
Herediter Bilateral Yukarı Nazale Lens Subluksasyonu 
Anıl KUBALOĞLU*, Özlem AKAYDIN", Mehmet Ali KEVSER***, Ömer Faruk YILMAZ"** 

ÖZET 
Bir ailenin üç kuşağında otozomal dominant geçiş gösteren bilateral yukarı nazale lens subluksasyonu teşhis edildi. 

Hastaların hiçbirinde lens sublüksasyonları dışında başka bir oküler ve sistemik patoloji saptanmadı. Lens sublüksasyon-
larının simetrik oluşu, yönü ve eşlik eden başka bir patolojinin olmayışı nedeniyle tablolar basit lens ektoplsi olarak 
tanımlandı. Görmelerinde belirgin azalma olan 3 hastanın 6 gözünde lens ekstraksiyonu yapıldı. Ameliyat sonrası gözlerin 
tümünde tama yakın bir düzelme elde edildi. Diğer 2 hastanın 3 yıllık takip süresi içinde görmelerinde azalma ve 
subluksasyonlarında artış saptandı. 
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SUMMARY 

Autosomally dominant inherited bilateral subluxation of the lens was diagnosed in three generations of the same 
family. No other ocular or systemic pathologies were detected in any of the patients. The symmetry and direction of the 
lenticular subluxation and absence of accompanying pathologies were suggestive of simple ectopia lentis. Lens extrac
tions were performed in both eyes of three patients who had significant visual impairment Postoperatively all eyes 
showed almost complete improvement. In 3-year-follow-up visual acuities decreased and the subluxations of the lenses 
increased in the remaining two patients. 
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Giriş 
Lensin subluksasyonu lensin normal yerinden pu-

pilla alanı içinde kalmak üzere bir miktar yer değiştir
mesidir. Lensin bu kısmı dislokasyonuna megalokor-
nea, kongenital glokom, aniridi. persistan pupiller mem-
bran ve Reiger sendromu gibi oküler patolojilerin ya
nında, Marfan sendromu, homosistinüri. Weil-Marcha-
sani sendromu, sülfidoksidaz eksikliği gibi pekçok siste
mik hastalık eşlit etmektedir (1-3). 
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Herhangi bir oküler ve sistemik patolojinin eşlik 
etmediği lens dislokasyonları basit lens ektopisi olarak 
tanımlanmaktadır. Otozomal dominant katılım gösteren, 
doğumsal olabileceği gibi geç yaşlarda ortaya çıkabilen 
bu tabloda lensler genellikle yukarıya ve temporale dis-
loke olmaktadır (1). 

Bir ailenin üç jenerasyonunda, otozomal dominant 
geçiş gösteren bilateral yukarı ve nazale lens sublük
sasyonları teşhis ettik. Bunlardan görmeleri çok azal
mış olanlara yapılan lens ekstraksiyonu sonuçlarını ve 
diğerlerindeki sublüksasyonların klinik seyirlerini değer
lendirdik. 

Materyal 
1990 yılında her iki gözünde lens subluksasyonu 

nedeniyle lens ekstraksiyonu yaptığımız bir gencin aile-
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Şekil 1. Lens subluksasyonlu hastaların aile pedigrisi 

sinde de bu hastalığın olduğu farkedilip, tüm aile taran
dı . Üç jenerasyondan 5 kişide lens sublüksasyonu 
teşhis edildi (Şekil 1). Sublüksasyon olan bireylerin en 
genci 10 yaşında ve en yaşlısı 62 yaşında idi. hastala
rın 4'ü erkek biri kadın idi. 

Hastaların rutin göz muayenesinde; görme keskin
liği, göz hareketleri, biomikroskopi, gonioskopi, fundus 
muayenesi, aksiyel uzunluk ölçümü, renk görme ve gö-
ziçi basınç ölçümü yapıldı. 

Laboratuvar testi olarak kan ve idrar analizleri, 
elektrokardiografi, akciğer ve iskelet sistemi grafileri ve 
homosistinüri için kan analizleri yapıldı. Hastalar ilgili 
kliniklerce ayrıca konsulte edildi. 

Lens sublüksasyonu olan 3 hastadan 2'sine kliniği
mizde lens ekstraksyonu yapıldı. En yaşlı hastanın 25 
yıl önce başka bir klinikte lenslerindeki kayma nede
niyle ameliyat olduğu tespit edildi. Bu hasta muayene
sinde her iki gözü afak idi. Lens sublüksasyonu olan 
diğer 2 hasta hala 6 aylık aralıklarla kontrol edilmekte
dir. 

