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OZET
Lens, histolojik olarak basit bir yapi goéstermesine karsilik, molekiiler ve fonksiyonel diizeyde olduk¢a karisik bir
ozellige sahiptir.  Tim lens yapisi, tek bir germinal hiicre tabakasindan, yiizey ektoderminden gelisir.

Lensin gelisiminde bir anormallik oldugunda bu durum lensin yapisinda degisiklige yolagar. Lensin az goriilen bu
gelisim anomalileri makalemizde ele alinmigtir.
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SUMMARY

CONGENITAL  ABNORMALITIES OF THE LENS

The fens is a simple structure histologically, its remarkable complexity hidden at the molecular and functional levels.
It is unique in deriving entirely from one germinal cell layer, the surface ectoderm.

Developmental lens anomalies occasionally resulting in structural variations are described in this paper.
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Giri§ Kapali, avaskiiler bir sistem iginde devamli bir
sekilde gelisme ve metabolizmaya karsilik 70-80 yil,
hatta daha da uzun siireyle saydamlik 6zelligini koruya-
bilen tek yapidir. Bu o6zellik, hiicrelerinde bir ¢ekirdegin,
hatta standart kompleman ve organellerin yardimi ol-

Histolojik olarak basit bir yapisi olan lens, molekii-
ler ve fonksiyonel dizeyde olduk¢ca kompleks ozellik
gosterir. Normal lens, %65 su, %35 protein ve eser
miktarda da mineral icerir. Proteinler, cesitli kristal ya-

maksizin saglanir (1 -3).
pilari gosterir. Protein yapisi, korteksden niikleusa dog-
ru ve yasla degisiklik gosterir. Damar ve sinir yapilarini Anatomi: Lens, irisin arkasinda, vitreusun

fetal hayatta kaybettiginden beslenmesi, c¢evreleyen oniinde, 6n hyaloid membran tarafindan olusturan pa-
teller fossaya yerlesmis, ekvatordan zonula lifleriyle, si-
lier cisim tarafindan askida tutulan bikonveks optik ya-
pidir. Dogumda, eriskindekinden daha kiigiik ve daha
yuvarlaktir. Ekvatoryal ¢ap, 6-6.5 mm iken 6n arka cap

ortalama 3.5 mm'dir.

akdz ve vitreusdan saglanir. Bu iki sivinin yapisindaki
bozukluklar, lensin metabolizmasini degistirerek kata-
rakt olusumuna yol acabilirler.

i o Gocuklukta biiyiime, gen¢ ve yumusak lens lifleri
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5 mm'ye ulasir. Yaklasik 10 yasindan sonra bu ar-
tig, esas olarak korteksin kalinlasinasiyla lineer 6zel-
lik kazanir. Lensin kurvatur yaricapi da buna uygun
olarak azalir. Yizey kurvatu'runun bu refraktif etkisi,
indeks degisikligiyle baskilanir ve myopinin olugmasi
beklenirken yasla birlikte hipermetropiye dogru kayis
olur.

Biyomikroskopik muayenede, lense c¢esitli kalin-
liklarda izlenir. Bunlar 6nden arkaya dogru:

-On kapsiil

-Subkapsiiler saydam bodlge: Epitel hiicreleri ve
cekirdekli liflerden olusur.

-Korteks

-Ayrilma (disjunction) bdlgesi

-Adult niikJeus

-infantil niikteus

-Fetal, embrional niikieus

Kapsiil: Lens epitel hiicrelerinin bazal membrani
olan kapsiil, esas olarak tip IV kollagen ve glikopro-
teinden olugmustur. Kalinhigi cesitli bolgelerde degisiklik
gosterir. Zonulalarin yapistigr preekvatoryal bodlgede ka-
lin, kutuplar ve ekvatoryal bélgedeyse incedir. Ayrica
yagla birlikte de kalinhigi degisir. Genglerde, onde 7-8
um, arka kutuptaysa sadece 2 um kalinhiktadir. Preek-
vatoryal bdélgede 6nde 13+/-2 fim, arkada 20+/-2
um'dir. 35 yas civari, en kalin oldugu dénemdir. On
preekvatoryal bodlgede 21, arkada 23 um'ye ulasir.
Diger bolgelerde kalinhik ikiye katlanir. Ancak yaslan-
maya beraber, ekvatoryal bdlge ve arka kutupta tekrar
ilk kalinhigina incelir. Diger bazal membranlarda oldugu
gibi, karbonhidrattan zengindir ve bu nedenle PAS (+)
boyanir.

Epitel: Sadece onde, diizenli, kiboidal, tek sira
hiicrelerden olusur. Preekvatoryal bdlgede, mitoz sayisi
artar ve ekvatora ulagsan hiicreler, 6ne ve arkaya dogru
uzayarak niikleuslu gec lifleri olusturur. Bu lifler,
baglangigta 6nde ve arkada kapsiiler baglantilarini de-
vam ettirir ve kendilerinden sonra olusan liflerin etki-
siyle merkeze dogru itilirler. Bir noktaya gelindiginde bi-
linmeyen bir mekinazmayla self destrukslyon sistemi
caligsmaya baslar ve niikleuslarini, diizenli altigen kesitli
yapilarini, lateral interdigitasyonlarini, kapsiiler baglan-
tilarini ve hiicre membranlarini da kaybederek kompakt
yapihi niikleusa katilir.

