Herediter Bilateral Yukari Nazale Lens Subluksasyonu
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OZET

Bir ailenin (¢ kusaginda otozomal dominant gecis gdsteren bilateral yukari nazale lens subluksasyonu teshis edildi.
Hastalarin higbirinde lens subliiksasyonlari disinda baska bir okiiler ve sistemik patoloji saptanmadi. Lens subliiksasyon-
larinin - simetrik olusu, ybni ve egslik eden bagka bir patolojinin olmayisi nedeniyle tablolar basit lens ektoplsi olarak
tanimlandi. Gérmelerinde belirgin azalma olan 3 hastanin 6 géziinde lens ekstraksiyonu yapildi. Ameliyat sonrasi gozlerin
timiinde tama yakin bir diizelme elde edildi. Diger 2 hastanin 3 yillik takip stresi iginde gérmelerinde azalma ve

subluksasyonlarinda artis saptandi.
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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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Giris

Lensin subluksasyonu lensin normal yerinden pu-
pilla alani icinde kalmak uzere bir miktar yer degistir-
mesidir. Lensin bu kismi dislokasyonuna megalokor-
nea, kongenital glokom, aniridi. persistan pupiller mem-
bran ve Reiger sendromu gibi okuler patolojilerin ya-
ninda, Marfan sendromu, homosistiniri. Weil-Marcha-
sani sendromu, silfidoksidaz eksikligi gibi pekgok siste-
mik hastalik eslit etmektedir (1-3).
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Herhangi bir okuler ve sistemik patolojinin eslik
etmedidi lens dislokasyonlari basit lens ektopisi olarak
tanimlanmaktadir. Otozomal dominant katilim gdsteren,
dogumsal olabilecedi gibi ge¢ yaslarda ortaya cikabilen
bu tabloda lensler genellikle yukariya ve temporale dis-
loke olmaktadir (1).

Bir ailenin U¢ jenerasyonunda, otozomal dominant
gecis gosteren bilateral yukari ve nazale lens subluk-
sasyonlari teshis ettik. Bunlardan goérmeleri ¢ok azal-
mis olanlara yapilan lens ekstraksiyonu sonuclarini ve
digerlerindeki subliksasyonlarin klinik seyirlerini deger-
lendirdik.

Materyal

1990 yilinda her iki géziinde lens subluksasyonu
nedeniyle lens ekstraksiyonu yaptigimiz bir gencin aile-
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Sekil 1. Lens subluksasyonlu hastalarin aile pedigrisi

sinde de bu hastaligin oldugu farkedilip, tim aile taran-
di. Ug jenerasyondan 5 kiside lens subliilksasyonu
teshis edildi (Sekil 1). Subliksasyon olan bireylerin en
genci 10 yasinda ve en yaslisi 62 yasinda idi. hastala-
rin 4'4 erkek biri kadin idi.

Hastalarin rutin g6z muayenesinde; gérme keskin-
ligi, g6z hareketleri, biomikroskopi, gonioskopi, fundus
muayenesi, aksiyel uzunluk élglimi, renk gérme ve go6-
zigi basing élgimu yapildi.

Laboratuvar testi olarak kan ve idrar analizleri,
elektrokardiografi, akciger ve iskelet sistemi grafileri ve
homosistinlri i¢cin kan analizleri yapildi. Hastalar ilgili
kliniklerce ayrica konsulte edildi.

Lens subliksasyonu olan 3 hastadan 2'sine klinigi-
mizde lens ekstraksyonu yapildi. En yash hastanin 25
yil 6nce baska bir klinikte lenslerindeki kayma nede-
niyle ameliyat oldugu tespit edildi. Bu hasta muayene-
sinde her iki gézu afak idi. Lens subliksasyonu olan
diger 2 hasta hala 6 ayhk araliklarla kontrol edilmekte-
dir.

Olgular

Olgu 1. Ik teshis edilen olgumuz idi. Ocak 90'da
20 yasinda iken hastada her iki gézde lens subliksas-
yonu teshis edilerek lens ekstraksiyonu yapildi. Ameli-
yat 6ncesi gormeler her iki gézde 0.1 seviyesindeydi.
Lensleri yukari nazale sublikse ve lens zonullerinde
yer yer kopmalar teshis edildi. Aksiyal uzunluklari
22.40 ve 22.38 mm idi. Ameliyat sonrasi goérmeler
+18.00 dioptri camlarla 1.0 seviyesindeydi. Okdller ve
sistemik baska bir patolojisi yoktu.

