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Abstract

Öz

Primary congenital glaucoma (PCG) continues to be an important cause of visual impairment in children despite advances in medical and 
surgical treatment options. The progressive and blinding nature of the disease, together with the long lifespan of the affected population, 
necessitates a thorough understanding of the pathophysiology of PCG and the development of long-lasting treatment options.
The first part of this review discusses the genetic features and makeup of this disorder, including all currently identified genetic loci 
(GLC3A, GLC3B, GLC3C and GLC3D) and relevant protein targets important for trabecular and Schlemm canal dysgenesis. These target 
molecules primarily include CYP1B1, LTBP2, and TEK/Tie2 proteins. Their potential roles in PCG pathogenesis are discussed with 
the purpose of bringing the readers up to date on the molecular genetics aspect of this disorder. Special emphasis is placed on functional 
implications of reported genetic mutations in the setting of PCG. The second part of the review focuses on various modifications 
and refinements to the traditional surgical approaches performed to treat PCG, including advances in goniotomy and trabeculotomy 
ab externo techniques, glaucoma drainage implant surgery and cyclodiode photocoagulation techniques that ultimately provide safer 
surgical approaches and more effective intraocular pressure control in the 21st century.
Keywords: Primary congenital glaucoma, genetics, angle surgery, glaucoma drainage implants

Primer konjenital glokom (PKG), güncel tüm tıbbi ve cerrahi tedavi seçeneklerin varlığına rağmen, çocukluk döneminde görme 
kaybına yol açan önemli göz hastalıkları arasında bulunmaktadır. Uzun ömür beklentisi olan çocuk hasta popülasyonunun bir hastalığı 
olan PKG’nin ilerleyici ve körlükle sonlanabilecek seyirinin olması, bu durumun patofizyolojisinin anlaşılmasını ve uzun süreli tedavi 
seçeneklerinin geliştirilmesini gerekli kılmaktadır. Bu derlemenin ilk kısmında PKG’nin genetik özellikleri, bugüne kadar tanımlanmış 
olan genetik lokusları (GLC3A, GLC3B, GLC3C ve GLC3D) ve trabeküler ağ ile Schlemm kanalı gelişimi için önemli olan protein 
yapıları tartışılmaktadır. Hastalık patogenezinde rol aldığı düşünülen CYP1B1, LTBP2 ve TEK/Tie 2 proteinlerinin etki mekanizmaları 
ve trabeküler disgenez ile olan ilişkileri ayrıntılarıyla değerlendirilmektedir. Tarif edilen lokuslar ve hastalıkları ilişkilendirilmiş protein 
bozuklukların, PKG gelişimindeki muhtemel rolleri ile tarif edilmeye çalışılarak, okuyuculara hastalığın moleküler biyolojisi ile güncel 
bilgiler aktarılması hedeflenmektedir. Derlemenin ikinci kısmında ise PKG’nin tedavisinde yeri olan geleneksel cerrahi tedaviler ile 
bu girişimlerin güncel uygulanma şekilleri ve bu müdaheleler ile ilgili yapılan gelişmeler ve değişiklikler aktarılmaya çalışılmaktadır. 
İrdelenen cerrahi yöntemler arasında goniyotomi, trabekülotomi ab externo, trabekülektomi, seton cerrahisi ve siiliyer cisim ablasyonu 
bulunmaktadır. PKG, 21. yüzyılda, patofizyolojisi açısından hala anlaşılmamış birçok özelliği olan ve tedavi yöntemleri açısından 
gelişime açık ön segment disgenezlerinden birini oluşturmaktadır.
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Giriş

Primer konjenital glokom (PKG) (OMIM 231300), ön 
kamara açısının gelişimsel bir anomalisine sekonder olarak 
körlüğe neden olabilen ve yüksek göz içi basıncı (GİB) ile buna 
bağlı yıkıcı sonuçları olan bir oküler hastalıktır.1,2 Pediyatrik 
görme bozukluğunun önemli bir global nedenidir ve tedavi 
edilse dahi yasal körlüğe yol açmaktadır.3,4,5 PKG’nin altında 
yatan mekanizma, değişen düzeylerde ilişkili iridodisgenezinin 
eşlik ettiği veya etmediği trabeküler disgenezidir. Periferik iris 
dokusunun kesintiye uğramış posterior migrasyonu ve Schlemm 
kanalı (SK) disgenezisi olan veya olmayan tam gelişmemiş 
trabeküler açı ağı ile birlikte olabilir.1 Mevcut veriler, trabeküler 
disgenezinin normal trabeküler ağ gelişimini bozan mutasyonlar 
nedeniyle ortaya çıktığını göstermektedir.6,7,8 Ancak, bu genlerin 
ne şekilde trabeküler disgeneziyi tetiklediği dair mekanizmalar 
henüz netlik kazanmamıştır. 

PKG’de mevcut tedavi stratejileri, anormal trabeküler açıyı 
hedef alan cerrahi yöntemlere odaklıdır.9 Bu seçenekler arasında 
PKG hastalarında primer girişim olarak yapılan gonyotomi, 
trabekülotomi ab eksterno ve bu girişimlerin çeşitli varyasyonları 
yer almaktadır.9,10,11,12 Birçok hastada birden çok ameliyat 
yapılması gerekir ve bazı olgularda, eğer bu açıya yönelik 
girişimler GİB’yi glokomatöz optik nöropati gelişmesini 
engelleyecek güvenli düzeylere düşürmezse drenaj girişimleri 
yapılması gerekmektedir.9,13,14 Ayrıca PKG’li hastalara sıklıkla 
postoperatif dönemde ek topikal hipotansif ilaçlar başlanması 
gerekmektedir.2,4 

Bu derlemenin amacı, PKG’nin genetik temeli hakkındaki 
bilgilerimizi güncellemek ve bu hastalığın tedavisinde kullanılan 
güncel cerrahi seçenekleri özetlemektir.

