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OZET

Amac: Konjenital kistik goz bulgular: ile bagvuran bir hastanin klinik ve histopatolojik
bulgularini sunmak

Olgu sunumu: Ug kardesin en kiiciigii olan 6 aylik bir kiz ¢ocugu, solda daha belirgin ol-
mak iizere, her iki goz alt kapaktaki sislikler nedeniyle bagvurdu. Ikibinsekizyiiz gram olarak
dogan bebegin goz bulgular1 disinda konjenital anomalisi yoktu. Erkek kardesinde bilateral
mikroftalmus mevcuttu; kizkardesi ve ebeveynleri saglikli idi. Yapilan muayenesinde kistik kit-
lelerin basiyla sekil degistirdigi ve transilliiminasyon gosterdigi saptandi. Orbita kompiiterize
tomografisi ve magnetik rezonans goriintiilemesi ile merkezi homojen sivi dansitesinde genis
kistik bosluklar saptandi. Izlemde her iki kistik yap1 birkag ay icinde genisledi; sol lezyon cerra-
hi olarak ¢ikarildi. Mikroskopik incelemede lezyonun digarda kalin bir bag dokusu, icerde de-
vamlilik géstermeyen, vaskiiler yapidan zengin pigmentli dokular ve diizensiz noroglial doku-
lardan olustugu izlendi.

Tartisma: Konjenital kistik g6z anoftalmus, 'mikroftalmus ve kist' ile 'mikroftalmus ve
kistik teratoma'dan ayrilmasi gereken nadir bir durumdur.

SUMMARY

Congenital Cystic Eye

Purpose: To report the clinical and histopathologic findings of a patient with congenital
cystic eye.

Case report: A 6-months-old female infant, the youngest of 3 siblings, presented with
grossly distended lower eyelids, with left more severely involved than the right. She weighed
2800gr at birth without any apparent congenital defects except for the ophthalmic findings. She
.had one brother who had bilateral microphthalmos, and one healthy sister. Her parents were he-
althy. On her ophthalmic examination, the cystic masses were easily- deformable and did transil-
luminate. Orbital computed tomography and MRI showed large cystic cavities with a central
uniform fluid density. Both cystic masses enlarged gradually over few months and the larger
left mass was removed. Microscopic examination disclosed that the lesion was lined by a thick
layer of dense connective tissue externally and non-continuous pigmented tissue rich in vascu-
lar structures and disorganized neuroglial tissue internally.

Discussion: Congenital cystic eye is a rare condition which should be differentiated from
anophthalmos, microphthalmos with cyst or microphthalmos with cystic teratoma.
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GIRIS

Konjenital kistik goz fetus gelisiminin 2-7 mm.lik
doneminde (31-35 giin), primer optik vesikiil invajinas-
yonunun duraklamasi sonucunda olugmaktadir. Lens, si-
lier cisim, koroidea veya retina gibi normal goz yapilar
icermeyen, noroglial dokudan olugan bir kist gelismek-
tedir (1). Bu calismada iki tarafli konjenital kistik g6z
tanis1 alan bir olgunun klinik ve histopatolojik bulgular1
sunulmustur.

Olgu sunumu

Alt1 aylik bir kiz cocugu her iki goziinde dogustan
itibaren varolan siglikler nedeniyle Izmir Atatiirk Egitim
ve Aragtirma Hastanesi Goz Klinigi'ne bagvurdu. Ug
kardesin en kii¢iigii olan hastanin 2800 gram olarak
vajinal yolla dogdugu, hamilelik doneminin sorunsuz
gectigi ve annenin herhangi bir ila¢ kullanmadig 68-
renildi. G6z bulgular disinda sistemik konjenital ano-
malisi yoktu. Erkek kardesinde bilateral mikroftalmus
mevcuttu; cekilen orbita tomografisinde orbita i¢inde
kistik bir olusum goézlenmedi. Olgunun kizkardesi ve
ebeveynleri saglikliyds; soygecmiginde baska g6z hasta-
lig1 dykiisii yoktu. Ebeveynler arasinda akraba evliligi
yoktu.

