka problemler yiniinden
incelendiler.

Yiiziincii Y1l Universitesi Goz Poliklinigine gozliik muayenesine gelen opere afak dede,
kendisinin gocuk iken iki gozden ameliyat oldugunu ve iki gocugunun da daha 6nce iki gizden
katarakt ameliyat olduunu soyledi. Ailenin geri kalan bireylerini muayene olmalari i¢in klini-
gimize ¢agirdik. Muayene sonunda dort gocuk ve iki torunda da bilateral arka supkapsiiler kata-
rakt tespit ettik. Sistemik arastirmalarinda bir patolojiye rastlanmadi. Hastalar tarafimizdan dii-
zenli takip edilmektedir.

Sonuc: Konjenital veya gelisimsel katarakt tespit edilen hastalarin yakinlarinda da katarakt
olabilecegi diigiiniilerek muayene edilmeli ve gerekli miidahale zamaminda yapilmahidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital katarakt, ailesel katarakt

SUMMARY

A Family With Congenital Cataract From Grandfather Throughout Grandchildren

Purpose: To report cataract cases along three generation in a large family.

Introduce: Hereditary cataracts can be divided into two groups as congenital or develop-
mental. Congenital cataracts can be seen with systemic diseases or as isolated in one third. Con-
genital cataract is still one of the most important treatable causes of blindness in childhood peri-
od. The proportion of blindness is 5-15 / 10 000 in developing countries and 1-4 / 10 000 in de-
veloped countries. The ratio of blindness related to cataract is 1-4 / 10 000 in developing versus
0.1-0,4 / 10 000 in developed countries.

Case: A grandfather, his 10 children and five grandchildren were examined. Patients who
have cataract were operated. All subjects were investigated in terms of systemic disases.
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Grandfather who was aphakic visited clinic for getting new glasses. Patient had operated n
childhood period. He said that his two children were also operated in both eyes. We called other
family members for ophthalmologic examination. We found posterior subcapsular cataract in
four children and two grandchildren. None of these patients had systemic disases.

Conclusion: In cases of congenital or developmental cataracts, the relatives also must be
examined and if needed intervention may be needed.

Key Words: Congenital cataract, hereditary cataract.

AMAC
Ug kusak konjenital katarakth bir aileyi sunmak

GIRIS

Ailesel kataraktlar dogustan oldufu gibi gelisimsel
olarak da ortaya gikabilirler. Konjenital Kataraktlar bazi
sistemik hastahiklarla birlikte gorillebildigi gibi iigte bir
oraninda da izole olarak ortaya gikabilirler. Konjenital
katarakt halen gocukluk gagindaki tedavi edilebilir kisr-
lilklerin en dnemli sebeplerinden hiridir. Cocuklarda
korliik oram gelismekte olan iilkelerde 5-15/10000, ge-
lismis tilkelerde 1-4/10000 olarak bildirilmektedir. Kata-
rakta bagh gelisen kirlilk oram gelismekie olan iilkeler-
de 1-4/10000, gelismis ilkelerde ise 0,1-0.4/10000 dir
(1-3),

OLGU

Gz poliklinigimize gizlik muayenesine gelen cer-
rahi afak dede, 35 yil Gnce iki gbziinden katarakt ameli-
vati oldufunu ve gizlilk muavenesi igin geldigini belirt-
ti. Muayenesinde bilateral dokuz diyoptri hipermetropi
saptand: ve en iyi tashihli gorme keskinligi bilateral
8/10 idi. Hikayesinde daha once katarakt ameliyan olan
bir oflu ve bir kizi oldufunu siéyledi. Baba ve annesinin
erken yaglarda 6ldiigiinii ve hi¢ kardesi olmadifim 10
gocugu ve 4 torununun oldugunu belirtti (soyagac ekie
verilmigtir), Bunun iizerine dede 8 gocugunu ve 4 toru-
nunu muayeneye getirdi. 21 yasindaki bir erkek, 14, 10
ve 8 yasinda 3 kiz ¢cocugunda arka subkapsiiler katarakt
tespit edildi (Resim-1). Daha 6nce bagka bir merkezde
ameliyat olan oglunun 6 vasindaki oglunda ve 4 yasin-
daki kizinda da arka subkapsiiler katarakt meveuttu. Da-
ha dnce baska bir merkezde ameliyat edilen bir kiz ve
erkek gocugun muayeneleri bagka bir sehirde olmalan
nedeniyle yapilamadi. Muayeneleri yapilan gocuklarda
girme keskinlifi 2 metreden parmak sayma seviyesi ile
1/10) arasinda iken torunlarda net bir girme alinamad,
fakat 2-3 metreden parmak sayma seviyesinden fazla de-
gildi. Katarakt tespit edilen tiim hastalara (1 ogul, 3 kiz,
2 torun) genel anestezi ile lens aspirasyonu yapilarak
katlanabilir gbz ici lensi yerlestirildi. Klinigimizde biyo-
mikroskopta muayeneye izin veren hastalarda Nd. YAG