Primer Konjenital Glokomun Genetiği
PKG, sporadik veya ailesel kalıtım paterni olan genetik 

bir hastalıktır.15 Olguların yaklaşık %10-40’ı ailesel geçişlidir 
ve değişen düzeylerde penetrasyon ile otozomal resesif olarak 
aktarılır.15,16 PKG nadir görülen bir hastalıktır ve prevalansı 
çalışılan popülasyona bağlı olarak (örn. Suudi Arabistan, 
Ortadoğu ülkeleri) 1:2.500 ila 1:10.000 arasında değişmektedir. 
Akraba evliliğinin sık rastlandığı popülasyonlarda çok daha sık 
görülür.8,15 

Günümüze kadar, 2p21 kromozomal bölgesinde GLC3A, 
1p36’da GLC3B, 14q24’te GLC 3C ve 14q24’te GLC3D olmak 

üzere dört farklı genetik lokus PKG ile ilişkili bulunmuştur 
(Tablo 1).6,7,17,18 GLC3A, 17 Türk ailenin dahil edildiği bir 
çalışmada PKG ile ilişkili olduğu saptanan ilk lokustur.6 
GLC3A lokusunun, kromozom 2p21 bölgesine lokalize olduğu 
bulundu ve daha sonra bu bölgenin CYP1B1 genini barındırdığı 
gösterildi.6,19 Daha sonra, 1996 yılında, 8 aileden (7’si Türk 
ve 1’i Kanadalı) 17’si PKG’li 37 kişinin dahil edildiği bir 
çalışmada 1p36 kromozomunda başka bir lokus tanımlandı.7 Bu 
kohorttaki hastaların hiçbirinde GLC3A lokusu ile genetik bağ 
yoktu. Ek olarak, 14q24 kromozomunda (GLC3C ve GLC3D) 
iki başka lokusun PKG ile ilişkili olduğu bildirilmiştir.17,18 
GLC3D lokusunun LTBP2 (latent dönüştürücü büyüme 
faktörü-beta bağlayıcı protein 2) geni ile ilişkili olabileceği ileri 
sürülmüştür.20 1p36,2 kromozomunda yer alan GLC3B lokusu 
bir gen ile ilişkilendirilmemiş olsa da, 1p36,22 lokusunda 
bulunan CDT6/ANGPTL7 geni muhtemel adaydır. Bu genin 
protein ürünü anjiyopoietin benzeri moleküldür (angiopoietin 
benzeri faktör 7) ve insan trabeküler ağında önemli miktarda 
ifade edilmektedir.21 

Yakın zamanda, anjiyopoietin reseptörü TEK’teki (Tie2) 
mutasyonların, PKG’li 189 ailenin 10’u ile ilişkili olduğu 
bulunmuştur. CYP1B1’den farklı olarak, PKG’ye neden olan 
TEK mutasyonlarının değişken ifade düzeyleri ile otozomal 
dominant olarak kalıtıldığı düşünülmektedir.22

Miyosilin gen mutasyonlarının juvenil ve erişkin başlangıçlı 
açık açılı glokom ile ilişkili olduğu bulunmasına rağmen, PKG 
hastalarında heterozigot CYP1B1 mutasyonları ile ilişkili olduğu 
bildirilmiştir. Dolayısıyla miyosilin geni mutasyonları ile PKG 
arasından potansiyel bir digenik tutulum olabilir.23,24 Bununla 
birlikte, diğer çalışmalarda PKG’de miyosilin mutasyonlarına 
rastlanmamıştır ve miyosilin mutasyonlarının PKG gelişiminden 
doğrudan sorumlu olmadığı anlaşılmaktadır.25,26

Sonuç olarak, dünya genelinde farklı coğrafi bölgelerde beş 
farklı lokus PKG ile ilişkili bulunmuştur. Tüm bu mutasyonlar 
için ilgili genler henüz tanımlanmamış olmasına rağmen, bu 
lokuslarla ilişkili üç protein, yani CYP1B1, LTBP2 ve Tie2, 
ön segment gelişimini düzenliyor gibi görünmektedir ve PKG 
gelişmesi için aday genler olabilirler (Tablo 1).

Sitokrom P450 1B1
Sitokrom P450 1B1 proteini, endoplazmik retikulumda 

lokalize olan CYP450 süper ailesinin hem bağlayıcı 
monoksijenazlarından biridir.27,28 Dioksin ile uyarılabilen bir 

Tablo 1. Primer konjenital glokomun patogenezinde rol alan veya ilişkili genetik lokuslar

Lokus (tanımlandığı yıl) Kromozomal bölge Gen ürünü Fonksiyon

GLC3A (1995) 2p21 CYP1B1 Endojen steroid metabolizması

GLC3B (1996) 1p36 CDT6/ANGPTL7* Ekstrasellüler matriks organizasyonu ve oluşumu

GLC3C (2002) 14q24 Bilinmiyor Bilinmiyor

GLC3D (2008) 14q24 LTBP2 Ekstrasellüler matriks organizasyonu

Yerleşimi bilinmiyor (2016) 9p21 TEK/Tie2 Schlemm kanalının oluşumu ve homeostazı