Korteks: Belirgin lameller yapi sergileyen kortikal
liflerde, periferal yerlesimli aktin gruplarinin, belirgin di-
zenli olmasi, ¢ok ince flamentdz iskelet yapisi kazandi-
rir. Bu actin gruplari, lensin sekil degistirmesinde yar-
dimci olur.

ilk olarak fetal niikJeusda goriilmeye basglayan sii-
tiirler, lens liflerinin sonlanma noktalaridir. Onde Y, ar-
kada ters Y seklindedir. Lens lifleri, birbirlerine tam
olarak paralel dizlilmemislerdir. Ekvatordan sitiirlere
dogru incelir ve sonlanirken yayilarak acilanirlar.

Akomodasyon: Silier kasin kasilmasiyla, zonulalar
gevser ve lensin kalinhigi, diyoptrik gilicii artar. Diyoptri
artisinda, on yilizey kurvatur yarigapinin ozellikle san-
traldeki azalmasi, daha o6nemlidir. Cocukta 14 D'ye va-
ran akomodasyon, 60 yasinda hemen hemen kaybol-
mustur (1-4).

Embrioloji

Yapi ve fonksiyonun komples olmasina karsilik
lens, tamamen tek bir germinal hiicre tabakasindan,
yiizey ektodermden olusur.

Gestasyonun 4. haftasi basglarinda lens, tek kath
ylizey ektodermden, onceleri kalinlagma (lens plagi)
seklinde geligsmeye baslar. Optik vezikiil, optik cup’i
yapmak lizere invagine oldugunda lens plag: lizerinde
santral gukurcuk olugsur ve lens vezikiilini olusturmak
tizere optik cup'a dogru tomurcuklanir.

4. haftanin sonlarina dogru lens vezikiilii, yilzey
ektodermden tamamen ayrilir.

5. haftada, optik vezikiiliin kavitesi, vezikiiliin arka
yiizeyini olusturan epitel hiicrelerinin uzamasiyla
olugan primer lens lifleriyle doldurulmaya baslar.

7. haftanin sonunda yaklasik olarak sferik bir yapi
olugmustur.

8. haftada preekvatoryal bolgedeki epitel hiicre-
lerini mitoz ve migrasyonuyla sekonder lens lifleri
olugsmaya baslar.

Lens sitirleri, en erken donemde 6nde horizontal.
arkada vertika! ¢izgi seklindedir. Fetal niikleusda o6nde
Y, arkada ters Y seklini alir. Bu Y paternl, liflerin 6n ve
arka kollarinin farkli uzunlukta olmalarina baglan-
maktadir. Postnatal donemde, bu siitiirler giderek daha
kompleks dallanmalar meydana getirir.

Onde lens epiteli ve arkada kortikal liflerden bazal
membran materyalinin depozisyonuyla olusan Ilens
kapsiilii, 5. haftanin sonunda goriillmeye baslar.

5. haftadan itibaren, tunica vasculosa lentis deni-
len kompleks bir vaskiiler sistem, lensin etrafinda
olugur ve hizhh geligimin oldugu birkag ay boyunca len-
sin beslenmesini saglar. Bu sistemin arka boélimii ve
matrisi primer vitreusu olusturur. 4. aydan itibaren atro-
fiye gitmeye basglar. On béliimiin fonksiyonu daha
uzundur, irisin major arkini ve pupiller membrani
olusturur. 8. ayda sadece hyaloid arterin atrofik kalinti-
lari, daha sonra regrese olacak olan pupiller membran
ve irisin minor arkini olusturacak olan pasaj kalmistir.
Tunica vaskiiloza lenfisin artiklari, prematiir infantta go6-
riilebilir. Bu durumda prematiire retinopatinin olabilecegi
akilda tutulmahdir.

4. ayin baslarina dogru silier cisim nonpigmente
epitelinden gelisen zonula lifleri goriilmeye baslar. Bu
nonkollajen6z fibrlller, daha 6nceden yapilari sebebiyle
yanhsg olarak tersiyer vitreus olarak degerlendirilmistir.
6, ayda ince fakat komple sekilde zonuler sistem
olugsmustur.
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Primer ve sekonder vitreus, gelisim boyu lensle
siki komsulugu sebebiyle lens patolojilerinde 6nem ka-
zanir (1 -4).

Lensin Dogumsal Anomalileri

Nadir bozukluklardir. Diger sistemik anomalilerle
beraber goriildiigii olgularda, siklikla genetik olarak be-
lirlenir. Do6rt ana grupta incelenebilir:

-Embriogenesis anomalileri

-$ekil ve boyut anomalileri
-Pozisyon anomalileri: Lens ektopileri
-Konjenital kataraktlar

Lens Embriogenesis Anomalileri

Dogumsal Afaki: Primer, sekonder veya psodofa-
ki seklinde olabilir.

