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An Alport Syndrome Case with a History of Using the Same
Cycloplegic Drop For Twenty Years
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Alport sendromu (AS) kalitsal ve ilerleyici bobrek hastalig, yiiksek frekansh sensorinoral isitme kaybi ve eglik eden okiiler
bozukluklarla seyreden herediter bir hastaliktir. Sikloplejik damla recete ettirmek i¢in klinigimize bagvuran 34 yasindaki
erkek hastanin alinan anamnezinde 20 yildir ayn1 damlay: kullandig1 6grenildi. ilk muayenesinde gorme keskinlikleri (GK)
Snellen egeli ile sag gozde 2/10 sol gozde 1/10 seviyesinde idi. Biyomikroskobik muayenede her iki gozde kornea saydam,
6n kamara yapilar1 forme, pupillalar sikloplejik damla sebebiyle fiks dilate, kristalin lenslerinin 6ne bombe oldugu goriil-
dii. Fundus muayenesinde her iki gozde makula ¢evresinde kiiciik beyaz beneklenmeler tespit edildi. Bébrek nakli olan ve
igitme problemleri yasadigini belirten hastada Alport sendromu diigiiniildi. Bir hafta ara ile hastanin her iki goziine fakoe-
miilsifikasyon ile seffaf lensleri cikartilip intrakapsiiler géz ici lens (GIL) implante edildi ve sikloplejik damla biraktirilda.
Alt1 aylik takiplerde tashihli gorme keskinliginin her iki gézde 10/10 seviyesinde oldugu gorildi. Fakoemiilsifikasyon ve
GIL implantasyonu anterior lentikonus tedavisinde gorme keskinligini arttiran giivenli ve etkin bir yontemdir.
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ABSTRACT

Alport syndrome (AS) is a hereditary disease characterized by progressive kidney disease, high-frequency sensorineural
hearing loss and ocular abnormalities. 34-year-old male patient, with a history of using the same cycloplegic drops for 20
years, was admitted to our clinic to have prescription. At initial examination, visual acuity (VA) was 2/10 in the right eye
and in the left eye with Snellen. Cornea was clear, anterior chamber structures were intact, the pupils were fix dilated due
to cycloplegic drops, cristalline lenses were curved forward in both eyes by biomicroscopic examination. Small white flecks
around the macula in both eyes was detected by fundus examination. The patient considered as Alport syndrome because
of kidney transplantation and hearing problems. With an interval of a week, transparent lenses were removed from both
eyes by phacoemulsification and intracapsular intraoculer lenses (I0OL) were implanted and cycloplegic treatment was inter-
rupted. Best corrected visual acuity in both eyes is 10/10 level was observed in six month follow-up.

Phacoemulsification and IOL implantation is a safe and affective method for the treatment of anterior lenticonus.
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GIRIS

Alport sendromu (AS), progresif hematiirik nefrit ve yiiksek frekanslh sensorinéral sagirhik ile karakterize olan ge-
netik gecisli bir hastaliktir. Hastalik hem kadin hem de erkeklerde goriilebilir fakat erkeklerdeki seyri genellikle
daha ciddi ve ilerleyicidir.? Sohar bu hastalarda gorme sorunlari ve retinal bozukluklar gelistigini bildirmistir.3
Hastalik siklikla X’e bagh (%85) olup otozomal resesif (%10) ve otozomal dominant (%5) kalitimla da gecebil-
mektedir.* Hastaligin patogenezinde bazal membranin énemli bir komponenti olan tip 4 kollajenin normal sentez
edilememesi rol oynamaktadir.® X’ e bagh mutasyonlar tip 4 kollajenin o5 zincirinde, daha az siklikla a4 ve o3
zincirlerinde ortaya ¢ikar. Bu mutasyonlar glomeril bazal membrani, kohlea, retina, lens kapsiilii ve korneay:
etkileyerek sendromun tipik 6zelliklerinin ortaya ¢ikmasina neden olur.® Anterior lentikonus ve perimakiiler
beneklenmeler en sik goriilen okiiler bulgulardir.”® Bu bulgular hastaligin ilerleyici 6zelligi nedeni ile ¢cocuklar
yerine erigkinlerde siklik gosterir.” Posterior polimorfoz distrofi, rekiirren korneal erozyon, mikrokornea, korneal
arcus, iris atrofisi, posterior lentikonus, sferofaki, pigmenter retinopati ve makula distrofisi rapor edilen diger
okiiler bulgulardir.”® Alport sendromundaki gérme azliginin en 6nemli nedeni lentikiiler degisikliklerdir.’
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Resim 1a,b: Olguya yapilan ultrasonik biyometri (UBM),
(a), on segment renkli goriintiilemeler (b).