Olgu 2. Her iki géziinde yukari nazale lens sub-
Iiksasyonu teshis edilen 2. hastamiz 31 yasinda idi.
Goérmeleri 0.3 ve 0.2 seviyesindeydi ve siddetli basagri-
sindan yakiniyordu. Lens zonillerinde yer yer kopmalar
teshis edildi. Aksiyal g6z uzunluklar 22.82 ve 22.62
mm Idi. Her iki gdézde lens ekstraksiyonu yapildi ve vit-
re kaybi nedeniyle anterior vitrektomi uygulandi.
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Ameliyat sonrasi +17.00 dioptri camlarla gérmeler
0.9 seviyesindeydi. Ancak ilk iki olgumuz tashih ama-
ciyla halen gaz gegirgen kontakt lensler kullanmaktadir.
Lens subliksasyonlari disinda okiler ve sistemik
baska bir patolojisi yoktu.

Olgu 3. 1973 yilinda 42 yasinda iken her iki go-
zinde az g6rme nedeniyle basvurdugu klinikte her iki
g6zinde lenslerinin kaydigi sodylenerek ameliyat edilmis.
Muayenesinde her iki gézunun 6pere afak oldugu ve
g6rmeleri +15.00 dioptri camlarla her iki gézde 0.8 se-
viyesinde tespit edildi. Aksiyal uzunluklari sag gdzde
23.62 mm ve solda 23.51 mm idi. Hastada baska bir
okuler ve sistemik patoloji saptanmadi.

Olgu 4. 18 yasindaki hastamizin her iki g6éziinde
uzak ve yakini net gérememeden sikayeti vardi. Yapi-
lan g6z muayenesinde bilateral yukari nazale lens sub-
liksasyonu mevcut olup zonlllerde yer yer kopmalar
vardi. Aksiyal uzunluklar, 22.86 ve 23.00 ve basit
miyop astigmat camlar ile (sag g6z -0.50 -1.50 x 160)
ve (sol g6z -0.75 -2.25x2.20) ile gbérmeler 0.5 ve 0.4
seviyesinde, pinholle gérmeler her iki gézde tam olarak
tespit edildi. Gegen 3 yillik sire sonunda astigma-
tlarinda artis ve gérmelerinde sagda 1 sira, solda 2 si-
ra azalma teshis edildi. Subluksasyonlarinda belirgin
bir artma ise saptanamadi. Bagka bir okller veya sis-
temik hastaligl teshis edilemedi.

Olgu 5. En kiguk olan hastanin 10 yasinda ve
kontrol amaciyla muayene edildiginde her iki gézinde
yukari nazale lens subliksasyonu teshis edildi. Lens
zonullerinde yer yer kopmalar goéruldi (Resim 1,2).
Gormeler 0.5 ve 0.6 seviyesindeydi Aksiyal uzunluklari
22.32 ve 22.62 mm idi. Hastanin basit hipermetropik
astigmati mevcut, ancak pinholle gérmeler 0.9 seviye-
sindeydi. Hastada mevcut baska bir patolojisi bulunma-
di.

Resim 1. Lens subliiksasyonu ve zondllerde kopma.
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Resim 2. Lens subliksasyonu ve zonullerde kopma.

Ameliyat edilmeyen her iki hasta sublikse lensle-
rin ve zondlllerin durumu ve gérme ydénunden belirli
araliklarla takip edilmektedirler.

Tartigsma

Literatirde disloke lenslerin sekli, komplikasyonlari
ve cikariimalari ile llgili pekgok kayit vardir (4,7). Lensin
subliksasyonu goérme ile iligili sikayete neden olabile-
cegi gibi uveitis, fakomorfik veya fakolitik'glokoma ne-
den olabilir. Yine 6n ve arka kamaraya lukse olarak
pekgok komplikasyona yol agabilir (8).

Lens subliksasyonuna genellikle sistemik bir has-
talik eslik etmektedir. Bunlarin basinda da Marfan
Réndrorruj @ homosistiniri gelmektedir. Bu iki hasta*®
likta lens ektopisi gérilme sikligi %50 ile %95 gibi hayli
yuksektir (4). Diger sistemik hastaliklardan VVeil-Mar-
chasani ve silfid oksidaz eksikliginde de lens subllk-
sasyonuna rastlaniimaktadir(9,10). Bu tur sistemik has-
taliklarda lens dislokasyonlari genellikle bilateraldir. Co-
cuklarda tek tarafli ortaya cikan dislokasyonlarda trav-
ma gb6zoéninde bulundurulmasi gereken 6nemli bir ne-
dendir. Ancak sulfid oksidaz eksikliginde lens dislo-
kasyonu tek tarafli olabilir, fakat bu hastalik ¢ok agir
nérolojik bulgularla seyretmektedir (10). Marfan-benzeri
sendromlarda da degisik tip ve derecede lens sublik-
sasyonuna rastlaniimaktadir (11).