Primer afaki: Lensle ilgili higbir yapinin gelisme-
mesi durumudur ve nadirdir. Lens plaginin ve lens ve-
zikiliniin gelisiminde bozukluk vardir. Genellikle diger
ciddi okiiler defektlerle beraber goriiliir. Deneysel ola-
rak lensin primordial hiicrelerinin yoklugunda, vitreusun
gelismedigi goriilmiistiir ki bu durumda globun normal
gelisimi de onlenmektedir. Maternal rubellay!r takiben
ve trizomi 13'de mikroftalmiyle beraber birka¢ olgu bil-
dirilmistir.

Sekonder afaki: Gelismekte olan lens, intrauterin
bir hastaligin seyri sirasinda disari itilebilir veya tama-
men absorbe edilebilir ki, bu durumda gercek sekonder
afaki meydana gelir.

Psodofaki: Primer lens lifleri, dejenere olur. Se-
konder lens lifleri de periferde beyaz bir halka olustu-
rur (Sommerring's Ring). On ve arka kapsiil santralde
birbirlerine yapismislardir. Yumusak, geng¢ lens lifleri
tam olarak eriyip absorbe olabileceginden psodofakiyi,
histolojik olarak degerlendirmek zor olabilir. Ancak PAS
(+) iki tabakali bos bir lens kapsiilii, lensin olmasi ge-
reken yerde izlenecektir.

Daha sik olarak, kiigiik veya tam olarak gelisme-
mis lens, yanhs olarak afaki, psddofaki, bazen de se-
konder afaki olarak adlandirilmaktadir (1-4).

Kornea Lens Ayrilmasinin Eksik veya Gecik-
mis Olmasi: Teorik olarak gebeligin 4.-8. haftalari ara-
sinda herhangi bir donemde olabilir. Gelisimdeki bir
defekt, kataraktti bir lens ile bozuk ve ektazik kornea-
nin birbirlerine yapigsmasiyla sonlanir. Peter's anomalisi
bu duruma bir o6rnektir. Eger ayrilmada basit bir ge-
cikme olmussa veya kornea-lens arasinda ince bir bag-

lanti kalmigsa anterior polar opasite olusur (1).

Lens Kolobomu: Kolobom, bir doku tabakasinin
fokal yoklugunu gosterir. Lens kolobomu, tipik olarak
fetal fissiiriin kapanmasindaki eksiklik sonucu meydana
gelir. Doku kaybi olmadigindan gergek bir kolobom
degildir. Silier cisim kolobomunun bulundugu bdlgede,
zonula liflerinin olmamasina bagh olarak ekvatorda gen-
tiklenme seklinde goriiliir. Centiklenme bodlgesinde ek-
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vator, normalden daha kalin ve yuvarlaktir. Lokalize bir
lens opasitesi siklikla goriiliir. Tipik olarak alt nazal ka-
dranda goriliir. Eski fissiir yolu boyunca iriste, ko-
roidde benzer defektlerle beraber olabilir.

Lens kolobomunun oldugu bazi godzlerde, retina
dekolmani gozlenmistir (5). Ekvatorun herhangi bir ye-
rinde ¢gentiklenme goriilebilir. Bunlar, zonulalarin eksik
oldugu veya hi¢ olmadig: bdlgelerdir. Konjenital glokom-
da erken cerrahi sirasinda zonula riptiri gibi degisik
etiolojiler vardir. Zonula insersiyolari arasindaki kigiik
cukurcuklar, normal goézlerde de goriilebilmektedir (1-
4).

Tunika Vaskiiloza Lentis Kalintilari ve Mitten-
dorf Lekesi: Erken fetal hayatta lensi gevreleyen vas-
kiler agin artiklaridir. Bunlar, genellikle irise kolaret bol-
gesinden yapismis olan, avaskiiler pigmente pupiller
membranlar seklindedir. Diger vaskiiler artiklar, epikap-
siiler star, on kapsiile yapisan tek bir leke veya bir
grup pigmente leke seklinde goriilebilir. Beraberinde
aci anomalisi olabilir (6).

Mittendorf lekesi: Tunica vasculosa lenfisin arka
boliminiin kaiintisidir. Arka kutup ile inferonazal bdlge
arasinda yerlesmis yogun-beyaz bir leke seklindedir,
Arka kapsiile veya biraz geride 6n hyaloid membrana
sikica yapisiktir (4).

Lensin Duplikasyonlari: Son derece nadirdir.
Kornea metaplazisi, iris ve koryoretinal dokunun kolo-
bomlariyla beraberdir. Yiizey ektodermindeki metapla-
zik degisikliklere sekonder olarak gelistigi diisiiniilmek-
tedir. Bu durumda, lens plaginin tek bir lens vezikiiliine
doniigsmesi engellenir (4).

Gegici Neonatal Lens Vakuolleri: Ozellikle pre-
matiire infantlarda, 8-14. giinlerde goriillmeye baslar.
Birka¢ hafta veya birka¢ ay icinde kaybolurlar. Etioloji-
leri bilinmemektedir. Bilateral ve simetrik olarak arka
subkapsiiler korteksde ve Y siitiirleri yaninda goriiliirler
d).