*PKG patogenezinde rol aldığı ileri sürülmüştür
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oksidoredüktazdır ve steroid içeren moleküllerin yanı sıra 
retinollerde görev alır ve hücre sinyallemesinde rol oynar.27 
2p22,2 lokusunda bulunan CYP1B1 geni tarafından kodlanır 
ve PKG ile ilişkili olduğu bulunmuştur.8 CYP1B1’in 100’den 
fazla mutasyonunun PKG ile ilişkili olduğu bildirilmiştir ve bu 
genin mutasyonlarının tek başına Suudi Arabistan gibi belirli 
coğrafi bölgelerdeki PKG vakalarının çoğundan sorumlu olduğu 
görülmüştür.29 Bununla birlikte, Amerika Birleşik Devletleri 
(%14,9), Brezilya (%23,5) ve Çin (%17,2) gibi dünyanın diğer 
bölgelerindeki PKG vakalarının sadece az bir bölümünden 
sorumlu olduğu bildirilmiştir.24,25,30 CYP1B1, ön segmentte 
pigmente olmayan siliyer epitel, kornea epiteli ve retinada ifade 
edilir ve temel endojen steroid substratların metabolizması 
yoluyla dışa akış yollarının uygun gelişiminde rol oynadığı 
düşünülmektedir.31 İnsan trabeküler ağında da CYP1B1 
ekspresyonu gösterilmiştir.19,21 CYB1B1 çift knockout farelerde 
(Cyp1b1-/-) düzensiz kollajen yapısına ek olarak trabeküler ağda 
oksidatif stres belirteçlerinde artış izlenmektedir. Bu durum 
CYP1B1’in fetal dönemde trabeküler ağ gelişmesinde görev 
aldığına işaret etmektedir.32 

Latent Dönüştürücü Büyüme Faktörü (TGF) Beta 
Bağlayıcı Protein 2 (LTBP2)

Kromozomal 14q24 lokusunda yer alan LTBP2 geninin 
homozigot mutasyonlarının PKG tanısı alan ailelerin üyelerinde 
mevcut olduğu farklı çalışmalarda gösterilmiştir.20,33,34 CYP1B1 
mutasyonlarına benzer şekilde, LTBP2 mutasyonları bu 
hastalarda otozomal resesif şekilde ifade edilir ve akraba evliliği 
olan ailelerde daha sık görülür.8  

LTBP2 gen ürünü, fizyolojik koşullarda fibrillin-1 ile 
etkileşime girer ve elastik liflerin yapılması da dahil olmak üzere 
hücre dışı matriks organizasyonunun çeşitli bölümlerinde görev 
alır ve mikrofibrillerin yapısal bir bileşenidir.35,36 Bu nedenle, 
LTBP2 genindeki null mutasyonların, PKG ile sonuçlanan 
trabeküler ağın elastik ve yapısal mekaniğinde değişmeye neden 
olabileceği tahmin edilmektedir.20 LTBP2 ayrıca siliyer zonül 
oluşumu ve ön kamara farklılaşmasında rol oynar ve lensin 
yapısındaki anormalilerin yanı sıra lens dislokasyonu olgularında 
da mutasyonları bulunmuştur.37,38 Roma/Roman popülasyonunda 
p.R299X mutasyonunun homozigot mutasyonlarının, daha 

şiddetli PKG fenotipine neden olduğu ve prognozun daha 
kötü izlediği bildirilmiştir.34 Bu nedenle, mutasyonları PKG 
ile ilişkili bulunan LTBP2’nin ön segment farklılaşmasında ve 
fonksiyonunda rol oynayan bir protein olduğu düşünülmektedir.

Anjiyopoietin Reseptörü Tirozin Endoteliyal Hücre 
Kinazı (TEK)

Tunica interna endotelyal hücre kinazı olarak da bilinen 
anjiyopoietin reseptörü TEK, insanda ve diğer memelilerde 
homeostazis ve normal vasküler gelişimde görev alır ve 
etkilerini iki ligandı olan anjiyopoietin-1 ve anjiyopoietin-2 
aracılığı ile gösterir.39,40 Yakın zamanda, 9p21,2’de lokalize 
olduğu bulunan anjiyopoietin reseptörü TEK geni (Tie2) 
mutasyonlarının, CYP1B1, LTBP2, miyosilin veya FOXC1 
geninde mutasyona sahip olmayan PKG hastalarında bulunması, 
bu reseptör tirozin kinazın mutasyonunun PKG’de patogenezde 
rol alıyor olabileceğini düşündürmektedir.22 Tie2, insan SK 
endotelinde ifade edilir ve Tie2-angiopoietin yolağı, SK oluşumu 
ve homeostaziste önemli bir rol oynar.41 Ek olarak, Tie2 geninin 
deneysel hayvan modellerinde indüklenen mutasyonlarının 
SK malformasyonuna bağlı oküler hipertansiyon ve retina 
ganglion hücreleri ile ilişkili olduğu gösterilmiştir.42 Ligand 
metabolizması yoluyla dolaylı olarak trabeküler ağ gelişimini 
etkilediği düşünülen CYP1B1 geninin aksine, Tie2 geni 
SK’de daha doğrudan bir etkiye sahiptir ve bu tirozin kinazın 
aktivitesinde sadece %50 azalma bile SK bozukluklarına ve aköz 
dışa akımında bozulmaya neden olur.22

PKG’nin Güncel Cerrahi Tedavileri
Konjenital glokomun yönetimi hem tanı hem de tedavi 

açısından zordur. PKG’nin kesin tedavisi cerrahidir ve tıbbi 
tedavi bir köprü görevi görür.13 Pediyatrik popülasyonda bu 
girişimlerin etkinliğini ve güvenliğini arttırmak için son 30 
yılda geleneksel açı ve açıya dayalı olmayan cerrahi yöntemlerde 
çeşitli modifikasyonlar yapılmıştır (Tablo 2). Pediyatrik 
popülasyonda yaşam beklentisi daha uzun olduğundan, tedavi 
seçiminin uzun dönem etkili olması çok önemlidir. Güncel 
yaklaşım ile ilgili literatürde gonyotomi veya trabekülotomi, 
trabekülektomi, glokom drenaj implantları (GDİ’ler) ve/veya 
lazer siklofotokoagülasyon (SFK) yer almaktadır.9,10,11,12,13

