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Vitreusa Spontan Lens Dislokasyonu Goriilen
Bir Ektopia Lentis ET Pupilla Olgusu
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0z
Ektopia lentis et pupilla pupil anomalileri ve ektopia lentis ile karakterize, fakat sistemik bulgularin izlenmedigi nadir
goriilen konjenital kalitimsal bir hastaliktir. Bu yazida sag gozde vitreusa spontan lens dislokasyonu ve retina dekolmani,

sol gozde lens subluksasyonu ve katarakti olan bir ektopia lentis et pupilla olgusu sunularak, tedavi stratejileri ve gorsel
rehabilitasyon alternatifleri tartigilmistir.

Anahtar Kelimeler: Ektopia lentis et pupilla, lens dislokasyonu, lens subluksasyonu, mikrosferofaki.

SUMMARY

Ectopia lentis et pupillae is a rare congenital hereditary disorder usually characterized with a combination of ectopia lentis
and pupillary abnormalities, but without systemic manifestations. We hereby report a patient with bilateral ectopia lentis
et pupillae presenting with spontaneous crystalline lens dislocation into the vitreous and subsequent retinal detachment
in one eye, and lens subluxation with cataract in the fellow eye; and discuss treatment strategy with visual rehabilitation
alternatives.
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GIRIS

Ektopia lentis et pupilla (ELeP) pupil anomalileri ve ektopia lentis ile karakterize, fakat sistemik bulgularin
izlenmedigi nadir goriilen konjenital kalitimsal bir hastaliktir.! Genellikle otozomal resesif bir kalitim paterni
olmakla birlikte dominant kalitildig: bildirilen olgular da mevcuttur.2 Patogenezi tam olarak bilinmeyen bu
sendromda noroektodermal, mezodermal ve mekanik defektlerin olabilecegi 6ne siiriilmiis ve FBN1, ADAMT-
SL4 ve LTBP2 gibi baz1 gen mutasyonlar: da bildirilmistir.?*

Hastalik ¢ok farkl sekillerde ortaya cikabilir. Bazi olgularda sadece ektopia lentis goriiliirken, ¢cogu olguda eslik
eden pupil anomalileri de vardir. Pupil genellikle lensin disloke oldugu y6niin tersine dogru yer degistirmistir.
Genellikle 151k cevabi iyi olan oval, elipsoid veya slit seklinde, ancak farmakolojik dilatasyona iyi cevap vermeyen
ektopik pupiller izlenebilir. Ektopia lentis ve pupil anomalileri diginda, yiiksek aksiyel miyopi, iridodonezis ve mi-
krosferofaki de tabloya eslik edebilir.® Hastalik tipik olarak bilateral olmakla birlikte literatiirde tek tarafli olgu-
lar da mevcuttur.® Bu yazida sag gozde vitreusa spontan mikrosferofakik lens dislokasyonu ve retina dekolmani,
sol gozde lens subluksasyonu ve katarakti olan bir bilateral ELeP sendromu olgusu sunularak, tedavi stratejileri
ve gorsel rehabilitasyon alternatifleri tartigilmigtir.

Bu calisma “33rd ASRS Annual Meeting” (11-14 Temmuz 2015 Viyana-Avusturya) sunulmustur.
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Bilinen bir sistemik veya oftalmolojik hastalig1 olma-
yan, ancak cocuklugundan beri az gordigini ifade
eden 40 yasinda kadin hasta son zamanlarda artan
gorme azhg sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu.
Anne ve babasinin birinci derecede akraba oldugunu
belirten hastanin yapilan oftalmolojik muayenesinde
sag goz gorme keskinliginin 2 MPS, en iyi diizeltilmis
gorme keskinliginin ise +10 D ile 20/40 diizeyinde
oldugu; sol goz gorme keskinliginin ise 20/400 sevi-
yesinde oldugu ve tashihle artis gostermedigi tespit
edildi. Biyomikroskopik muayenede sag gozde pupilin
santralize olmadigi, diizgiin sinirl, oval ve tist nazal
yerlesimli oldugu izlendi; pupil araliginda lens izlen-
medi (Resim 1). Sol gozde de pupilin hafif iiste dogru
cekik oldugu ve lensin alt temporale dogru sublukse
oldugu ve katarakt gelistigi gorildi (Resim 2). Kor-
nea gorinumi ve capi her iki gozde de normal olarak
izlendi. Goz ici basincimin (GIB) her iki gozde 15
mmHg oldugu ve pupilin zayif olarak dilate oldugu
izlendi. Fundus muayenesinde sag gozde kristalin
lensin vitreus icine tamaman disloke oldugu ve nazal
retinanin dekole oldugu, sol gézde ise bir patolojinin
olmadig tespit edildi. Her iki gozde optik disk gorinii-
mi dogaldi. Travma 6ykiisi ve bilinen sistemik bir
hastaligr olmayan hasta ektopia lentise sebep olabil-
ecek genetik ve metabolik hastaliklar (Marfan send-
romu, Weill-Marchesani sendromu, Ehler Danlos sen-
dromu, Homosistintiri, Sulfit oksidaz eksikligi gibi)
agisindan taranmak tizere genetik ve metabolizma
bolimlerine konsiilte edildi. Sistemik incelemelerinde
anormal bir bulguya rastlanmayan hastada sag vit-
reus i¢ine spontan lens dislokasyonu, sol sublukse lens
ve iyi dilate olmayan ektopik yerlesimli pupillerinin
olmasi nedeniyle bilateral ELeP diistiniildi.

