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Komplike Katarakt ile Birliktelik Gosteren Sektorel
Siliyer Cisim Agenezisinin Ultrason Biyomikroskopi ile
Tanimlanmasi

Sectoral Ciliary Body Agenesis Complicated with Cataract Formation
Diagnosed by Ultrasound Biomicroscopy
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Oz

Bu olgu raporunda amacimiz komplike katarake ile birliktelik gosteren bir embriyonik goz gelisimsel bozuklugu olan sektorel siliyer
cisim agenezisini ultrason biyomikroskopi ile tanimlayarak ilk kez sunmaktir. Yirmi yaginda erkek hasta klinigimize sol goziinde
gocukluktan beri var olan az gorme sikayetiyle bagvurdu. Sol goziin 6n segment muayenesinde temporal kadrandan baglayarak optik
aksi merkezde kapatacak sekilde lens arka kapsiilii boyunca bolgesel lens opasiteleri ve pigment kiimelenmeleri goriildii. Ultrason
biyomikroskopi incelemesinde temporal saat 2-5 kadraninda gelismemis siliyer cisim yapilarina bagli hiperekojen refle tespit edildi.
Ayni1 bolgede zoniillerin de mevcut olmadigi izlendi. On kamara agy, siliyer cisim ve zoniilleri tiim diger kadranlarda normal yapidaydi.
Sunulan olgu sektorel siliyer cisim agenezi ile birlikte komplike kataraktr olan ¢ok nadir bir olgudur. Ultrason biyomikroskopi 6n
segment, 6n kamara agis ve siliyer cismin nadir konjenital anomalilerine tani koymakta yararls bir tetkik yontemdir.

Anahtar Kelimeler: Siliyer cisim agenezisi, kolobom, ultrason biyomikroskopi

Abstract

We aimed to present a novel case of sectoral ciliary body agenesis and complicated cataract as an embryogenic defect of eye development
diagnosed by ultrasound biomicroscopy. A 20-year-old male patient presented with a complaint of visual impairment in his left eye since
childhood. Slit-lamp examination of the left eye revealed pigment precipitation and focal lens opacities extending from the temporal
quadrant through the posterior lens capsule, blocking the central optical axis. On ultrasound biomicroscopy examination, there was a
hyperechoic reflection belonging to the rudimentary ciliary body structures between 2-5 o’clock in the temporal quadrant. The zonules
could not be visualized in the same location. At all other quadrants of the anterior chamber angle, the ciliary body and zonules were
normal. This is a very rare case of sectoral ciliary body agenesis complicated by cataract. Ultrasound biomicroscopy may be useful for
detecting rare congenital anomalies of the anterior segment, anterior chamber angle, and ciliary body.
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Gedar Totuk ve ark, Siliyer Cisim Agenezinde UBM'nin Yeri

Giris

Insan géziiniin embriyolojik gelisimi, ovumun fertilizasyonu
ile baglayan ve erken postnatal dénem boyunca ti¢ embriyonik
tabakada; noral ektoderm, noral krest, yiizey ektodermi ve
mezodermin kiigiik bir katkisi ile devam eden bir dizi olaydan
meydana gelir.! Lens, yiizey ektoderminden koken alir ve
olusumu, yaklasik 3. gebelik haftasinda optik vezikiiliin temasi
ile baglar.” Pigmentli ve pigmentsiz hiicreler ve siliyer diiz kas
dahil siliyer cismin koken aldigi yer kraniyel noral kresttir.
Optik cukurun kenarina posterior yerlesimli bir katlant: olarak
3.ayda olusmaya baglar.> Embriyogenezdeki gelisimsel kusurlar,
konjenital katarakttan anoftalmiye kadar bir yelpazede okiiler
malformasyonlara neden olur.’

Bu olgu sunumunda amacimiz komplike katarake ile
birliktelik gosteren, bir embriyonik goz gelisimsel bozuklugu
olan, sektorel siliyer cisim agenezisini ultrason biyomikroskopi
(UBM) ile tanimlayarak ilk kez sunmaktir.

Olgu Sunumu

Yirmi yaginda erkek hasta klinigimize sol goziinde
cocukluktan beri var olan az gorme sikayetiyle bagvurdu.
Hastada okiiler veya sistemik hastalik, travma, oftalmik
cerrahi veya kronik ila¢ kullanimi dykiisii yoktu. Ayrintils
oftalmik muayenesinde sag gozde diizeltilmis en iyi gorme
keskinligi (DEIGK) Snellen eseli ile 10/10 bulundu; 6n ve
arka segment degerlendirmesi normaldi. Sol gézde DEIGK el
hareketi seviyesinde idi. Gozler primer pozisyonda ortoforikti
ve goz hareketlerinde kisitlanma yoktu. Pupil 151k reaksiyonlari
normaldi. Gz i¢i basinct aplanasyon tonometrisi ile saf gozde
13 mmHg ve sol gozde 12 mmHg olarak 6l¢iildii.

Sol goziin biyomikroskopik muayenesinde temporal
kadrandan baglayarak optik aksi merkezde kapatacak sekilde
lens arka kapsiilii boyunca bolgesel lens opasiteleri ve pigment
kiimelenmeleri goriildii (Sekil 1a).

UBM incelemesinde, temporal saat 2-5 kadraninda
gelismenmis siliyer cisim yapilarina bagli hiperekojen refle tespit
edildi Ayn1 bolgede zoniiller goriilemedi (Sekil 1b). Diger tiim
kadranlarda 6n kamara agisi, siliyer cisim ve zoniiller normal
yapidaydi. Medya opasiteleri nedeniyle fundoskopik inceleme
tam olarak gerceklestirilemedi.