Tablo 2. Primer konjenital glokom cerrahilerinin modifikasyonları

Standart girişim Modifikasyonlar

Gonyotomi

(1) İki bölgeden gonyotomi51

(2) Viskogonyotomi52

(3) Özel bıçak destekli gonyotomi53

(4) Endoskopik gonyotomi50

Trabekülotomi
(1) 360 derecelik sütür trabekülotomi11

(2) Işıklı mikrokateter destekli dairesel trabekülotomi (IMCT)65

(3) Viskotrabekülotomi60

Trabekülektomi
(1) Kombine trabekülotomi-trabekülektomi68

(2) Mitomisin-C ile birlikte trabekülektomi14,73

Glokom drenaj implantı
(1) Küçük implant plakası tasarımlarını düşünülebilir
(2) Hastanın ömrü boyunca tüpün yeniden konumlandırılması veya uzatılması gerekebileceği göz önünde 
bulundurulmalıdır85

Siklofotokoagülasyon Endoskopik siklofotokoagülasyon87
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Açı Cerrahisi
Açı cerrahisi, altta yatan dışa akış anormalliklerini doğrudan 

düzeltmeyi amaçladığından ve aköz humörün ön kamaradan 
SK’ye fizyolojik akışını yeniden sağladığından, genellikle 
PKG’deki primer girişimdir.3,5,9 Halen kullanılan açı cerrahisi 
gonyotomi ve trabekülotomi ab eksterno’dur. Bu yöntemlerin 
başarı oranları benzer bulunmuştur.1,3,5,9,10,11,12,13 Ek olarak, bu 
açı cerrahileri, yaşları 1-24 ay arasında değişen PKG hastalarında 
daha iyi sonuçlara sahiptir ve yenidoğan başlangıçlı veya geç 
başlangıçlı PKG hastalarında prognoza daha kötüdür.10,43,44 

Gonyotomi
PKG tedavisinde kullanılan modern açı cerrahisi 1938’de 

bu işlem için gonyotomi terimini ortaya atan Otto Barkan45 
tarafından geliştirilmiş ve popüler hale getirilmiştir. Bu işlem, 
aköz humörün SK’yea ve kollektör kanallara ulaşmasını sağlamak 
amacıyla doğrudan gonyoskopi altında trabeküler ağda bir kesi 
yapılmasıdır ve oldukça etkili olduğu kanıtlanmıştır.44 Her 
ne kadar işlem başlangıçta trabeküler ağı örten embriyolojik 
anormal dokuyu uzaklaştırmak için geliştirilse de, PKG’de GİB’si 
nasıl düşürdüğü ile ilgili kesin mekanizma netlik kazanmamıştır 
ve PKG olmayan çocukluk çağı glokomlarında da GİB’yi 
etkili bir şekilde düşürdüğü gösterilmiştir.10,45,46 Gonyotomide, 
açı yapılarının uygun şekilde görülebilmesi için korneanın 
berrak olması gerekir ve klinik uygulamada en sık yapılan 
şekli ile tek bir insizyondan bir kadranda gerçekleştirildiğinde 
açının yaklaşık 120 derecesini hedef alır.47 Avantajları arasında 
cerrahi süresinin kısa olması, konjonktivanın korunması, başka 
bir kadrandan tekrarlanabilir olması ve tecrübeli bir uzman 
tarafından yapıldığında nispeten düşük komplikasyon oranı 
sayılabilir. Bir veya daha fazla gonyotomiyle %60-90 arasında 
başarı elde edildiği bildirilmiştir.4,48,49,50 Yaşamın ilk ayında 
başvuran yenidoğanlar ve ilk etapta başlangıçta birden fazla 
gonyotomi yapılmasını gerektiren bebeklerde relaps riski 
yüksektir ve daha ileri cerrahi müdahalelere ihtiyaç duyma riski 
bulunmaktadır.50

Gonyotominin önemli bir kısıtlılığı, kornea opasifikasyonu 
olan bebeklerde yapılamamasıdır. Potansiyel olarak korneanın 
berrak olmadığı durumlarda kullanılabilecek olan endoskopik 
gonyotomi yöntemi tanımlanmıştır ve ilk sonuçlar cesaret 
vericidir.51 Her ne kadar bu modifikasyon karmaşık bir takım 
gereçler gerektirse de, iki ayrı insizyon kullanılarak bu yaklaşım 
ile geniş açılı bir gonyotomi elde edilebilir. Böylece GİB’de daha 
etkili azalma sağlanabilir. 

Daha geniş açılı tedaviye olanak sağlayan eşzamanlı çift 
insizyonlu yöntem bildirilmiştir.51 Ancak, bu modifiye işlemin 
1 yıllık sonuçlarının, tek insizyonlu gonyotomiye göre anlamlı 
düzeyde daha iyi olduğu gösterilememiştir.52 

Halen, gonyotomi temelde yetmiş yıl önce Barkan45 
tarafından geliştirilen aynı teknikte küçük modifikasyonlar 
ve iyileştirmelerle uygulanmaya devam etmektedir. Bu 
modifikasyonlar arasında daha gelişmiş gonyolensler, ön 
kamara koruyucuları ve viskoleasti maddelerin kullanılmasını 
bulunmaktadır ve PKG’li gözlerde ameliyatların daha güvenli 
olmasını sağlamaktadır.10,53

