Bir Ektopia Lentis Et Pupilla Sendromu Olgusu*

A Case with an Ectopia Lentis Et Pupilloe Syndrome
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ABSTRACT

Ektopia lentis et pupilla sendromu olan 35 yasindaki erkek
hastada pars plana lensektomi-vitrektomi ve pupil rekonstruk-
siyonu ameliyatlari ile iyi bir gérsel rehabilitasyon saglandi. Bu
sunumda hastanin klinik bulgulari, cerrahi tedavisi ve seyri tar-
hgildr.

Anahtar Kelimeler: Ektopia lentis et pupilla, lens luksasyonu.

We obtained a good visual rehabilitation with pars plana len-
sectomy-vitrectomy and pupillary reconstruction in a 35 year
old male patient with ectopia lentis et pupillae syndrome. The
clinical signs, surgical treatment and follovv up of an ectopia
lentis et pupillae case are discussed in mis report.
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GiRiS

Ektopia lentis et pupilla (ELeP) tipik olarak zit yénle-

re yer degistirmis lens ve pupillalar ile karakterize, nadir
gorilen otozomal resesif genetik gecisli konjenital bir
sendromdur. ilk kez 20. yizyilda Alman literatirinde ta-
nimlanmig olup, Danimarka’da yapilan geriye dénik bir
calismada ektopia lentis olgularinin %21/ni olugturdugu
bildirilmigtir.? Bu sunumda bir ELeP olgusunun klinik
bulgulari, cerrahi tedavisi ve seyri tartigildi.
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Bir Ektopia Lentis Et Pupilla Sendromu Olgusu

OLGU SUNUMU

Otuz bes yasinda erkek hasta her iki gézde gérme
azhg sikayetiyle klinigimize basvurdu. Ozgecmisinden
29 yil énce katarakt tanisiyla sag gézden épere oldugu
dgrenildi. Soygecmisinden anne ve babanin 1. derece-
den akraba oldugu, ailenin diger bireylerinde herhangi
bir g6z hastaligi bulunmadigi 8grenildi. Géz muayene-
sinde sag gézde g1k hissi yok, sol gdézde gérme keskinligi
0.1 dizeyindeydi. Géz ici basinc sag gézde 50 mmHg,
sol gézde 15 mmHg olarak 6lcildi. Sag géz én seg-
ment muayenesinde pupillanin vertikal yarik seklinde ve
saat II'e dogru gekintili oldugu, bu alanda vitreusla ¢ev-
rili lens bakiyesinin kalsifiye materyal halinde izlendigi
tespit edildi. Sol géz 6n segment muayenesinde pupilla-
nin temporale dogru yer degistirdigi ve saat 3'e dogru
cekintili oldugu gérildu. Pupilla midriyazisle 2.5 mm’ye
kadar genigletilebildi. Lensin alt nazale dogru sublukse
oldugu gérildi. iridofakodonezis mevcuttu (Resim 1).
Sag g6z fundus muayenesinde ¢/d orani 10/10 idi. Peri-
papiller atrofi ve dejeneratif miyopi ile uyumlu posterior
stafilom mevcuttu. Sol géz fundus muayenesi net olarak
degerlendirilemedi. Bu gézin ultrasonografisinde arka
stafilom ve mikrosferofaki tespit edildi. Sol géze yapilan
gonyoskopide Ust temporal kadranda periferik anterior
sinesiler izlenirken, diger kadranlarda aginin 3/4 agik
oldugu ve altta periferik iriste stromal hipoplazi alan-
lart oldugu izlendi. Pupillanm miyotik ve ektopik olmasi
sebebiyle skiaskopi veya otorefraktometre yapilamadi.
Hastaya bu bulgularla sol ektopia lentis et pupilla tanisi
konuldu. Takiben genel anestezi altinda sol géze pupll
rekonstriksiyonu ve pars plana lensektomi+vitrektomi
ameliyati uygulandi. Ameliyat sonrasi 1. ginde duzel-

Tablo 1: Ekitopia Lentis ayirici tanis’

Okduler hastaliklar
izole ektopia lentis
Ektopia lentis et pupilla
Ektopia lentis, blefaropitozis, miyopi
Ektopia lentis, keratokonus, katarakt
Rieger anomalisi/sendromu
Mikrosferofaki
Uveal kolobom
Persistan hiperplastik primer vitreus
Yiksek miyopi ile birlikte buftalmus
intraokiler enfeksiyon
Okdler travma
iyatrojenik (okiler cerrahi sonrasi)
Mal formasyon sendromlari
Marfan Sendromu
Weill-Marchesani sendromu
Metabolik hastaliklar
Homosistiniri
Sulfit oksidaz yetmezligi
Molibden kofaktér eksikligi
Hiperlizinemi
Nadir birliktelikler
Eh ler Danlos sendromu
Sturge Weber sendromu
Mandiboulofasyal dizostoz
Kniest sendromu
Refsum sendromu
Skleroderma

tilmemis gérme keskinligi 0.15 dUzeyindeydi. Ameliyat
sonrasi 2. ay kontrolUnde (Resim 2) ise en iyi dizeltilmig
gérme keskinligi +1.0+1.50 38° tashihle 0.4 olarak tes-
pit edildi.