Olgular 
Olgu 1. İlk teşhis edilen olgumuz idi. Ocak 90'da 

20 yaşında iken hastada her iki gözde lens sublüksas
yonu teşhis edilerek lens ekstraksiyonu yapıldı. Ameli
yat öncesi görmeler her iki gözde 0.1 seviyesindeydi. 
Lensleri yukarı nazale sublükse ve lens zonüllerinde 
yer yer kopmalar teşhis edi ldi . Aksiyal uzunlukları 
22.40 ve 22.38 mm idi. Ameliyat sonrası görmeler 
+18.00 dioptri camlarla 1.0 seviyesindeydi. Oküler ve 
sistemik başka bir patolojisi yoktu. 

Olgu 2. Her iki gözünde yukarı nazale lens sub
lüksasyonu teşhis edilen 2. hastamız 31 yaşında idi. 
Görmeleri 0.3 ve 0.2 seviyesindeydi ve şiddetli başağrı-
sından yakınıyordu. Lens zonüllerinde yer yer kopmalar 
teşhis edildi. Aksiyal göz uzunlukları 22.82 ve 22.62 
mm İdi. Her iki gözde lens ekstraksiyonu yapıldı ve vit
re kaybı nedeniyle anterior vitrektomi uygulandı. 

Ameliyat sonrası +17.00 dioptri camlarla görmeler 
0.9 seviyesindeydi. Ancak ilk iki olgumuz tashih ama
cıyla halen gaz geçirgen kontakt lensler kullanmaktadır. 
Lens sublüksasyonları dışında oküler ve s is temik 
başka bir patolojisi yoktu. 

Olgu 3. 1973 yılında 42 yaşında iken her iki gö
zünde az görme nedeniyle başvurduğu klinikte her iki 
gözünde lenslerinin kaydığı söylenerek ameliyat edilmiş. 
Muayenesinde her iki gözünün öpere afak olduğu ve 
görmeleri +15.00 dioptri camlarla her iki gözde 0.8 se
viyesinde tespit edildi. Aksiyal uzunlukları sağ gözde 
23.62 mm ve solda 23.51 mm idi. Hastada başka bir 
oküler ve sistemik patoloji saptanmadı. 

Olgu 4. 18 yaşındaki hastamızın her iki gözünde 
uzak ve yakını net görememeden şikayeti vardı. Yapı
lan göz muayenesinde bilateral yukarı nazale lens sub
lüksasyonu mevcut olup zonüllerde yer yer kopmalar 
vardı. Aksiyal uzunluklar, 22.86 ve 23.00 ve basit 
miyop astigmat camlar ile (sağ göz -0.50 -1.50 x 160) 
ve (sol göz -0.75 -2.25x2.20) ile görmeler 0.5 ve 0.4 
seviyesinde, pinholle görmeler her iki gözde tam olarak 
tespit edildi. Geçen 3 yıllık süre sonunda ast igma
tlarında artış ve görmelerinde sağda 1 sıra, solda 2 sı
ra azalma teşhis edildi. Subluksasyonlarında belirgin 
bir artma ise saptanamadı. Başka bir oküler veya sis
temik hastalığı teşhis edilemedi. 

O lgu 5. En küçük olan hastanın 10 yaşında ve 
kontrol amacıyla muayene edildiğinde her iki gözünde 
yukarı nazale lens sublüksasyonu teşhis edildi. Lens 
zonüllerinde yer yer kopmalar görüldü (Resim 1,2). 
Görmeler 0.5 ve 0.6 seviyesindeydi Aksiyal uzunlukları 
22.32 ve 22.62 mm idi. Hastanın basit hipermetropik 
astigmatı mevcut, ancak pinholle görmeler 0.9 seviye
sindeydi. Hastada mevcut başka bir patolojisi bulunma
dı. 

Resim 1. Lens sublüksasyonu ve zonüllerde kopma. 
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Resim 2. Lens sublüksasyonu ve zonullerde kopma. 

Ameliyat edilmeyen her iki hasta sublükse lensle
rin ve zonüllerin durumu ve görme yönünden belirli 
aralıklarla takip edilmektedirler. 

Tartışma 
Literatürde disloke lenslerin şekli, komplikasyonları 

ve çıkarılmaları ile İlgili pekçok kayıt vardır (4,7). Lensin 
sublüksasyonu görme ile iligili şikayete neden olabile
ceği gibi uveitis, fakomorfik veya fakolitik'glokoma ne
den olabilir. Yine ön ve arka kamaraya lükse olarak 
pekçok komplikasyona yol açabilir (8). 