Eksikliklerine rağmen, gonyotomi, PKG tedavisi için 
kabul edilebilir risk ile GİB’nin düşürülmesini sağladığı ve 
konjonktivaya zarar verilmediği için mükemmel bir cerrahi 
seçenektir. Bu teknikte yapılacak daha ileri gelişmeler, olasılıkla 
trabekülün daha geniş açısını tek bir insizyonla tedavi etmeye 
ve daha hassas dokunsal geri bildirime olanak sağlayacak 
insizyon araçlarının geliştirilmesine odaklanacaktır. Kısa süre 
önce piyasaya sürülen Kahook çift bıçak bu tür bir alet olup, bir 
ab interno yaklaşımda trabeküler ağın kontrollü eksizyonuna 
olanak sağlar ve özellikle trabeküler insizyon derinliğinin daha 
kontrollü olmasını sağlamak ve daha keskin olan MVR bıçakları 
ile rastlanan altta yatan siliyer cisim hasarı oranını azaltmak için 
özel olarak tasarlanmıştır.54,55 

Trabekülotomi Ab Eksterno
Trabekülotomi ab eksterno, bir skleral kesi aracılığı ile 

SK’nin kanüle edildiği ve trabeküler ağın kontrollü bir şekilde 
yırtılarak ön odaya doğru açıldığı, PKG tedavisinde kullanılan 
bir girişimdir.9,56,57 Bu prosedür, 1960’larda, Smith56 tarafından 
naylon sütür kullanılarak ve ve Burian57 tarafından metal bir prob 
kullanarak SL’nin kanüle edilmesi olarak tanımlanmıştır. Tek 
bir skleral kesiden, açının yaklaşık üçte birine erişilebilmekte 
ve ön kamara ile fistülize edilebilmektedir. Bu sayede humör 
aközün gelişmemiş ön kamara açısından dışa akışı sağlanır. 
Trabekülotomi çok etkili bir yöntemdir. Bir veya daha fazla 
girişim ile %70-100 arasında başarı sağlandığı bildirilmiştir, 
ancak bu tür açı ameliyatlarında da zamanla GİB kontrolünde 
kayıp ortaya çıkmaktadır.58,59,60 Viskoelastik cihazların kullanımı 
postoperatif hifema insidansını azaltmakta ve trabekülotomide 
genel başarı oranlarını yükseltmektedir.61

Geleneksel trabekülotomi yaklaşımıyla tedavi edilen anormal 
açının derecesini arttırmak için 360 derece dairesel trabekülotomi 
prosedürü Beck ve Lynch11 tarafından tanımlanmıştır. Bu 
modifikasyonda, sert metal bir prob yerine SK’ye ulaşmak 
için için 6-0 polipropilen sütür kullanılır ve sütür limbusun 
etrafından geçirilerek parsiyel kalınlıkta bir sklera flebinin 
altından tüm açı tek bir kesiden açılır. Bu yaklaşımın avantajı, 
tek bir seansta, anormal açının tamamı bypass edilebilir ve ikinci 
bir açı cerrahisine gerek kalmaz. 360 derecelik trabekülotominin, 
hem standart trabekülotomiden (1 yıllık izlemde %85,7’e karşın 
%58,4) ve geleneksel gonyotomiden (6 yıllık izlemde %92,0’a 
karşın %60) daha yüksek bir başarı oranı ile ilişkili olduğu 
gösterilmiştir.62,63 Başka bir çalışmada, 7-8 yıllık izlemde dairesel 
trabekülotomi, trabekülotomi veya gondiotomi şeklinde yapılan 
konvansiyonel açı cerrahilerine kıyasla çok daha yüksek başarı 
oranıyla (%81 ve %31) ilişkili bulunmuştur.64  Suprakoroidal 
alana hatalı pasaj oluşması sonucu fovea veya siliyer cisimde 
hasar, hifema ve iris prolapsusu bu cerrahi yöntemin potansiyel 
komplikasyonlarıdır.11,65

360 derece trabekülotomi sırasında probun izlediği 
yolu daha iyi görüntülemek için, ışık kaynağına bağlı bir 
mikrokateter (iTRACK 250A; iScience Interventional, Menlo 
Park, CA, ABD) SK’yi kanüle etmek için kullanılmıştır.66 Işıklı 
mikrokateter destekli dairesel trabekülotominin  gerekçesi, 
kanülasyon sırasında probu görünür kılmak ve probun 
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süprakoroidal alana hatalı yönlendirilmesine engel olmaktır. 
Daha sonra yapılan bir çalışmada, ışıklı mikrokateter kullanılan 
360 derece trabekülotomide, 12 aylık sonuçlar göz önüne 
alındığında standart gonyotomiye kıyasla başarı oranlarının 
daha yüksek (%83,3 karşın %53,8) olduğu gösterilmiştir.12 
Yakın zamanda yapılan bir çalışmada, daha önce cerrahi girişim 
yapılmamış 20 PKG’li gözde bu işlemin %80 tam başarı (ilaçsız 
GİB≤18 mmHg) ve %100 nitelikli başarı (ilaç ile GİB≤18 
mmHg) sağladığı gösterilmiştir.67 Yakın zamanda yapılan bir 
başka çalışmada İMCT ile geleneksel trabekülotomiden daha 
iyi sonuçlar elde edildiği ve 12 aylık izlemde başarı elde edilen 
hastaların yüzdesinin eski teknikten daha yüksek (%90’a karşı 
%70) olduğu bildirilmiştir.68 Bu çalışmada, işlem uygulanan 
olguların %20’sinde tam kanülasyon sağlanamamıştır.68

Daha şiddetli ve erken başlangıçlı (örneğin yenidoğan) PKG 
hastalarında uzun süreli GİB kontrolü sağlamak için ilk girişim 
olarak trabekülotomi ile trabekülektominin birleştirilmesi bazı 
cerrahlar tarafından savunulmaktadır.69,70 Bu modifikasyonun 
1 yıldaki başarı oranının %90’ının üzerinde olması ve 6 yıllık 
izlemde %60’a düşmesi cesaret vericidir.69 