TARTISMA

ELeP genellikle bilateraldir ancak ayni hastanin farkh
gdzlerinde bile degiskenlik gésterebilmektedir. Hastala-
rin bazilarinda pupilla ve/veya lensler normal olabilir.®

ELeP'nin sistemik hastaliklar ile iligkisi olmadigi du-
sUNUImUstir.! Ancak son yillarda yayinlanan iki raporda
ELeP ile yarik damak ve dudak* ve cilt hipopigmentasyo-
nu® ile iligkisi bildirilmistir. ELeP birgok okiler anomali ile
birliktelik géstermektedir. En genis seri olan Goldberg’in
calismasinda 8 farkli aileden 16 hasta degerlendirilmigtir.
Hastalarin %93.8'inde ektopia lentis, %87.5'inde iridodo-
nezis, %80'inde acida belirgin iris prosesleri, %77.8'inde
24 mm Uzerinde aksiyel biyime, %66.6'smda iris tran-
silliminasyonu, %60’'inda zayf pupiller dilatasyon,
%59.4'Gnde ektopia pupilla, %58.6'smda 5D Uzerinde
miyopi, %54.2'sinde tilted disk, %44.4'Gnde 12 mm ve
Uzerinde kornea capi, %38.5'inde 1.5D Uzerinde korne-
al astigmatizma, %34.4'Gnde katarakt, %28.6'sinda iri-
dohiyaloid yapigikliklar, %15.4'Gnde 22 mmHg Uzerin-
de g6z ici basinci, %9.4'Unde retina dekolmani, | gézde
mikrosferofaki tespit edilmistir.? Uveit de bildirilen sekon-
der komplikasyonlar arasindadir.b” ELeP’li hastalarda
gérme keskinligi aksiyel miyopi, korneal astigmatizma,
ektopik lens ve pupilla, anizometropik ambliyopi gibi ne-
denlerle etkilenir. Bunlarin yaninda glokom, Uveit, retina
dekolmani, katarakt gérmeyi azaltan diger nedenler ola-
rak bildirilmektedir.

Bizim olgumuz pupillanin ve lensin ektopik olusu,
mikrosferofaki, miyopik fundus degisiklikleri ile aksiyel
miyopinin varhgi, zayif pupil dilatasyonu ve disik gérme
keskinligi ile ELeP kriterlerine uymaktadir. Diger gézde
ektopik pupillanin varligi iki tarafli tutulum oldugunu,
sikayetlerin dogustan beri devam etmesi ise konjenital
oldugunu dugindirmektedir.

Akraba evliligi ve ebeveynlerin normal olusu yatay
gecis ozelligi ile otozomal resesif kalihm paternine uy-
maktadir.

ELeP’nin aniridiye benzer bir 6n segment disgenezisi
oldugu ileri sorolmustir. Aslinda her iki sendrom da sa-
dece 6n segmenti degil, globun bitinini etkilemektedir.
Hem ELeP’de hem de aniridide iris hipoplazisi mevcuttur.
ilgili konjenital defektlerin ikincil sonuclarina bagli olarak
bizim hastamizda oldugu gibi gec baslangigh formlar
vardir.® Aniridide iris kas yapisinin yoklugu, kolobomda
kismi yoklugu, ektopik pupillada ise anormal dizeni s6z
konusudur.! Hanson ve ark. aniridi icin tipik olan PAX6
geninin mutasyon analizi ¢alismalarinda, ektopia pu-
pillali bir olgunun DNA analizinde missense mutasyon
oldugunu gdéstermislerdir. Bu bulgu da yukaridaki savi
destekler géronmektedir.
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Resim 1: Olgunun ameliyat éncesi gérinima.

ELeP'nin patogenezi tam olarak aydinlatilamamugtir.
Ultrason biyomikroskopik calismada siliyer proseslerin
pupillanin yénlendigi kadran haricinde yoklugu ve siliyer
proseslerden arkaya dogru uzanan membran benzeri
yapinin varh@r gésterilmistir. Araghricilar bunun marjinal
Drualt liflerinin persistansi ile birlikte ikincil vitreusun lo-
kalize bozuklugu oldugunu ileri sirmuslerdir. Bu durum
iris veya pupil marjininin vitreus bazina veya 8n vitreus
yUzine baglanmasina ve lokalize zonuler hasara yol ag-
maktadir.” Diger otérler néroektodermal defektin irisin
posterior pigment epitel tabakasinda veya dilatatér ka-
sinda hipoplaziye veya iris yokluguna yol actigini veya
mezodermal defektin tunika vaskuloza lentisin anterior
ve lateral elemanlarinin persistansina yol aghgim ileri
sUrmUslerdir.31°

EleP ayirici tanisinda saf okiler anomaliler yaninda
sendromlar ve metabolik hastaliklar da disintlmelidir
(Tablo 1).!