Fakomotoz Koristom: insanda lens tiimérii gé-

riilmez.

Erken postnatal donemde, alt kapak nazalinde si-
ki, nodiiler bir lezyon seklindedir. Lens epitelini hatirla-
tan kiiboidal hiicreler, fibroz stroma iginde kiiciik agre-
gatlar, kistik yapilar goriilir. Lens kapsiiliine benzer
kalin bazal membranlarla cgevrili odaklar seklindedir.

Bu yapilarin, primordial lens epitel hiicrelerinin
anormal goécii veya fetal dokularin displazileri sonucu
gelismis olabilecegi diisiniilmektedir (1).

Lensin Sekil ve Boyut Anomalileri

Oldukga nadir gorilirler. Mikrofaki, sferofakl, mik
rosferofaki, lentionus, lentlglobus, ¢ok daha nadiren de
lentiplana ve internal lenticonus seklinde goriilmektedir
(7,8).

Mikrofaki-Sferofaki: Mikrofakide lens boyutlari,
normalden kiigliktiir. Sferofakide, kurvatur yarigapi,
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anormal derecede kiiglilmiistiir. Mikrosferofakideyse,
lens hem kiigiik hem de sferiktirr En sik, famllyal mlk
rosferofakide, sistemik anomalilerle beraber olmaksizin
gorilir. Marfan, Weil-Marchesani sendromu, mandibu-
lofasyal disostosis, punktat kondrodisplazi, metafizyel
displazi ve hiperllsineminin bir komponenti olarak da
goriilebilir.

izole ve zonula iligkili olanlar: Yenidoganda lens,
eriskine gore daha kiigiilk ve yuvarlak oldugu igin an-
cak asirn oldugunda dogumda tani konabilir. Mikrofaki
ve sferofaki, izole idiopatik anomaliler seklinde goriile-
bilecegi gibi mikroftalmi gibi diger okiiler defektlerle be-
raber olabilir. Punktat kondrodisplazi ile birlikte de ta-
nimlanmistir (9).

Trizomi 13'de ve rubellada, yenidogan doéneminde
lensler mikro vel/veya sferofaklk olabilir. Sekonder lens
liflerinin gelisiminde bir duraklama oldugunda veya c¢ok
ince sekonder lens lifi olusumunda, zonulalarin sayila-
rinda eksiklik oldugunda, kapsil lizerine fraksiyon ek-
sikligine bagh olarak lensler kiigiik ve yuvarlak olur. Zo-
nulalarda bir patoloji bulunmaksizin yiiksek derecede
bir mikrofaki, lens gelisiminde bir defekt oldugunu gos-
terir (1).

Lowe's Sendromu

Lowe'nm okuloserebronel sendromunda, zeka ge-
riligi, asidosis, aminoasituri, renal rlkets vardir. G6z bul-
gular1 olarak, nistagmus, kii¢ciik disk seklindeki kata-
raktti lens ve yarisinda glokom goriiliir.

X'e bagh resesif geger. Kromozomun uzun kolun-
da (Xq 24-26 bolgelerinde) defekt vardir (10).

Konjenital katarakt ve glokomun kombinasyonu,
genetik gecisli hastaliklar olarak yaygin degildir. Ancak
konjenital rubellada siklikla beraberdir ve Lowe's send-
romunun olabilecegini diisiindiirmelidir.

Primer lens liflerinin olugsmasindaki yetersizlik
veya daha sonraki dejenerasyonu lensin diizlegsmesinin
esas nedenidir. Ekvator, genellikle ince ve sivri ucglu-
dur, lens tamamen Kkesiftir.

Glokomun kesin sebebi belli degildir, ancak 6n ka-
mara agisi infantildir ve meridionel silier kas insersiyo-
nu, yasina gore daha o6n yerlesimlidir. Glokom, ii¢
yasindan o6nce iyice yerlestiginden gozler, genellikle
buftalmiktir (1).

Lentikonus: Lentlkonus, yiizeyel lens korteksi ve
kapsiiliin santralde 6ne, arkaya ve c¢ok nadiren de her
iki yone dogru 2-3 mm'lik konik ¢ikinti yapmasidir (11).
Daha genis ve sferik ¢ikinti oldugunda, lentiglobus adini
alir. Posterior lentiglobusun daha sik oldugu diisgiiniil-
mektedir. Lens arka yilizey defektlerinin genelde tek ta-
rafi olmasina karsilik, daha nadir olan o6n yilizey de-
fektleri, genellikle bilateraldir.

Lentikonus, dogumda nadiren taninir. Genelde bi-
rinci ve ikinci dekadda, myopiyle gelirler. Burada myo-

pi, alisilmamis bir hizla artar. Muayenede santralde yag
damlasi seklinde fundus reflesi alinir.

Anterior lenticonus, spina bifida, Alport sendromu
ve Waardenburg sendromuyla beraber olabilir (1).