Yapilan oftalmik muayenede solda daha belirgin ol-
mak lizere, her iki kistik kitlenin alt kapaklar1 gergin bir

sekilde ileriye dogru ittigi, kitlelerin basiyla sekil degis-

tirdigi ve transilliiminasyon gosterdigi saptandi (Sekil
1). Lezyonlarin ¢evresinde veya iginde bagka bir kitle
belirlenmedi. Orbita kompiiterize tomografisi ve magne-
tik rezonans goriintiileme ile merkezi homojen sivi dan-
sitesinde genis kistik bogluklar saptandi (Sekil 2). Orbita
icinde .goz kiiresine ait yapiya rastlanmadi. Orbita du-
varlarinda kemik doku defekti yoktu. Optik traktus ve
kiazma dogal olarak izlendi; intrakranyal patoloji sap-
tanmadi. .

Hastanin izleminde her iki kistik lezyon birkag ay
icinde genisledi; daha biiyiik olan sol kist cerrahi olarak
cikarildi. Cerrahi esnasinda kitlenin (56 x 33 x 24 mm)
tiim orbitay1 doldurdugu, az miktarda orbita yag dokusu
diginda okiiler yapinin olmadig: saptandi. Lezyonun ba-
sis1 nedeniyle alt orbita kenarinin yassilagarak ince bir
tabaka haline doniigtiigii izlendi.

Kitleden alinan seri kesitlerin histopatolojik incele-
mesinde okiiler yapiya rastlanmadi. Bu bulgular nede-
niyle olguya konjenital kistik g6z tanis1 kondu. Lezyo-
nun digta kalin bir bag dokusu, icte devamlilik goster-
meyen, vaskiiler yapidan zengin, pigmente dokular ve
diizensiz noroglial dokulardan olustugu gozlendi (Sekil
3,4). Yer yer diizensiz dagilim gosteren ¢izgili kas yapi-
s1 ve artmig periferik sinir kesitleri saptandi.

Olgunun ve ailenin genetik acidan incelemesinde
herhangi bir patoloji ile karsilasilmadi, kromozom anali-
zi 46,XX olarak rapor edildi.

Sekil 1. Her iki gozdeki kistik olusumlarin goriiniimii
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Sekil 2. Orbita MR'da her iki orbitay: dolduran, sii dansitesinde biiyiik kistik olusumlar izlenmektedir
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TARTISMA

Konjenital kistik goz, goz kiiresinin nadir goriilen
bir gelisimsel anomalisidir. Tek bagina goriilebildigi gibi
okiiler ve okiiler olmayan diger anomalilerle de birlikte
olabilir. 1960 yilindan bu yana histopatolojik olarak ka-
nitlanan 12 konjenital kistik g6z olgusunda cinsiyetler
arasinda siklik acisindan fark izlenmemistir (1). Genel-
likle tek tarafli goriilen bu anomalide diger g6z normal
olabilir (1-6), veya kist ve mikroftalmus (7), persistan
hiperplastik primer vitreus (6) gibi hastaliklar goriilebi-
lir. Ayrica goz kapagim igeren cilt fazlaliklan (3), ¢entik
(5) ve kolobomlar (6) bildirilmigtir. G6z haricinde burun
delikleri malformasyonu (3), koanal atrezi (4), sfenoid
kemik deformiteleri (6), korpus callosum agenezi (6,7),
orta beyin deformiteleri (6) gibi sistemik anomaliler de
gozlenmistir.

Klinik tablonun orbitanin diger kistik olugumlarin-
dan ayrirt edilmesi gereklidir. Epitel ile kapli olanlar
dermoid kist veya edinilmis kistler iken, epitel ile kapli
olmayanlar arasinda konjenital kistik gz, mikroftalmus
ve kist, ve mikroftalmus ve kistik teratom sayilabilir.
Mikroftalmus ve kist fetusun 7-14 mm. oldugu agsamada
fetal yarigin kapanma hatas: nedeniyle olusan bir ano-
malidir. Embriyonel gelisim icindeki olusum zamani
konjenital kistik goze cok yakin olup, klinik olarak bir-

cok benzerlik tagimaktadir. Bu iki anomali arasindaki
kesin ayrim ancak histopatolojik olarak yapilabilmektey-
se de, konjenital kistik gozde kistin daha ¢ok orbita mer-
kezinde yerlestigi ve iist kapag ittigi, mikroftalmus ve
kistin ise fetal yarik bolgesinden bagh oldugu icin daha
¢ok alt kapag ittigi bildirilmistir. Ancak bizim olgumuz-
da da goriildiigii gibi bu kesin bir kural degildir, konjeni-
tal kistik goz de alt kapaga dogru biiyiiyebilir (1,4).

