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Congenital Glaucoma Accompanied By Natal Teeth: A Case Report
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OZET

Konjenital glokom, g6z ic¢i basincinin artmast ile
karakterize, zamaninda tedavi edilmedigi takdirde gérme
kaybina neden olabilen kiresel bir sorundur. Natal dis,
dogumda dislerin varligs ile karakterize nadir gorilen bir
durumdur. Kesin etiyolojisi bilinmemektedir. Burada
bilateral konjenital glokoma eslik eden natal disi olan bir
yenidogan sunulmustur. Olguda natal disler mandibulada
alt 6n kesici disler bélgesinde bulunmaktayd: ve bebegin
dislerini aspire edebilecegi dusiincesiyle dislerin ¢ekimi
yapildi. Hastanin her iki gézinde bulaniklik var idi.
Oftalmolojik muayenesinde konjenital glokom saptandi.

Anahtar Kelimeler:
yenidogan

Konjenital glokom, natal dis,

Girig

Primer konjenital glokom (PKG), yaygin olarak
dogumsal glokom veya trabekilodisgenezis olarak
adlandirilir. Intrauterin  hayatta himér akézin
sirkiilasyonundaki ttkanma nedeniyle g6z ici
basincinin arttigr gelisimsel glokom tipidir (1).
Vakalarin ¢ogu bilateraldir. Erkek bebeklerde daha
fazla gorilir (2). Yeni dogmus bebeklerde gorilen
dislere natal dis denir (3). Natal dislerin %90°1 siit
dislerinin erken stirmesinden kaynaklanir. Siklig1 1:
2000-3500 olarak belirtilmektedir. Daha cok kiz
bebeklerde gorilir (4). Burada nadir gérilmesi

nedeniyle yenidogan bir bebekte bilateral
konjenital glokom ve natal dis birlikteligi
sunulmustur.

Olgu Sunumu

Yirmi altt yasindaki annenin Uc¢iincl gebeliginden
ikinci yasayan olarak normal wvajinal yol ile 38
haftalik, 3065 gram agirhiginda dogan erkek
bebegin Apgar skoru birinci ve besinci dakikada

ABSTRACT

Primary congenital glaucoma is a global problem, which
is characterized by increased intraocular pressure and
resulted in loss of vision if not timely and appropriately
treated. Natal teeth is a rare case which is characterized
by the existence of teeth at birth. Its exact etiology is
unknown. Herein, a case of a newborn who has a
bilateral congenital glaucoma accompanied by natal teeth
is presented. The teeth were present in the mandibular
incisor region and they were extracted because of the fear
of aspiration. The patient also had opacities in his eyes. A
diagnosis of congenital glaucoma was made after
ophthalmologic examination.
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sirastyla 4 ve 6 idi. Solunum sikintist olmast
lzerine yenidogan yogun bakim unitesine yatirildi.
Anne ve baba arasinda akrabalik olmadigi, annenin
gebeliginde diizensiz takip edildigi, bir tane disik
oldugu, ailede dogumsal hastalik
bulunmadigr 6grenildi.  Annenin diger erkek
cocugu saglikli idi. Hastanin fizik muyanesinde
kilo, boy ve bas ¢evresi normal persantilde idi.
Subkostal c¢ekilmeli solunumu ve siyanozu olan
hasta kan gazinda hiperkarbi saptanmast Uzerine
mekanik ventilatérde izleme alind1.
Kardiyovaskiler —muayenede 1/6  siddetinde
sistolik dfturiim duyuldu. Her iki gézin korneast
bulanik gériinmekte idi. Oral muayenesinde alt
cenede 2 adet natal dis saptand: (Resim 1a). Disler
aspirasyon riski tagimasit nedeniyle ¢ekildi.
Laboratuvar incelemelerinde tam kan sayumi,
kalsiyum degeri, kan sekeri, serum elektrolitleri, C-
reaktif protein degeri, bébrek fonksiyon testleri ve
karaciger enzimleri normal sinirlarda idi. Kan
kiltirinde treme olmadi. Postnatal ikinci glinde
nazal CPAP ile izleme gecildi. Beslenmesi
orogastrik sonda ile baslanip kademeli olarak
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Kale ve Aksoy / Konjenital Glokom

Resim 1a,b. Hastanin alt ¢enesinde iki adet natal dis gériilmekte (1a). Bilateral glokom. Buftalmus ve korneal 6dem

gorilmekte (1b).