Glokom Drenaj İmplantları ve Trabekülektomi
Literatürde, açı cerrahisi ve trabekülektomi, konjenital veya 

gelişimsel glokomlar için güvenli ve etkili girişimler olarak kabul 
edilmektedir.71,72 Ancak, trabekülektomi ve açı cerrahisinin 
hipotoni, kaçak, skarlaşma, blep ile ilişkili enfeksiyon gibi 
komplikasyonlarının sıklığı ve sık izlem gereksinimi nedeniyle 
bu ameliyatlar pediatrik popülasyonda daha zor yönetilebilir 
tedavi seçenekleridir. Ek olarak, pediatrik hastaları ayaktan hasta 
ortamında değerlendirmek zor olabilir ve bu komplikasyonların 
postoperatif değerlendirilme zorluğunu arttırır.13,73 Jayaram ve 
ark.74 ilk başta trabekülotomi yapılan ve başarı elde edilemeyen 
çoğunlukla PKG hastalarından oluşan bir pediatrik hasta 
grubunda mitomisin-C destekli trabekülektomi ile 1. yılda 
%78 ve 5. yılda %67 başarı elde edildiğini bildirmişlerdir. 
Her ne kadar glokom drenaj implantları (GDİ) ve SFK daha 
önce medikal ve cerrahi tedavi ile başarı sağlanamayan refrakter 
glokom vakaları için kullanılsa da, genel postoperatif güvenlik 
profili daha iyi olduğu için GDİ’ler başarısız açı cerrahilerini 
takiben daha sık kullanılmaktadır.14

Pediyatrik popülasyonda GDİ’ler, geleneksel mitomisin-C 
(MMC) ile trabekülektomi ile karşılaştırıldığında, GDİ’lerin 
daha iyi GİB kontrolü sağladığı (1. yılda %87’ye karşın %36; 
6. yılda %53’e karşın %19 başarı) bildirilmiştir.14 Pediyatrik 
popülasyonda skleranın elastik ve ince yapısının yanı sıra yüksek 
iyileşme kapasitesi, olasılıkla fonksiyonel trabekülektominin 
daha hızlı skarlaşmasına neden olmaktadır ve bu da GDİ’ler ile 
karşılaştırıldığında trabekülektomi başarısızlıkların kaynağıdır. 
Ahmed implantasyonunun MMC ile trabekülektomi ile 
karşılaştırıldığı prospektif bir çalışmada (Ahmed grubunda %67 
ve MMC trabekülektomi grubunda %40 başarı, trabekülektomi 
grubunda %40 ve Ahmed grubunda %40 komplikasyon) 
bu gösterilmiştir.74 Bununla birlikte, GDİ’leri MMC ile 
trabekülektomi ile karşılaştıran önceki çalışmada cerrahi tekrarı 

oranı GDİ grubunda (%45,7) trabekülektomiye (%12,5) kıyasla 
daha yüksektir.14 

Pediatrik glokom popülasyonunda tarihsel olarak Molteno, 
Krupin, Shocket, Baerveldt ve Ahmed implantları kullanılmıştır.75 
Günümüzde Baerveldt ve Ahmed implantları, GDİ’lerin endike 
olduğu olgulardan en yaygın kullanılan implantlardır.75,76 

Pediyatrik popülasyondaki farklı drenaj cihazlarını bire 
bir karşılaştıracak çalışmalar olmadan, erişkinlerde Ahmed 
implantları ile Baerveldt implantlarını (AVB, ABC çalışmaları) 
karşılaştıran araştırmalar, hangi implantın daha başarılı sonuç 
verdiği, uzun ömürlü olduğu, ilaç kullanımını azalttığı ve 
daha düşük komplikasyon riskini taşıdığını belirlemek için 
kanıt olarak kullanılmıştır.77,78 Primer ve sekonder konjenital 
glokomda drenaj implantlarını (hem Baerveldt hem Ahmed) 
değerlendiren çalışmalar, 1. yılda (~%80-90,6) yüksek başarı 
oranları bildirmiş, ancak hem komplikasyonlar hem başarısızlık 
oranı nedeniyle başarı 2. yılda %58,3 ve 5. yılda yaklaşık %20’ye 
doğru büyük bir düşüş göstermiştir.13,79 GDİ’lerin (Ahmed ve 
Baerveldt) başarısını değerlendiren 70 gözün (konjenital glokom 
ve afakik glokom) dahil edildiği geniş çaplı bir çalışmada, Ahmed 
valfinin konjenital glokomda ve Baerveldt implantlarının afakik 
glokomda tercih edildiği; bu implatlar ile sırasıyla 1. yılda 
%92 ve %90, ve 10. yılda %42 ve %55 başarı sağlanabildığı 
bildirilmiştir.76 Kapağın iç mekanizması göz önüne alındığında, 
Ahmed implantları 8 mmHg eşik kapak açılma basıncı nedeniyle 
hipotoni gelişmesine engel olabilir (hipotoni trabekülektomi ve 
Baerveldt implantlarında sık rastlanan bir komplikasyondur) ve 
konjenital glokom popülasyonunda daha öngörülebilir bir yanıt 
elde edilmesini sağlar.76 