Ektopia lentis ydnetiminde tedavi seceneklerini en
iyi optik duzeltmenin yapilmasi, lens ekvatorunun pupili
kestigi durumlarda midriyatik tedavi ve lensektomi olus-
turmaktadir. Lensektomi sonrasi rehabilitasyon bilateral
olgularda afakik gézlUkler, kontakt lens veya intraokuler
lens implantasyonu (IOL) ile yapilir.!

GUnumizde mikrocerrahi ydntemlerin gelismesi ile
yUzguldurict sonuglar elde edilebilmektedir. Konserva-
tif tedavinin yetersiz kaldigi belirgin refraktif kusura yol
acan lens subluksasyonu olgularinda, lens kenarinin
gérme aksina ulast@ durumlarda cerrahi yaklagimin
etkili ve givenli oldugu bildirilmektedir. Diger cerrahi
endikasyonlar arasinda géz i¢i basinci artigi ve anterior
veya posteriora lens dislokasyonu sayilabilir. En sik ter-
cih edilen iki yéntem limbal lensektomi ve 6n vitrektomi
ile pars plana lensektomi ve én vitrektomidir. Shortt ve
ark. 2004 yilinda yayinlanan calismalarinda travmatik
olmayan ektopia lentisli 13 olgunun 24 gézine pars pla-
na lensektomi ve én vitrektomi yapilmigtir. Postoperatif
goérme keskinligi gézlerin %77.3'0nde 20/30 ve Uzerin-
de bulunmustur.'? Biz de olgumuzda basarili pars plana

Resim 2: Olgunun ameliyat sonrasi 2. aydaki gérinima.

lensektomi, vitrektomi ve pupil rekonstriksiyonunu taki-
ben yUz gildirict gérsel sonug elde ettik.

Omulechi ve ark. bilateral ELeP’li bir olguyu vitrek-
tomi, perflorokarbon sivisi ile [Ukse lensin yiozdirilmesi,
vitreus icinde fakofragmentasyon, pupil rekonstriksiyonu
ve skleral fiksasyon teknigi ile siliyer sulkusa PMMA IOL
implantasyonu ile tedavi etmiglerdir. Uzun sireli gloko-
ma bagli optik atrofi nedeni ile gérme sonuglari beklene-
nin altinda kalmighr.® Rossiter ve ark. ELeP’li bir olguda
gelisen sekonder fakolitik glokomu vitrektomi ile kontrol
altina almiglardir.’

Packer ve ark. ise tek parca PMMA |OL’lerin genis
bir korneoskleral kesi gerektirmesi ve astigmatizma ile
sonuclanmasindan dolayr katlanabilir akrilik IOLin si-
rirle fiksasyonunun kigik bir korneal insizyon avantaij
ile daha iyi gérme sonuclarina ulagtirabilecegini bildir-
mislerdir.’" “Her ne kadar skleral fiksasyonlu IOL bir
segenek olsa da 8n vitrektomi gerektirmesi, anterior ve
posterior kompartmanlar arasindaki dogal bariyeri boz-
masi nedeni ile retina dekolmani riskini de beraberinde
getirmektedir. Kapsul germe halkasi intakt arka kapsus-
lon korunmasi avantajini saglamaktadir. Skleraya sitire
etmek igin gelistirilen modifiye kapstl germe halkasinin
yaninda'®, standart kapstl germe halkasi skleraya sttire
edilerek kesenin santralizasyonu saglanabilir.’™ Olgu-
muzdaki yiksek aksiyel miyopi nedeni ile refraktif amacli
IOL implantasyonu planlamadik. Ameliyat sonrasi reha-
bilitasyon amaciyla sadece +1.75 D gézlogun yeterliligi,
planimizin uygun oldugunu géstermektedir.

ELeP tanisinin dogru konmasi, sistemik hastaliklarin
eslik ettigi diger ektopia lentis olgularindan ayriminin ya-
pilmasi, riskin belirlenmesi prognoz agisindan énemlidir.
Komplikasyonlar acisindan hastalarin dizenli takibi ge-
rekir. Mikrocerrahi yéntemlerin gelismesi ile fonksiyonel
ve anatomik sonuglar daha yiz gildirocodir. Olgumuz-
da uyguladigimiz bu cerrahi tedaviyle gérsel agidan tat-
minkar bir dizelme saglanmugtir.
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