artirtldt.  Yapilan  kraniyal  ve  abdominal
ultrasonografisi normal olarak degerlendirildi.
Ikinci giinde yapilan ekokardiyografik incelemede
patent foramen ovale saptandi. Ugiincii giin nazal
surekli hava yolu basinci ile takibe gecildi. Ayrintilt
oftalmolojik muayenede bilateral glokom saptandi
(Resim 1b). Go6z igi basinct her iki gozde
yikselmis idi (sag gbz: 27 mmHg ve sol géz 25
mmHg). Glokom tedavisi igin timolol damla
baslandi. Norolojik ve odiyometrik degerlendirme
normal idi. Kromozom analizi 46, XY olarak
sonuclandi. Idrar ve kan aminoasitleri, tandem
kiitle spektrometresi, idrar organik asitleri normal
idi. TORCH analizinde 6zellik yok idi. Besinci
giinde serbest oksijen verilmeye baslandi,
beslenmesi kademeli olarak artirldi.  sekizinci
giinde emerek beslenmeye gecilen, oksijen ihtiyact
olmayan hasta g6z hastaliklar1 bélimiine kontrole
gelmek Uzere taburcu edildi. Aileye genetik
danismanlik  Onerildi.  Genetik ¢alisgma aileye
ekonomik yik getirdigi icin yapilamadi.

Tartigma

Primer konjenital glokom, g&z i¢i basincinin
artmasi sonucu buftalmus, 6dem, korneal opasite,
descemet zarinin yirtilmasi ve optik atrofi ile
karakterizedir  (2).  Gorilme  sikligt  canli
dogumlarda 1:10.000 olup c¢ocukluk c¢agindaki
korligin  baslica nedenidir  (5). Hastaligin
etiyolojisi actk degildir. Uveal agin konjenital
anomalisi, himér akéziin disa dogru akisina engel
olur ve béylece gbz ici basing artigt ile optik sinir
hasarina neden olabilir. Sitokrom P4501B1’1
kodlayan CYP1B1 geninde mutasyon saptanmistir
(6). Olgumuzun mutasyon analizi ¢alisitlamamistir.

Baslica klinik bulgu olarak fotofobi, blefarospazm,
hiperlakrimasyon ve g6z kiresinde biyiime

goriliir. Etkilenen hastalarin %40’inda  bulgular
dogumda ortaya ¢ikar ve genellikle tani yasamin ilk
yilinda konulur. Tedavi edilmeyen vakalarda
korlik kacinilmazdir.

Konjenital glokom, ¢ok sayida anomali ve
sendromlarla iligkili olabilir. Ttrizomi 13 ve 18,
Walker-Warburg sendromu, Zellweger sendromu,
Konjenital herediter endoteliyal distrofi, Lowe
sendromu, Axenfeld-Rieger, Nail-patella
sendromu, Aniridi, Peters Plus Sendromu ile
birlikteligi ~ bildirilmistir. Otozomal resesif ve
otozomal dominant olarak kalitilabildigi
saptanmigtir ve akraba evliliginin sik oldugu
iilkelerde yaygindir. Tlag tedavisi géz igi basincini
azaltmak icin destekleyici bir role sahiptir, kesin
tedavisi cerrahidir (7).

Bebeklerde natal dis nadirdir. Genellikle iyi
huyludur ancak emzirme problemlerine neden
olabilir. Aspire edilmesi durumunda hayati tehdit
olusturabilir. Etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Down sendromu, Pierre Robin
sendromu, Van der Woude sendromu, Hallerman-
Streiff sendromu, Ellis-van Creveld sendromu,
Kraniyofasiyal — dizostozis  gibi  sendromlarla
birlikteligi tanimlanmistir (8). Olgumuzda bir
sendromu destekleyecek major karakteristik 6zellik
bulunmamakta idi. Literatiirde konjenital glokom
ile natal dis birlikteligi olan sadece iki vaka
bildirilmigtir (9,10). Olgumuzun literatiirde G¢tincii
vaka oldugunu disinmekteyiz.

Sonug olarak natal dis nadir olarak gérilmektedir.
Cogu zaman iyi huyludur ancak aspirasyon riski
tasidigindan  ¢ekilmesi  gerekebilir. Konjenital
glokom c¢ocukluk ¢aginda gorilen korlugin en sik
nedenidir. Konjenital glokom tespit edilen hastalar
eslik  edebilecek diger anomaliler yoOninden
degerlendirilmelidir.
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