OLGU SUNUMU

Otuz dort yaginda erkek hasta klinigimize sikloplejik
damla recete ettirmek icin basvurdu. Alinan anamne-
zinde 20 y1l 6nce bir g6z muayenesi esnasinda goziine
damlatilan damla ile daha iyi gordigini farkettigini,
o zamandan beri ayn1 damlay1 kullandigini ve kul-
lanmadig1 takdirde goremedigini belirtti. Hastanin
ozgecmigi sorgulanirken bobrek yetmezligi nedeni ile
nakil yapildig1 6grenildi. Anamnez esnasinda hasta-
nin sag kulagini yaklagtirarak sorular1 dinledigi ve
diger kulaginin duymadig1 farkedildi. Bu bilginin
sorgulanmas1 ile hastanin cocukluk cagindan beri
sag kulaginin igitme cihaz ile duydugu sol kulaginin
ise hi¢ duymadig bilgisine ulasildi.

Hastanin yapilan oftalmolojik muayenesinde gérme
keskinlikleri (GK) Snellen egeli ile sag goézde 2/10
(-23.75/-2x85) sol gozde 1/10 (-22.25/-3.25x85) seviye-
sinde oldugu gorildi. Hastanin goz hareketleri ser-
best, 6rtme testleri normal, renk gérmesi normaldi.
Goz ici basinclar: sagda 16, solda 18 mm Hg diize-
yindeydi. Biyomikroskopik muayenede her iki kornea
saydam, on kamara yapilari forme , pupillalar siklop-
lejik damlaya baglh olarak dilate, kristalin lensi her
iki tarafta saydam, one dogru bombe ve retroillimii-
nasyonda yag damlacigi reflesi vermekteydi.

Resim 2: Olgunun kapsiil icine akrilik katlanabilen hidrofo-
bik ozellikli lens uygulamast sonrast 6n segment gortintiisii.

Fundus muayenesinde her iki makiila ¢evresinde sa-
ri-beyaz beneklenmeler mevcuttu. Hastaya yapilan
ultrasonik biyometri (UBM), (Resim 1a), 6n segment
renkli gorintiilemeler (Resim 1b) ile anterior lentiko-
nus ve retinal beneklenmeler haricinde baska okiiler
patolojiler tagimadigi dogrulanda.

Kulak burun bogaz konsiiltasyonu sonucu senso-
rinoral igsitme kayb1 oldugu saptandi. Eski patoloji
raporlari ile beraber nefroloji konsultasyonu istendi
ve antiglomeriiler bazal membran hastaligi dogru-
landi. Bu bulgular 1s181nda hastaya Alport sendro-
mu tanis1 kondu.

Hastanin gorme azhigi sikayetine yonelik saydam lens
cikartilmasi ve goz ici lens (GIL) uygulamasi planlan-
di. Yapilan 6lcumlerde sag goziin aksiyal uzunlugu
22.95, sol goz aksiyal uzunlugu 22.53 mm, 6n kamara
derinligi sagda 3.54, solda 3.35 mm, keratometri de-
gerleri sagda 44.8 D (K1), 46.0 D (K2), solda 44.9 D(
K1), 45.7 D (K2), GIL numaras: SRK-II Formiili ile
sagda 20.0 D, solda 20.5 D olarak hesaplanda.

Hastamiza sag goziinden baslanarak subtenon lokal
anestezi altinda siirekli yuvarlak kapsiiloreksis ya-
pildi. On kapsiil riiptiiriinii 6nlemek icin 6nce kiiciik
bir flep kaldirilip lentikonus sinirlarindan gecen dar
bir kapsiil ¢evrildi, arkasindan ikinci ve daha biyuk
bir fleple dilate pupil alaninin 7/10 unu icine alan
nihayi kapsuloreksis boyutuna ulagilda.

Hidrodisseksiyon ve o6zellikle hidrodelineasyon dik-
katli bir sekilde yapildi. Sadece vakum kullanilarak
saydam lens temizlendi, korteks temizligi esnasinda
vakum parametresi 150 mmHg’da tutularak tamam-
lanip kapsiil icine akrilik katlanabilen hidrofobik
ozellikli lens kondu (Resim 2).