Alport Sendromu

Tipik ve o6nemli bir bazal membran hastaligidir.
Sikhkla anterior lentikonusla beraber olan Alport send-
romu, 1927'de, akut hemorajik nefropati ve sagirhk
seklinde tanimlanmisti. G6z bulgulari, daha sonra
eklenmistir. Sikhkla, X'e baglhh dominant gecis gosterir.
Erkeklerde daha ciddidir. Heterozigot kadinlarda, nadi-
ren tanimlanir. Otozomal dominant ve otozomal resesif
gecisler de tarif edilmistir.

ilk bakista, tutulan dokularin farkhi oldugu diigiinii-
Itir:

-Akut hemorajik nefropati

-Sensorindral sagirhk

-Anterior lentikonus, anterior polar ve kortikal ka-
taraktlar, albipunktat bezleri fundus spotlari ve bazen
posterior polimorfoz korneal distrofiye benzeyen,
desme membraninda vezikiil olusumu goriliir.

Yaygin olan X gecgisli formunda, acikga bazal
membran olusumu etkilenmektedir. Tip IV kollajenin al-
fa 5 zincirinin, Xq-22 bodlgesinde kodlandig: anlasil-
mistir. Ayni bodlgede, Alport geni de lokalizedir. Sonug
olarak, etkilenen dokularda bazal membraninin normal-
den daha frajil olmasi beklenir.

Lentikonus anteriorda, 6n kapsildeki incelme esas
1Istk mikroskobu bulgusudur. 30 yasinda normalde 18
um olmasi gereken kapsiil kalinhgi, koni santralinde 4,
kenarinda 12 um'dir (12).

Glomeriil bazal membraninda da incelme ve lami-
ner kalinlagmalar goriilir. Gatlama ve asinmalar, he-
matiiri epizotlarina yol acgar. Ciddi olarak etkilenmis
kigilerde hipertansiyon ve bobrek yetmezligine bagh ola-
rak oliim gorilir. Renal transplantasyon progresi
degistirebileceginden, anterior lenticonus tanisi alan ol-
gular dikkatli bir degerlendirmeye alinmalidir (1).

Posterior Lentikonus

Daha sik gorilir. Lens santralinde, kirma kusuru-
na bagh olarak yiiksek miyopik iken periferde emetrop
veya hafif hipermetroptur. Katarakt olusumundan odnce
retinoskopide diizensiz astigmatizmaya bagh olarak dis-
torsiyone bir refle alinir. Oftalmoskopide yine santralde
yag damlasi reflesi alinir.

infant ve erken c¢ocuklukta farkedilir. Lensin, arka
akslyel zonda yuvarlak veya oval cikinti yaptigi goriliir.
Yasla birlikte, cikinti biiyiir ve lens korteksi opaklasir.

Kadinlarda biraz daha fazla goriiliir. Bazen mikrof-
talmi ve diger lokal-sistemik anomalilerle beraberdir.
Pekgok tek tarafli olgu, sporadiktir. Bilateral olgular fa-
milyal olabilir. Lowe's sendromunun bir pargasi da ola-
bilir (13).
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Lensin Pozisyon Anomalileri:

Lens Ektopileri

Disloke veya liikse lens: Lensin patellar fossadan
tam olarak ayrildigi durumdur. On kamarada, vitreusda
veya retinada olabilir.

Parsiyel disloke veya sublukse lens: Lens patellar
fossa igindedir, hala pupil alanindadir. Bir miktar zonu-
la lifi ve/veya Wleger'sin vitreal ligamentiyle tam olarak
ayrilmasi ve hareketi onlenir. Lens ektopisi:

-Lentikliler miyopi,

-Astigmatizm veya lens kenar etkileri,

-Glokom,

-Nadiren lense bag! liveite neden olur.
Muayenede, iridodonesis, fakodonesis goriilebilir.

Etioloji: Degisik serilerde lens ektopisinin 1. sira-
daki sebebi olarak travma gosterilmektedir. Buftalmus
ve yilksek miyopi sonucu biiyimis godzlerde, 6n uveal
timorlerde ve sifiiizde de goriilebilir. Belirgin bir trav-
manin olmadigr durumlarda, bilateral olgularda, daima
genetik bir anomali akilda tutulmalidir. Bag dokusu has-
taliklarinda sik rastlanan bir bulgudur. Seetner ve
Crawford, cerrahi gerektiren 310 c¢ocuktan:

-16'sinda Marfan sendromu,
-7'sinde idiopatik lens ektopisi,
-4'linde homosistiniiri,

-2'sinde lens ve pupilla ektopisi,

-Birinde de bilinmeyen bir tip herediter bozukluk
saptanmistir (1-14).

Zonula Aparatusun Yapisi: Bu grupta, bag doku-
su hastaliklari 6nemli bir yere sahip oldugundan, ¢ogun-
da zonulalarin tipik olarak tutulmasini beklemek akillik
olur. Zonulalar, ¢ok diizenli 10 mm'lik fibriler yapilardir.
10-12 nm'lik mikro, 45-55 nm'lik makroperyotlar goste-
rirr. Agik ve koyu boliimleri olan fibriller. boncuk dizisi
seklinde gdriiliir. Herbirinde c¢ok sayida flaman vardir
ve bu sekilde gcekme kuvvetleri artar.