Hastaya gerekli bilgilendirme yapildiktan sonra
sag goze pars plana vitrektomi, sivi peflorokar-
bon ile lensin ylzdirilmesi ve fakofragmantasyon
iglemleri uygulandi. Siv1 perflorokarbon ile dekole
retina yatistirildiktan sonra nazaldeki yirtik gcevresi
lazerlendi. Sivi perflorokarbon-hava-C.F, degisimi
yapilarak igsleme son verildi. Cerrahi sirasinda vit-
icerisindeki lensin mikrosferofakik oldugu
izlendi (Resim 3). Bagka bir seansta sol goze pars
plana lensektomi ve 6n vitrektomi uygulandi. Cer-
rahi sonras1 donemde hastaya olas1 gorsel rehabilita-
syon yontemleri (skleral fiksasyon lensi, iris kiskach

reus

lens, kontakt lens ve gozliikk) anlatildi. Hasta ek bir
cerrahi miidahale istemediginden ve kontakt lens
kullanamayacagin belirttigi i¢in her iki géze +10 D
gozlik recete edildi. Gozliiklerle gorme keskinlikleri
bilateral 20/40 diizeyindeydi.

TARTISMA

Ektopia lentis et pupilla (ELeP) pupil anomalileri ve
ektopia lentis ile karakterize, fakat sistemik bulgularin
izlenmedigi nadir goriillen kalitimsal bir hastaliktir.
Hastalarin tamaminda ektopia lentis, kot farmakolo-
jik pupil dilatasyonu, 40 yas oncesinde katarakt
gelisimi ve gorme keskinliginde azalma bildirilmigtir.?
Ayn1 seride hastalarin %75’inde iris transilumi-
nasyonu, %70’inde glokom, %50’sinde pupil anomalisi,
%44’ inde pesistan pupiller membran, %40 1nda retina
dekolmani, %38inde 20 yas oOncesinde katarakt
geligimi ve %20’sinde iiveit bildirilmistir. ELeP tanisi
konulmadan o6nce ayirici tanmida otozomal dominant
kalitim gosteren ektopia pupilla simplex ve ektopia
lentis simplex, Rieger sendromu, iridokorneal endote-
lial sendrom, Marfan sendromu, Weill-Marchesani
sendromu, Ehlers Danlos sendromu ve homosistintiri
gibi  hastaliklar o6ncelikle ekarte edilmelidir.

Resim 1: Sag goz on segment fotografinda pupilin santralize
olmadig, diizgiin stnirli, oval ve iist nazal yerlesimli oldugu;
pupil araliginda ise lens olmadigr goriilmektedir.

Resim 2: Sol goz on segment fotografinda pupilin hafif iiste
dogru cekik, lensin alt temporale dogru sublukse oldugu ve
katarakt geligtigi gortilmektedir.
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Resim 3: Cerrahi sirasinda sag gozde lensin vitreus i¢inde
ve mikrosferofakik oldugu gortilmektedir.