Pediyatrik glokomda cerrahi tedavinin sonuçları toplu 
olarak karşılaştırıldığında yüksek değişkenlik ile karşılaşılır. 
Örneğin, Ahmed implantlarının başarı oranını değerlendiren bir 
çalışmadan bu oran %31 bulunurken, bir başka çalışmada %86 
olarak bildirilmiştir.80,81 Bu değişkenliğe katkıda bulunabilecek 
faktörler, glokomun etiyolojisi, primer konjenital veya sekonder 
glokom olması, hastaların yaşı, diğer komorbiditeler, önceki 
müdahalelerin sayısı ve/veya implant plakasının büyüklüğü 
olabilir. Bu özellikleri başarısızlık için potansiyel riskler olarak 
değerlendiren çalışmalarda da değişen sonuçlara varılmıştır. 
Bazılarında konjenital glokom hastalarında başarısızlık 
oranlarının sekonder pediyatrik glokomdan daha yüksek 
olduğu bulunurken, diğerlerinde ise başarısızlık oranları 
arasında fark olmadığı bildirilmiştir.82,83 Bazı araştırmalar 
hastaların yaşını incelemiş ve GDİ ameliyatının başarısını 
yaşla ilişkilendirmeye çalışmıştır. Bu çalışmalarda hastanın 
yaşının başarı oranı ile açık bir korelasyonu olmadığını, 
ancak komplikasyonların yetişkinlerde olduğundan daha fazla 
görüldüğünü saptanmıştır.75 Bu komplikasyonlar pediyatrik 
glokomatöz gözün anatomik yapısının (daha ince sklera, daha 
büyük buptalmik orbita, ön segment agenezisi, afaki bir sonucu 
olabilir. Dikkate alınması gereken başka bir risk faktörü, 
geçirilmiş cerrahilerdir ve bu daha sonra yapılan cerrahilerin 
başarı olasılığını değiştirir. Ahmed implantlarını değerlendiren 
bazı çalışmalarda başarısızlık oranları ile geçirilmiş glokom 
cerrahisi arasında bir ilişki bulunmazken, diğerlerinde glokom 
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cerrahisi geçiren gözlerde sonuçların belirgin şekilde daha kötü 
olduğu bildirilmiştir.81,83,84,85 Büyüyen bir pediyatrik gözde 
aköz şant tüpü retraksiyonunun bir sonucu olarak da cerrahi 
başarısızlık görülebilir.  İntravenöz anjiyokateteri “köprü” olarak 
kullanarak ve ticari olarak satılan bir Uzatma Tüpü (New World 
Medical, Inc.) kullanarak bu komplikasyon tedavi edilmiştir. 
Chiang ve ark.86 yakın zamanda mevcut tüpün lümenine yeni 
bir tüp yerleştirilmesini içeren yenilikçi bir “tüp içinde tüp” 
tekniğini tanımlamıştır.  Üç hastadan oluşan olgu serisinde 
cesaret verici sonuçlar elde edilmiştir. 

İmplantın büyüklüğü de glokom cerrahisinin önemli bir 
özelliğidir, çünkü GİB’deki azalmanın miktarının doğrudan son 
plaka boyutuyla orantılı olduğu çalışmalarla gösterilmiştir.87 
Şu anda Ahmed valfinin iki tipi mevcuttur: Bunlar 96 mm2 
olan FP8 ve 184 mm2 olan FP7’dir. Her ne kadar FP8 
daha küçük bir implant olsa da, güncel yaklaşım nanoftalmik 
olmadıkça, pediyatrik göze sığabileceğinden daha büyük olan 
FP7 kullanmaktır. Benzer şekilde, Baerveldt implantının da 250 
mm2 ve 350 mm2 olmak üzere iki boyutu bulunmaktadır ve 
benzer şekilde hem erişkinlerde hem çocuklarda da daha geniş 
olan plaka tercih edilmektedir. 

Refrakter glokom olgularında siklodestrüktif girişimler, 
transkleral siklofotokoagülasyon diyot (TSSFK) ve 
endosiklofotokoagülasyon (ESF) kullanılmaktadır.88 Bu 
prosedürlerin amacı, humör aköz yapımını azaltarak içe 
akış mekanizması aracılığıyla GİB’sini düşürmektir. GİB’yi 
düşürmede etkili olmasına rağmen, bu girişimler hipotoni, 
tedaviye yanıt vermeyen enflamasyon, retina dekolmanı gibi 
prognozu kötü olan komplikasyonlar nedeniyle ciddi refrakter 
olgulara sebep olabilir ve fitizis bulbi gelişebilir.88,89,90

Mevcut literatür, refrakter pediatrik glokom olgularında 
TSSFK’nin %50 başarı oranına sahip olduğunu ve TSSFK ile 
tekrar tedavi edilen hastalarda bu oranın daha da yükseldiğini 
(~%72) bildirmektedir.89,90,91 Yakın zamanda yapılan bir 
çalışmada ilk kez yapılan trabekülektomi ile ilk kez yapılan 
TSSFK’nin güvenliği ve etkinliği karşılaştırılmıştır. TSSFK’nin 
güvenli ve etkili olmasına rağmen tekniğin tekrar edilebilirliğinin 
düşük olduğu ve girişim sonrası komplikasyonlara neden 
olabildiği sonucuna varılmıştır. Finhoff (kas) ışığı veya fiber 
optik transillüminatör kullanarak transillüminasyon, skleranın 
altında siliyer cismi doğru şekilde belirlemenin bir yolu olarak 
önerilmiştir.88 TSSFK grubunda 17 gözün 6’sında (%35) daha 
ileri müdahale gerekli olurken trabekülektomi grubundaki 19 
gözden 4’ü (%21) tekrar opere edilmiştir.73 

Çalışmanın Kısıtlılıkları
Çalışmanın kısıtlılıkları şunlardır: Siliyer cismin 

tanımlanması ve kesin olarak hedeflenmesi ve lazer enerjisinin, 
özellikle değişken ön segment anatomisine uyumlu şeklide, 
uygun doz sağlamak için ayarlanması. Pediyatrik bir hastada, 
geri dönüşümsüz hipotoni ve fitizise yol açan enflamasyon ve 
aşırı tedavi gibi işlem sonrası komplikasyonların yönetimi de 
zordur.89,92