Zonular fibrillor, baslica komponentin fibrillin ol-
dugu, sistinden zengin glikoprotein yapisindadir. Morfo-
lojik ve biyokimyasal olarak mikrofibriller, elastik siste-
min temel initelerine benzer. Elastik olmayan liflerde
gorildiigiinde, oxytalan olarak isimlendirilen bu birimler,
antijenik olarak da cross-reaksiyon gdsterirler. Sonug
olarak: Zonular fibrillar, elastik sistemin bir pargasidir
ve bag dokusu hastaliklarinda lens dislokasyonu
olugsmasinin temelini gosterir. Ek olarak, zonular siste-
min adezyon molekiilleri gibi ilgili komponentlerde de
defektlerin bulunabilecegi tahmin edilmektedir (1).

izole Ektopia Lontis: Genellikte otozomal domi-
nant gecislidir. Siklikla dogumda, yukari ve temporale
dogru yer degistirmis lensler seklinde goriiliir. Bu ailele-
rin genetik analizinde, 15. kromozomun fibrillin geni
bolgesinde bir defekt gosterilmistir. Ayni durum, Marfan
sendromunda da s6z konusudur.
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Percok konjenital lens dislokasyonlu olguda lens
mikrosferofakiktir. Mikroskopide, belirgin zonuler eksik-
lik goriilmistir. Bazi ailelerde 6.-7. dekatta baslayan
lens ektopisi tanimlanmistir (1).

Lens ve Pupilla Ektopisi: Otozomal resesif ge-
cer. Korler okulunda toplam 198 lens ektopisi olgusunu
iceren iki calismada %81 -93 siklikta sistemik hasta-
liklara ait bir bulgu olmadan sadece basit lens ektopisi
bulunmustur. %7-19 oraninda pupil ektopisi de eslik
etmektedir. Burada pupil, oval veya yarik seklindedir.
Genelde nazale ve asagiya dogru yer degistirmistir ve
sikhikla da asimetriktir. Lensin yer degistirme yodniiniin
tersinde, yani detektif zonulalarin bulundugu yoéndedir,
iris atrofik goriinimlidir ve ancak zayif¢ca dilate edile-
bilir (1).

Hizla ilerleyebllen niikleer ve kortikal katarakt,
hastalarin 1/3'nde goriliir. Aksiyal miyopi siktir. Bazen
retina dekolmani goriilir. Gorme azligi, korneal gap ar-
tis1, anormal iris transilliminasyonu, iridohyaloid adez-
yon, 6n kamara agisinda belirgin iris prosesi goriilebilir
(15). Nadiren ektopi ilerleyici olur. Etioloji tartigsmahidir.
Kombine nodroektodermal ve mezodermal orijin kabul
edilmektedir (16).

Marfan Sendromu: Mezodermal hipoplaziyle ka-
rakterize, otozomal dominant gecisli, bag dokusunun
yaygin bir hastaligidir. Herediter lens dislokasyonunun
en sik sebebini olusturur. Prevalansi 100.000'de 4-6'dir
(17). Johns Hopkins hastanesindeki Herediry Klinigi'nde
tani konan, 196 herediter lens ektopili hastada:

%72 Marfan sendromu,

%22 Homosistiniri,

%5 VVeill-Marchesani sendromu bulunmustur.

Goz, iskelet ve kardiyovaskiiler sistem anomallle-
riyle karakterizedir. Tipik marfanoid habitus yaninda,
oransiz gelismis ekstremiteler, araknodaktili, eklem lak-
sisitesi. pektus ekskavatum, skolyoz, yiksek damak,
¢cikan aortanin dilatasyonuyla beraber aort yetmezligi
diger o6zellikleridir. Oliim siklikla dissekan aort anevriz-
masi sonucu olur.

Goz bulgulari

-Bilateral lens subluksasyonu: %80 olguda, sime-
trik, nonprogressif ve yukari dogrudur. Bazen hafif pro-
gres goriiliir. Zonulalar, siklikla intakt oldugundan ako-
modasyon korunur. Bazi olgularda lens, mikrosferoka-
kik olabilir. Lensin alt yarisi, azalmis zonuler fraksiyona
bagh diizlesmis kurvatur yapisi gosterebilir. Genellikle
dogumda varolmakla beraber, ge¢ cocukluk ddénemine
kadar taninamaz.

-Aci anomalisi: %75 gozlerde vardir. Belirgin iris
prosesi, kalinlagsmis trabekiil ve tam gelismemis aci
yapisi goézlenir.

-Yiiksek aksiyal miyopi genellikle vardir. Bazen,
on stafilom, mavimsi sklera ve diizlesmis kornea gorii-
ltir. Bu biiyliik gozlerde, Lattis dejenerasyonuma birlikte
dekolman, en o6nemli ve sik bir komplikasyondur. iris,
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periferde transilliminasyon gosterebilir. Dilatator pupilla
hipoplazisi olabilir.iris pigment epitelinde hipopigmen-
tas yon, siller cisim ve prosesde uzama goériilir (18).