ELeP hastalarinda ektopia lentise neden olan diger
sistemik sendromlarin aksine kas-iskelet sistemi ve
kardiyolojik anomaliler tabloya genellikle eslik et-
mezler. Bizim hastamizda yapilan incelemelerde de
eslik eden bir sistemik patoloji saptanmadi. Ektopia
Lentis ve mikrosferofakisiolan bazi olgularda mega-
lokornea goriilebilecegi bildirilmistir.” Ancak bizim
olgumuzda kornea caplarinin normal oldugu izlendi.

Hastada lens ve pupil ektopisi gorme keskinligini
azaltmiyorsa hasta herhangi bir cerrahi miidahalede
bulunulmadan izlenebilir. Izlemde dikkat edilme-
si gereken nokta lens ektopisinin bazi1 diger ikin-
cil goz problemlerine yol acgabilecegidir. Hastalarin
tamaminda 40 yas oncesi bilateral katarakt gelistigi
bilinmektedir.2 Gen¢ yaslarda katarakt olusumu ve
hipermatiir lensten lens proteinlerinin salinimina ik-
incil iiveit ve fakolitik glokom goriilebilir. On hastalik
bir ELeP serisinde iki hastada tiveit, iki hastada akut
intermitan intraokiiler hipertansif kriz ve 7 olguda
da goz ici basing yiiksekligi bildirilmistir.? Hasta-
larda hipermatiir lensin vitreusa dislokasyonuna
ikincil de fakolitik glokom geligebilir.® Bu durumda
bile cok gecikilmediginde lensektomi ile iyi bir GIB
kontrolii saglanabilmektedir. Bazen GIB kontrolii
saglayabilmek icin vitrektomi ile birlikte trabekiilek-
tomi de gerekebilir.®

ELeP hastalarinda tedavide temel hedef goérme
keskinligini korumak ve mimkiinse arttirmaktir.
Ancak ektopik pupil, ileri derecede miyotik pupil ve
oblik vizuel aks nedeniyle bazi olgularda kontakt lens
veya gozlik kullanmak miimkiin olmamaktadir. Bu
durumlarda lazerle veya cerrahi olarak pupil rekon-
striikksiyonu yapilabilir.® Bizim olgumuzda her iki goz-
de farmakolojik dilatasyona yanit az olsa da ektopik
pupiller oval ve merkeze yakin oldugu i¢in pupil rekon-
striitksiyonuna ihtiya¢ duyulmadi. Pupil rekonstrik-
siyonunun gorme keskinligini arttirmadig: katarakt:

ve belirgin lens subluksasyonu olan olgularda temel
cerrahi yaklagim pars plana veya limbal yolla lensek-
tomi ve On vitrektomidir.'5%1° Lensektomi sonrasi
skleral fiksasyon veya iris kiskacli intraokiiler lens,
kontakt lens veya 6zellikle aksiyel miyopisi olan ve bi-
lateral olgularda da gozliikler tercih edilebilir. Kismi
bir lens dislokasyonu ve katarakti olan olgularda
kapsiil germe halkasi kullanarak fakoemilsifikasyon
ve intraokiiler lens implantasyonu yapilabilir. Lensin
vitreus igine disloke oldugu olgularda ise pars plana
vitrektomi ve lensin siv1 perflorokarbon kullanilarak
yuzdirilmesi ve fragmantasyonu oOnerilmektedir.
Tum bu cerrahiler sonrasinda hastalar sadece refrak-
tif kusurlarin diizeltilmesi acisindan degil, glokom,
kistoid makula 6demi, epiretinal membran ve retina
dekolmani gibi cerrahinin muhtemel uzun doénem
komplikasyonlar1 agisindan da izlenmelidir. Biz de
hastamizin sag goziine pars plana vitrektomi, sivi pe-
florokarbon ile lensin ytizdirilmesi ve fakofragman-
tasyon islemlerini, sol goziine ise bagka bir seansta
pars plana lensektomi ve 6n vitrektomi uyguladik.
Cerrahi sirasinda ve sonrasinda bir komplikasyon
olugsmadi. Sonug olarak tek gozde vitreusa spontan
lens dislokasyonu ve retina dekolmani, diger gozde
lens subluksasyonu ve katarakt ELeP sendromunda
nadir goriilen bir birlikteliktir. Bu hastalarda bile
uygun bir cerrahi yontem ve vizuel rehabilitasyonla

tatminkar gorsel sonuclar elde edilebilmektedir.
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