Bilateral kistik g6z nadiren bildirilmistir. Goldberg
ve ark.(4) ve Sacks ve ark.(8) histopatolojik olarak belir-
lenmis iki olgu bildirmislerdir. Bizim olgumuzda ise
ikinci g6ziin histopatolojik kanitt mevcut degildir.

Konjenital kistik goz tanisini koyduran 6nemli his-
topatolojik bulgular normal okiiler yapilarin bulunma-
mas1 ve noroglial doku ile kapl kistik bir yapmnin bulun-
masidir. Bazen kistik yapmin ¢ok kiiciik oldugu ve no-
roglial doku ile dolu oldugu goézlenmistir. Mikroftalmus
ve kist, ufacik bir kistten orbitanin hemen tiimiinii kapla-
yan bir kiste dek uzanan bir yelpaze icinde ortaya ¢ik-
maktadir ve konjenital kistik gézden ufak da olsa normal
g6z dokusunun varlig: ile ayrilmaktadir (1). Her iki ano-
malinin de kist kisminin patolojik bulgular1 benzerdir.
(3). Bizim olgumuzda kesin tan1 ancak cerrahi bulgular
ve ¢ikarilan dokunun seri kesitler alinarak incelenmesi
sonucunda kenmustur. Daha 6nce bildirilen bulgulara
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Sekil 3. Kist yapisinda devamlilik gostermeyen néroglial doku bolgeleri izlenmektedir (. hematoksilen-eozin)

Sekil 4. Mikroskopik incelemede primitif silier cisim ile uyumlu olabilecek diizensiz pigment ve vaskiiler yapt alanlar:
) izlenmektedir (hematoksilen-eozin)

benzer olarak i¢ duvarda néroglial doku izlenmis; da-
mardan zengin pigmente alanlarin primitif silier cisime
ait olabilecegi diigiiniilmiistiir. Olgunun diger orbitasin
isgal eden lezyonun kesin tanis1 ise ancak cerrahi miida-
hale sonrasinda belirlenebilecektir.

Konjenital kistik goziin gelisiminde kalitimin rolii
ortaya konamamusgtir. Cevresel faktorlerin rol oynadigi
diisiiniilmektedir. Kuchle ve ark.(9) bir tarafta konjenital
kistik goz, digerinde mikroftalmusu olan bir olguda 13q
delesyon sendromu (Orbeli sendromu) saptamislardir.
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Bir olguda da annenin gecirdigi varicella enfeksiyonu ile
konjenital kistik g6z gelisimi arasinda olas1 bir iliskiden
bahsedilmigtir (10). Bizim olgumuzun kromozom anali-
zi normal olarak bulunmustur ve hamilelik doneminde
herhangi bir enfeksiyon yada teratojene maruz kalma
oykiisii yoktur. Ilging olarak kardesinin her iki géziinde
agir mikroftalmus gézlenmis, ancak orbitasinda kistik
olusum saptanmanmugtir. Bu iki gz patolojisinin ayni ai-
lede goriilmesinin 6nemi net olarak ortaya konamamak-
la beraber, bu durum bazi ¢evresel faktorlerin roliine isa-
ret ediyor olabilir.

Konjenital kistik goz siklikla tek tarafli olup, diger
okiiler anomaliler ile birlikte goriilebilen, bazen cesitli
sistemik anomalilerin eslik ettigi bir gelisimsel anomali-
dir. Hastaligin diger kistik olusumlardan ayirici tanisinin
yapilarak gercek niteliinin ortaya konmasi ve ailelerin
gorsel ve sistemik prognoz agisindan aydinlatilmasi
6nem tagimaktadir.
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