15. kromozomda kodlanmis, elastinle ilgili mikrofib
riler bir komponent olan fibrillinin eksikligine baghdir (15.
kromozom, 21. bant). Fibrininle ilgili diger kromozom
bolgelerindeki bozukluklar, Marfan Sendromu varyantla-
ri seklinde karsimiza g¢ikar. Bunlarda lens ektopisi, ola-
bilir veya olmayabilir (1).

Homoslstinuri: Fenotipik olarak Marfan Sendro-
muna benzeyen, otozomal ressesif gegisli bir methio-
nine metabolizmasi hastaligidir. 200.000 yenidoganda
bir gériilir. Bazi bdlgelerde sikligi artar (irlanda'da
1/60.000). Etkilenen kisiler dogumda normaldir. Tani,
genellikle lens ektopisi gelisene kadar konamaz tedavi
gormeyenlerde Kklinik ilerleyici bir sekilde yerlesir. Kili-
nik:

- Cihz, ince cilt, malar flush, soluk-ince sag, zayif
periferal sirkiilasyon,

- Yaklagsik yarisinda mental retardasyon goriiliir,
tedavi edilmezse progres gosterir.

- Osteoporoz ve buna bagh fraktiir olusumu siktir.
Gogis deformiteleri olabilir.

- Marfanoid habitusla beraber, araknodaktili daha
az sikliktadir.

- Artmis platelet yapiskanhigina sekonder olarak
trombosis, orta boy arter ve venlerde, 6zellikle de ge-
nel anestezi sirasinda siktir.

Lens dislokasyonu dogumda yoktur. Daha sonra
tipik olarak, artan sekilde asagiya dogru subliikse olur.
3. dekadda % 90 oraninda, lens dislokedir. Zonuia bi-
tiinliigii bozuldugu icin akomodasyon da kaybolmustur.
Lens siklikla sferikti. On kamaraya disloke olursa pupil
blokuyla glokom olusturur. Yine pupiller alanda inkar-
sere olabilir. Bazen de katarakt olusur. Lensin cikaril-
masiyla dekolman sikhig: artar (1-2-4).

Genellikle sistatyon B sentetaz'in tam eksikligi
sdzkonusudur. Enzimin azaldigi durumlarda pridoksine
cevap verirler. Yiiksek doz pridoksinle hastalarin yak
lagik yarisinda biyokimyasal iyilik hali gézlenir. Methio-
ninden fakir, sisteinden zengin diyetle genel anestezi-
deki tromboemboli riski azaltilir.Hayatin erken dénemle-
rinde baglayan diyet ve pridoksin tedavisiyle lens luk-
sasyonu ve zeka geriligi 6nlenebilmektedir (19). Ara
metabolitlerden, methionin, homosistein ve homosistin
plazmada artar ve idrara yiiksek miktarlarda gecer. Ta-
rama testi olarak, idrar sodyum nitroprussid testi kulla-

nilabilir.

Zonula defektinin patogenezi tam olarak anlasila-
mamistir. Enzim eksikliginin, zonulalardaki sistemin
icine girebilmesi igin gereken sistein miktarini azalttig:
ve buna bagh olarak siilfhidril kopriilerinin azalarak
fragmantasyonun olustugu diigiiniilmektedir. Zonular
biitinligiiniin korunabilmesi igin, bazi komponentlerin

devamli yenilenmesi gerekmektedir. Bu, sistein eksikligi
nedeniyle basarilamaz.

Mikroskobik diizeyde, progressif zonula riiptiiri
olan hastalarda, lensin ¢evresinde kivrilmig, opak zonu-
la sacaklari olusur. Silier nonpigmente epitel, progresif
dejeneratif vakuolizasyon gosterir. Zonula liflerinin ya-
pisma yerlerinde, lensde anormal, siingerimsi durum
olusur. Periferik retina ve retina pigment epitelinde de-
jeneratif degisiklikler olur (1).

MVeill Marchesani Sendromu: Mezodermal hiper-
plaziyle karakterize, nadir bir bag dokusu hastaligidir.
Otozomal ressesif ve otozomal dominant kalitim bildiril-
mistir. Otozomal ressesif geciste, heterozigotlarda da-
ha hafif seyreder.

Marfan'in tersi sekilde: Kiigiik, kisa, kunt parmak-
lar; kisa boy, sinirli eklem mobilitesi, kalin bir cilt ve iyi
gelismis kaslar, brakisefali goriilir. Mikrosferofakiye
bagh 15-20 diyoptrilik lentikiiler miyopi meydana gelir
(20). Cogu hastada progressif sekilde diyoptri artar.
Subluksasyon, 2.-3. dekadda, genelde inferior yonde
siktir. Bazende santralde kalip, yatik bir sekilde olabilir.

Mezodermal disgenesise sekonder ag¢i anomalisi
vardir. Yine sik olarak pupiller blok, glokom epizoduna
yolagar. Burada midriatiklerle tedavi edilir (1-2-4).