Diger goziin ameliyat1 da aym teknik ve paramet-
relerle basarili bir gekilde uygulandi.Hasta her iki
ameliyat sonrasi ilk giin, birinci hafta, ikinci hafta,
birinci ay, ti¢iincii ay ve altinci ayinda cagrilarak
kontrolleri yapildi. Altinc1 ay sonunda her iki goziin
gorme keskinligi Snellen eseline gore sagda -0.75x50,
solda -0.50x65 diizeltme ile 10/10 seviyesindeydi.
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TARTISMA

Alport sendromu 1927 yilinda ilk ortaya kondugunda
ilerleyici nefrit ve igsitme azlig1 olarak tanimlanmig-
t1.1? 1954’ te ise Sohar tarafindan gérme problemle-
ri de olabilecegi bildirildi.®> Toplumdaki prevalansi
1/5000 olarak bildirilmektedir.!! Hastaligin tanisi
icin ilerleyici sensorinoral igitme kaybi, karakteristik
goz bulgular1 ve glomeriiler degisikliklerin ultrast-
riiktirel olarak gosterilmesi 6nemlidir.!2

Junk ve ark.,!? tarafindan lens kapsiiliinde; Grun-
feld ve ark.,'® tarafindan ise cilt biyopsisinde gozle-
nen ultrastriktiirel degisikliklerin glomeriiler bazal
membran degisikliklerinin yerine kullanilabilecek
alternatif bulgular olabilecegi ileri suriilmustir. Ol-
gumuz boébrek transplantl oldugu ic¢in eski patoloji
raporlarindan bu ultrastriiktiirel incelemelere rahat-
likla ulagilmistir. Aile bireylerinde yapilan tarama-
larda ise herhangi bir bireyde benzer bulgulara rast-
lanmamigtir. Alport sendromu hastalarinin %24-37
sinde okiiler anomalilerin gorildiga bildirilmigtir.
Genellikle lens ve retinayr kapsayan defektler mev-
cut iken nadiren kornea patolojilerine de rastlanmak-
tadir.”® Travma oykiisii olmadan anterior lentikonus
saptanmasi Alport sendromu icin neredeyse patogno-
monik bir bulgudur, olgularin %90’1nda rastlanir ve
%75’ inde bilateraldir.'* Mavrikakis ve ark.,* anteri-
or lentikonuslu olgularda basarili bir kapsiiloreksis
yapmak icin gegitli tedbirler alinmasi gerektigini vur-
gulamaktadir. Bunlar; cerrahi uzayabilecegi ve mut-
lak akinezi gerektigi i¢in genel anestezi tercih etmek,
yuksek molekil agirlikli viskoelastikler tercih etmek
ve 6n kamara stabilizasyonu icin kiiciik parasentez-
ler agmak olarak bildirilmistir.

Biz kendi olgumuzda hastanin uyumlu olmasi, sub-
tenon anestezi tecritbemizin fazla olmasi ve on kama-
ra hacminin genisligi sebebiyle lokal anestezi altinda,
yiiksek yogunluklu viskoelastikler ve kiiciik parasen-
tezler kullanarak ameliyatlarimizi gerceklestirmeyi
uygun bulduk.

Khalil ve Saheb’in'® histopatolojik ¢calismalarinda Al-
port sendromlu hastalarin arka kapsiliiniin normal-
den ince oldugunu belirtmislerdir. Bu sebeple arka
kapsiil perforasyon riskini g6z oniinde bulundurarak
150 mmHg vakum kullanarak ve 6n kamara dinamik-
lerine dikkat ederek korteks temizligi yapmaya 6zen
gosterdik. Alport sendromu hastalar: gérme ile ilgili
sikayetleri nedeniyle ilk olarak goz klinklerine bag-
vurabilirler. G6z hekimi tarafindan dikkatli alinacak
bir 6ykii ve detayli yapilacak bir muayene geng yasta
olumle sonuclanabilecek bu hastaligin teshis ve teda-
visine olanak saglayabilir. Bu nedenle anterior lenti-
konus, anterior polar katarakt, posterior lentikonus,
ve retinal beneklenmeler gibi Alport sendromunu
disiindiirebilecek bulgularin goriuldigiu hastalarda
ozenli ve dikkatli bir sistemik muayene yapilmalidir.

Sonug olarak fakoemdilsifikasyon ve goz i¢i lens imp-
lantasyonu kataraktin eglik ettigi ya da etmedigi an-
terior lentikonus olgularinda gorme keskinligini art-
tiran giivenle uygulanabilecek bir tedavi metodudur.
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