Lens sublüksasyonuna genellikle sistemik bir has
talık eşlik etmektedir. Bunların başında da Marfan 
Röndrorruj ll@ homosistinüri gelmektedir. Bu iki hasta* 
lıkta lens ektopisi görülme sıklığı %50 ile %95 gibi hayli 
yüksektir (4). Diğer sistemik hastalıklardan VVeil-Mar-
chasani ve sülfid oksidaz eksikliğinde de lens sublük
sasyonuna rastlanılmaktadır(9,10). Bu tür sistemik has
talıklarda lens dislokasyonları genellikle bilateraldir. Ço
cuklarda tek taraflı ortaya çıkan dislokasyonlarda trav
ma gözönünde bulundurulması gereken önemli bir ne
dendir. Ancak sülfid oksidaz eksikliğinde lens dislo-
kasyonu tek taraflı olabilir, fakat bu hastalık çok ağır 
nörolojik bulgularla seyretmektedir (10). Marfan-benzeri 
sendromlarda da değişik tip ve derecede lens sublük
sasyonuna rastlanılmaktadır (11). 

Marfan sendromu çocukluk çağında en sık rastla
nılan lens ektopisi nedenidir. Otozomal dominant kalı
tım gösterir. Gözde lens ektopisi yanında katarakt, yük

sek miyopi ve retina dekolmanı görülebilir. Göz bulgu
larına ilaveten kas ve iskelet anomalilerine sıklıkla rast
lanılmaktadır (12,13). Bu hastaların %50'sinde 5 yaşına 
kadar lens d is lokasyonu ortaya çıkar. D is lokasyon 
%57-68 olguda yukarıya ve temporale doğrudur(4). Vit-
reye ve ön kamaraya dislokasyon homosistinürideki 
kadar çok görülmez. 

Metionine metabolizmasındaki bozukluk sonucu 
ortaya çıkan homosistinüri otozomal resesif bir hasta
lıktır. Gözde ektopi lentis dışında sekonder glokom, op
tik atrofi ve retina dekolmanı görülebilir. Tedavi edilme
miş hastalarda mental retardasyon, iskelet anomalileri 
ve tromboembolik episodlar ortaya çıkabilir. G e n e l 
anestezi sonrası özellikle ortaya çıkan bu tablo bazen 
fatal olabilir(12). Bu hastalarda dislokasyon hastaların 
%20'sinde 8 yaşına kadar ortaya çıkar ve genellikle bi-
lateral ve aşağı nazaledir. Temporale ve üste dislo
kasyon pek görülmez. 

Herhangi bir oküler ve sistemik patolojinin eşlik 
etmediği basit lens ektopisi genellikle otozomal domi
nant geçiş gösterir (13). Basit lens ektopisine 
sferofaki ve lentiküler miyopi eşlik edebilir ve lens 
zonüllerinde yer yer düzensiz kopmalar görülebi l i r 
(14,15). 

Bir ailenin üç jenerasyonundaki 5 hastada teşhis 
ettiğimiz lens sublüksasyonlarında birçok ortak özellik 
tespit edildi; 1-otozomal dominant geçiş, 2-bilateral si
metrik yukarı naza le sublüksasyon, 3- çocuk lukta 
başlayıp 3'üncü dekada kadar artan sublüksasyon ve 
görmede azalma, 4- lens zonüllerinde yer yer düzensiz 
kopmalar, 5- aksiyal uzunlukların normal sınırlarda ol
ması, 6- eşlik eden başka bir oküler ve sistemik pato
lojinin olmayışı , 7- komplikasyonsuz lens ekstraksiyo-
nu, 8- lens ekstraksiyonu sonrası erken ve geç dö
nemde herhangi bir komplikasyonun olmaması. Hiçbir 
sistemik patolojinin olmayışı ve lens subluksasyonları-
nın yönü, simetrisi ve katılım şekliyle lens sublüksas-
yonları, hiçbir sendroma uymamaktadır. Bu bulgular 
ışığında bu hastalardaki sublüksasyonları basit lens ek
topisi olarak değerlendirildi. Görmelerinde belirgin azal
ma ve başağrısı gibi şikayetleri olan hastalarda aspi-
rasyon ile lensler çıkarılırken vitre kaybı nedeniyle an-
terior vitrektomi yapıldı. 

Sponge ile yapılan anterior vitrektominin retinal 
dekolmanı riskin arttığı bilinmektedir (7,16). Yapılması 
gereken kapalı sistem limbal veya pars plana lensekto-
mi ve vitrektomidir (17,19). Ancak gerekli enstruman-
tasyonun olmayışı nedeni ile hastalarımıza bu şekilde 
bir cerrahi girişim uygulanmıştır. İzlemimiz süresince 
hiçbir hastada afakik glokom ve retina dekolmanı gibi 
bir komplikasyon görülmemiştir. 

Halen edilmekte olan sublükse lensli hastalarımız 
ve ameliyat geçiren hastalarımız ile aile fertlerinde or
taya çıkabilecek yeni olguların uzun süreli takip sonuç
ları zaman içinde tekrar değerlendirilecektir. 
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