lazer arka kapsiilotomi sirasinda da bir problem gikma-
yacag diigliniilerek, bu hastalara intraoperatif kapsiilo-
reksis yapilmamaktadir. Hastalann hepsinde biomikros-
kopta muayene rahathkla yapilabildiginden highir hasta-
ya arka kapsiiloreksis yapilmadi. Bir yildir takibimizde
olan hastalarimizda ameliyat dncesi ve ameliyat sonrasi
highir cerrahi komplikasyon goriilmedi. Ameliyat edilen
hastalarimizin cerrahi sonrasi 1. yildaki géirme keskin-
likleri en iyi tashihle 6/10 ile tam arasinda alindi. Hasta-
larimizdan birinde hafif arka kapsiil kesafeti baglangic
olup gorme keskinligini etkilememektedir (Resim-2).
Hastalarda cerrahi sonrasi giiz igi basinc: artii gorillme-
di. Yaslari uygun olan iki hastaya gerekli amplivopi te-
davisi yapilmaktadir. Takipleri devam etmekie olan has-
talarimizda sistemik yénden herhangi bir patolojiye rast-
lanmadi. Genetik yonden arastirma yapilamadi.

TARTISMA

Bizim calismamizda yetiskin bir hastamin hikaye-
sinden vola gikilarak ii¢ nesil katarakth bireyleri iceren
bir aile ortaya ¢ikanlmistur. Benzer calismalardan Zafer
ve ark.'mm yapti@1 bir gahismada bir ailedeki 3 bebekie
katarakt tesbit edilmis ve ailedeki diger bireyler muaye-
neye cagrilmig ve sonugta gelen 10 aile bireyimim tama-
minda siitiiral katarakt saptanmistir. Bu ¢alismada kro-
mozom analizi de yapilmighr (4),

Yokoyama ve ark.'min yaptif bir gahgmada, 7 ayhk
bir gocukta katarakt saptanmus, daha sonra annesinde de
katarakt oldugu saptaninca aile taramasi yapilmis ve so-
nugta 8 erkek ve 4 bayandan olusan 12 kisilik ailenin 10
bireyinde katarakt ve mikroftalmi saptannustir. Bu ¢alis-
mada genetik analiz yapilmistr (5).

Vanita ve ark.'min yaptifn bir calismada vedi yasin-
da kataraku olan bir kiz gocugundan yola gikilarak kar-
desi ve babasinda da katarakt varhi saptanmisur (6).
Yine Vanita ve ark.'min yaptif1 baska bir ¢calismada ise
12 yasindaki katarakt olan gocuktan yola gikilarak 8 ki-
silik bir ailenin 5 bireyvinde katarakt saptanmstr (7).

Yan ve ark.'min yaptifi ¢caligmada ise 26 kigilik bir
ailede 10 etkilenmis ve 16 etkilenmemis birey tesbit
edilmistir (8).
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Resim 1.
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Resim 2.

Ailenin soy agaci:
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. Yesil renkte olanlar bagka bir merkezde opere olanlar, mavi renkte olanlar ise klinigimizde opere olanlardir, bagka gehirde ya-

sayan evli kiz kendi gocuklanm muayene ettirmis ve gocuklannda kataraki olmadifim belirtmig, dede ile nine akrabadir ve
evli olan bir ogul ve bir kiz mevcutiur ve ikisi de yine akraba evliligi yapmuigtir.

Craig ve ark.'min yapti1 ¢aligmada ise iki kuzenden
yola gikilarak 22 Kisilik bir ailede (3 nesil) 5 bireyde ka-
tarakt saptanmgtir (9).

Yang ve ark.min yapug bir galiymada 22 kisilik bir
ailede 10 etkilenmis ve 12 etkilenmemis birey tesbit
edilmstir (10).

Gonzalez ve ark.'min yaptifi bir galigmada ise 23 ki-

silik bir ailede 9 etkilenmis ve 13 etkilenmemis birey
saptanmagtir (11).
Li ve ark.'mn yapu galigmada ise 5 nesil 51 kigi-
lik bir ailenin 17 bireyinde katarakt saptanmsgtr (12).
Cahismamizdaki dezavantajlardan biri genetik ana-
liz yaplmayisichr. Yapilan gahigmalanin gogunda genetik
analiz yapilmg ve etyolojideki gen veya genler tanim-
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lanmaya calisilmighir. Hastanemizde genetik galigmalar
yapilmadifindan dolayi, biz hastalarimiza karyotip ana-
lizi yapamachk.
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