Marfan sendromu c¢ocukluk ¢aginda en sik rastla-
nilan lens ektopisi nedenidir. Otozomal dominant kali-
tim gosterir. Gézde lens ektopisi yaninda katarakt, yuk-

sek miyopi ve retina dekolmani gérilebilir. Gé6z bulgu-
larina ilaveten kas ve iskelet anomalilerine siklikla rast-
laniimaktadir (12,13). Bu hastalarin %50'sinde 5 yasina
kadar lens dislokasyonu ortaya c¢ikar. Dislokasyon
%57-68 olguda yukariya ve temporale dogrudur(4). Vit-
reye ve On kamaraya dislokasyon homosistinirideki
kadar ¢cok gorilmez.

Metionine metabolizmasindaki bozukluk sonucu
ortaya c¢ikan homosistiniri otozomal resesif bir hasta-
liktir. G6zde ektopi lentis diginda sekonder glokom, op-
tik atrofi ve retina dekolmani gérilebilir. Tedavi edilme-
mis hastalarda mental retardasyon, iskelet anomalileri
ve tromboembolik episodlar ortaya c¢ikabilir. Genel
anestezi sonrasi 6zellikle ortaya ¢ikan bu tablo bazen
fatal olabilir(12). Bu hastalarda dislokasyon hastalarin
%20'sinde 8 yasina kadar ortaya cikar ve genellikle bi-
lateral ve asag! nazaledir. Temporale ve uste dislo-
kasyon pek gorulmez.

Herhangi bir okiler ve sistemik patolojinin eslik
etmedigi basit lens ektopisi genellikle otozomal domi-
nant gegis goOsterir (13). Basit lens ektopisine
sferofaki ve lentikiler miyopi eslik edebilir ve lens
zonlillerinde yer yer diizensiz kopmalar gorulebilir
(14,15).

Bir ailenin U¢ jenerasyonundaki 5 hastada teshis
ettigimiz lens subliksasyonlarinda birgcok ortak o6zellik
tespit edildi; 1-otozomal dominant gegis, 2-bilateral si-
metrik yukari nazale subliksasyon, 3- c¢ocuklukta
baslayip 3'Unciu dekada kadar artan subliksasyon ve
gérmede azalma, 4- lens zondullerinde yer yer dizensiz
kopmalar, 5- aksiyal uzunluklarin normal sinirlarda ol-
masli, 6- eslik eden baska bir okller ve sistemik pato-
lojinin olmayigi , 7- komplikasyonsuz lens ekstraksiyo-
nu, 8- lens ekstraksiyonu sonrasi erken ve ge¢ do-
nemde herhangi bir komplikasyonun olmamasi. Higbir
sistemik patolojinin olmayisi ve lens subluksasyonlari-
nin yonu, simetrisi ve katilm sekliyle lens subliksas-
yonlari, higbir sendroma uymamaktadir. Bu bulgular
iIsiginda bu hastalardaki subliiksasyonlari basit lens ek-
topisi olarak degerlendirildi. Gérmelerinde belirgin azal-
ma ve basagrisi gibi sikayetleri olan hastalarda aspi-
rasyon ile lensler gikarilirken vitre kaybi nedeniyle an-
terior vitrektomi yapildi.

Sponge ile yapilan anterior vitrektominin retinal
dekolmani riskin arttigi bilinmektedir (7,16). Yapilmasi
gereken kapali sistem limbal veya pars plana lensekto-
mi ve vitrektomidir (17,19). Ancak gerekli enstruman-
tasyonun olmayisi nedeni ile hastalarimiza bu sekilde
bir cerrahi girisim uygulanmistir. izlemimiz siiresince
hicbir hastada afakik glokom ve retina dekolmani gibi
bir komplikasyon goérilmemistir.

Halen edilmekte olan sublikse lensli hastalarimiz
ve ameliyat gegiren hastalarimiz ile aile fertlerinde or-
taya c¢ikabilecek yeni olgularin uzun sdireli takip sonug-
lari zaman iginde tekrar degerlendirilecektir.
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