Tartisma

Okiiler gelisim gebeligin 3. haftasinda baglar. Bu siiregteki
herhangi bir sorun, konjenital okiiler malformasyonlara neden
olabilir.® Goziin gelisimsel kronolojisi agisindan, siliyer cisim
ve lensin gelisimleri arasinda, yerlesimleri haricinde, dogrudan
bir baglant1 yoktur. Embriyolojik olarak siliyer cisim iki farkli
doku tabakasindan olusur. Pigmentli ve pigmentsiz siliyer epitel
noroektodermden koken alir; siliyer kaslar ve stroma néral krest
hiicrelerinden gelisir. Lens, yiizey ektoderminden koken alir.
Benzer sekilde, lens gelisimi 3. gebelik haftasinda “lens plakodu”
olarak baglar ve 7. haftada ilk gelisme sona erer. Siliyer cisim
gelisimi gebeligin 3. ayinda baglar ve 5. ayda tamamlanir.' Yakin
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Sekil 1. a) Sol géziin 6n segment goriintiisii. b) Ultrason biyomikroskopide sol
goziin temporal kadraninin radyal ac1 goriintiisii

yerlesimleri diginda aralarindaki diZer bir olast baglant: ise 4.
ayda gelismekte olan siliyer uzantilarin ekvatora ulagmas: ve
mercek zoniillerinin olugmasidir. Bu nedenle bizim olgumuzda
gelisimsel defektin oncelikle siliyer cisimde meydan geldigi ve
lensin dolayls olarak etkilendigi diisiiniilmektedir.

Olgumuzda UBM ile defekt bolgesinde zoniillere ait anlamli
bir ekojenite izlenmemigtir. Hipoplastik, rudimenter, az gelismig
siliyer cisim ve 4. gebelik haftasindan geligmesi beklenen
siliyer uzanular ile ve lens ekvatoru arasindaki baglantinin
bulunmamast, zoniillerin yoklugunu agiklamaktadir.

Akoz goz igi siwvist sekresyonu ve akomodasyon disinda,
siliyer cisimin diger bir vital fonksiyonu lensin beslenmesidir.”
Ilging bir sekilde, olgumuzda sadece defektli bolgede fokal lens
opasiteleri goriildii. Bu lensin metabolik defekti ile ilgili olabilir.
Ancak bu durumda, tiim lenste bu opasitelerin goriilmesi
beklenirdi. Ayrica, defeke bolgesinde lens arka kapsiilii boyunca
uzanan merkezi pigment kiimelenmelerinin bu opasitelerin
olugmasinda daha olas: bir etken olabilecegini diisiiniiyoruz.

Kronolojik olarak 6nce pigmentli ve pigmentsiz siliyer epitel
dokusu, daha sonra siliyer uzantilar ve zoniiller, son olarak pars
plana, siliyer cisim stromasi ve siliyer kaslar gelisir.* Bu siralama,
olgumuzda defektli siliyer pigment katmanindan etkilenen
baska doku olmamasin: desteklemektedir.

Nazal ve temporal siliyer cisimlerin prenatal ve postnatal
gelisimi arasinda bir fark oldugu ortadadir.®’ Bu fark, olgumuzda
goriilen temporal siliyer cisim defektini desteklemektedir. Nazal
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kadrandansa neden temporal kadranin etkilendigi 6nemli bagka
bir sorusudur ve yaniti heniiz bilinmemektedir.

Olgu tek tarafli oldugu ve siliyer cisim defekti embriyonik
fissiiriin kapanma yerinde olmadi1 i¢in; atipik kolobom kiigiikte
olsa bir olasiliktir. Ancak, siliyer cisim digindaki okiiler yapilarin
normal olmas: bu olasilig: azaltir.

UBM, yiiksek ¢oziiniirliiklii ve tekrarlanabilir, 6n kamara
anatomisinin kesitsel olarak detayli gekilde goriintiilenmesine
olanak saglayan bir yontemdir ve cesitli g6z hastaliklarinin
tanisinda klinik uygulamada yararlidir. Iris pigment epitelini
bityiik 6l¢iide penetre etmeyen 6n segment optik koherens
tomografi ve Scheimpflug goriintiillemenin aksine, iris, siliyer
cisim ve siliyer uzantilarin tam yapist ve pozisyonu opak ortamda
bile UBM ile goriilebilir.'® Olgumuza sektorel siliyer cisim
agenezisi tanist UBM araciligs ile konmugtur.

Bildigimiz kadariyla, Ingilizce literatiirde olgumuza benzer
olgu bildirilmemigtir. Yakin gelecekte, ileri goriintiileme
teknikleri, gelisen teknoloji ve giincel embriyolojik arastirmalar
s1Z1nda bu gibi olgularin daha giivenilir sekilde degerlendirilmesi
miimkiin olacaktir. Sektorel siliyer cisim agenezisi ile iligkili
olabilecek mutasyonlar: arastiran genetik analizler degerli
bilgiler saglayabilir.

Sonug olarak, bu, Ingilizce literatiirde katarakt ile komplike
olan sektorel siliyer cisim agenezinin bildirildigi ilk rapordur.
UBM, 6n segment, 6n kamara agist ve siliyer cismin nadir
konjenital anomalilerine tani koymakta yararli bir tetkik
yontemidir.
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