Çoğu göz hekimi, özellikle retina dekolmanı (~%10) ve geri 
dönüşümsüz hipotoni gibi yan etkiler göz önüne alındığında 

TSSFK’yi görme potansiyeli sınırlı olan hastalarda tercih 
edecektir.88 Ayrıca, bu yöntemi cerrahiye refrakter glokomlu 
hastalar, görmeyen gözde yüksek basınç ve ağrı olan olgular veya 
cerrahi/insizyon yapmanın çok riskli ise hastalarda kullanmayı 
seçeceklerdir. TSSFK’de ortaya çıkabilecek nadir komplikasyonlar 
arasında, özellikle çok fazla lazer sesi duyulduğunda, skleral 
incelme bulunmaktadır. Seans başına ablasyon alanını en fazla 
180 dereceyle sınırlandırmak TSSFK’ye güvenlik kazandırır gibi 
görünmektedir, ancak hedeflenen GİB değerlerine ulaşmak için 
işlemin tekrarlanması gerekebilir.93 

Pediyatrik popülasyonda daha yakın bir zamanda 
kullanılmaya başlanan bir diğer intraoküler girişim ESF’dir.94 

Siliyer cisim uzantıları 19-23 G boyutunda bir alet kullanarak 
endoskopik olarak görülebilir ve fotokoagülasyon doğrudan 
uzantılara uygulanabilir.94 

ESF’nin değerlendirildiği çalışmalarda sonuçların umut 
verici olduğu ve ciddi hipotoni, inatçı ağrı ya da tedaviye yanıt 
vermeyen enflamasyon gibi görmeyi tehdit eden komplikasyonlar 
izlenmemiştir.94 Üç yıllık takipte hastaların %50’sinde kümülatif 
başarı oranının %43 olduğu bulunmuştur.94 ESF ile ilgili akılda 
bulundurulması gerekenler, hastanın fakik veya afakik olup 
olmadığı, potansiyel enfeksiyona, suprakoroit kanamalara veya 
göz içi basıncında ani yükselmelere neden olma riskidir.

Pediyatrik popülasyonda glokom cerrahi girişimlerin 
zaman içinde başarısız olma eğilimi göz önüne alındığında, 
bu hastalarda sekonder ve tersiyer cerrahi girişimler yapılması 
gerekebilir. Pediyatrik hastalarda, daha uzun süre fonksiyonel 
kalacak yöntemler önem arz etmektedir. TSSFK’yi tekrarlamak 
veya farklı bir tüp cerrahisi yapmak arasında hangisinin tercih 
edilmesi gerektiği sonuçlara bakıldığında kesinlik kazanmamıştır 
ancak bu çalışmalarda dahil edilen hasta sayılarının yeterli 
olmadığı hatırlanmalıdır.95 

Sonuç 

PKG, 21. yüzyılda zorlu bir hastalık olmaya devam 
etmektedir. Şöyle ki uzun süreli GİB kontrolü sağlamak hala 
güçtür ve ileri tedavi paradigmalarına rağmen görme prognozu 
iyi değildir.3,5 Elli yıl boyunca, GİB sonuçlarını iyileştirmek, 
güvenliği artırmak ve PKG’de toplam cerrahi sayısını azaltmak 
için standart açı cerrahisine çeşitli modifikasyonlar yapılmıştır. 
Postoperatif hipotoni sıklığını azaltmak ve uzun süreli GİB 
kontrolü sağlamak amacıyla trabekülektomiden uzaklaşılarak 
GDİ’ye doğru bir kayma olmuştur. Günümüzde, PKG’de GİB’yi 
düşürmek için aköz drenaj cihazları ve lazer siklofotokoagülasyon 
çoğunlukla sekonder girişim olarak başarıyla kullanılmaktadır 
ancak seçilmiş hastalarda primer girişim yöntemi olarak da 
uygulanmaktadır. Bu girişimler pediatrik hastalarda uzun süreli 
stabil GİB sağlanmasını ve böylece görme fonksiyonun daha uzun 
süre korunmasını sağlayabilir. Mevcut çalışmaların güvenlik ve 
etkinliğin değerlendirilmesindeki kısıtlılıkları, hasta sayısı ve 
takip süresinin yetersiz olmasıdır. Etkinlik, sonuç ve yaşam 
kalitesi açısından çeşitli cerrahilerin bire bir karşılaştırıldığı 
çalışmalar yapılmaya devam edilmelidir.
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Hastaları PKG ve sekonder konjenital glokom olarak 
sınıflandırmak ve daha sonra sekonder konjenital glokomu olan 
hastaları travma ile ilişkili, afakik glokom, ön segment disgenezi 
ile ilişkili glokom vb. alt gruplara ayırmak,  çeşitli girişimler ile 
elde edilen sonuçları daha iyi anlamamıza yardımcı olabilir.  Ek 
olarak, pediyatrik hasta popülasyonu, ebeveynler, ekonomik, 
eğitim, seyahat mesafesi gibi diğer sosyal risk faktörlerine 
bağımlıdır. Tanı, ameliyat ve ameliyat sonrası bakımı için geçen 
süre bu faktörlerden etkilenebilir. Bu literatür taramasının 
sonuçlarından klinik olarak yararlanılmak istendiğinde, bu 
sosyal risk faktörleri hastaya özel olarak analiz edildikten sonra 
tedavi planı oluşturulmalıdır. Gelecekte PKG’nin bir hastalık 
olarak daha iyi anlaşılması, tanı yeteneğinin artması ve cerrahi 
yöntemlerde gelişmeler ile PKG’de beklenen sonuçlar daha iyi 
olmaya devam edecektir. 
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