Silfit Oksidaz Eksikligi: Marchesani Sendro-
mu'na c¢ok benzer. Farkli bir gecis vardir. Dominant
sferofaki de denir. Siilfit oksidaz eksikligi yaninda, xan-
tine oksidazda da eksiklik vardir. Progressif kas rljidite-
si ve deserebre postiirle beraber 5 yasindan d6nce
6lim goriilir (1-2-4).

HiperlisinemLGCok daha nadir. Ljsin dehidrogenaz
eksikligi sonucu olusur. Mental handikaplar, motor ve
geligsme geriligi vardir. Mikrosferofaki baslica g6z bulgu-
sudur (1-2).

Stickler's Sendromu: Diizlesmis burun koéki,
maksiller hipoplazi ve migrognatiyle beraber olan yiiz
anomalileri, yiiksek damak-yarik damak, malokluzyon
goriiliir. iskelet anomalileri (eklem laksisitesi, hiperflek-
sibilite erken artropati) vardir. Sagirlik ve mitral kapak
prolapsusu da siktir.

GOz bulgulani: Vitreusda sineresis, likefaksiyon.
Duyu retinanin incelip, retina pigment epitelinin hiper-
plazisl. Siklikla koryoretinal bir atrofi lizerinde, lattis
benzeri radyal perivaskiiler pigmentasyon % 30 delikli,
yatigstiriimasi zor dekolman olusur. Konjenital yiiksek
myopi, presenil katarakt ve % 10 kadarinda lens ekto-
pisi gorilir. % 10 kadarinda ag¢i anomalisi sonucu glo-

kom gorilir (2).

Ehler Danlos Sendromu: Nadir, genellikle domi-
nant olarak kalitilan bir hastaliktir. Hidroksilizin eksikli-
gine baglh, kollajende bozukluk vardir, ince, hipereiastjk
cilt, hiperekstansibl eklemler, kanama diatezi, dissekan
anevrizma, biliyilik damarlarin spontan riiptirii ve mitral

prolapsus goriiliir.
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G6z bulgulari: Epikantus, keratokonus, yiiksek
miyopi, retina dekolmani, mavi sklera ve lens subluka-
sasyonu goriiliir (2).

Aniridi: Aniridili cocuklarda siklikla lens ektopisi
geligir. Hayatin ileri donemlerinde de katarakt ve glo-
kom gelisimi sik olarak goriiliir. Lens ekstraksiyonu ve
glokom cerrahisi, vitrektomiyle birlestirildiginde basarih
sonuglar alinir (4).

Daha nadir goériilen sekiller:

- Osteogenesls imperfekta: Mavi sklerayla bera-
ber katarakt ve lens ektopisi goriilebilir.

- lzole otozomal dominant sferofaki: Hayatin ilk
birka¢ yilinda ve adult donemde goériilen iki formu var-
dir.

- Fokal dermal hipoplazi ve mandibulofasyal di-
sostosis gibi halen yenilerinin de tanimlanmakta oldugu
birgcok iskelet sistemi ve bag dokusuyla ilgili sendromda
lens ektopisi gorilebilmektedir.

- Konjenital glokom ve eksfoliasyon sendromu da
bu grup icinde degerlendirilebilir.

Lens ektopisinde tedavi yaklasimi:

- Gozliik: Hafif subluksasyonlarda astigmat goézliik
le dizeltilebilir.

- Lazer zonulalisis: Nd. YAG laserle, lens gdrme
aksinin disina cikartilir.

- Cerrahi: Lens bagi glokom, iiveit ve endotel te-

masinda gerekir.

Konjenital Kataraktlar

Lens veya kapsiilindeki herhangi bir opasite kata
rakt olarak adlandirilir.

Lensin gelisimi sirasinda herhangi bir dejeneratif
degisiklik, etkilenen kisimda saydamligin kaybiyla so-
nuclanir. Lensin gelisimi tabakalar halinde oldugundan
patolojinin oldugu déneme uyan zon tutulur, diger taba-
kalar siklikla saydam olarak kalir. Genel bir kural ola-
rak, konjenital ve gelisimsel opasiteler, lensin bir boli-
miini tutar ve ilerlemez. Akkiz kataraktlardaysa tim
lens tutuluncaya kadar ilerleme goriliir.

Kataraktlar goriildiigi. doneme, tahmin edilen etio-
lojiye, opasitenin sekline, tutulan lens bdlgesine, var
olan metabolik hastaliga veya beraberindeki gozle ilgili
ya da sistemik bulgulara gore siniflandirilabilmektedir.

Konjenital katarakt, dogumda var olan lens opasi-
tesini gosterir. infantil katarakt ise ilk bir yas iginde or-
taya cikar. Ancak lens opasiteleri, genellikle hayatin
ileriki yaslarinda muayenelerde tespit edildiginden bu iki
terim birbirlerinin yerine kullanilabilmektedir. Yaklasik
olarak her 250 yenidoganda bir goriilen lens opasitesi-
nin % 8-25'i genetik gecislidir (siklikla otozomal domi-
nant.

Etlyoloji spektrumu ¢ok genistir. Genetik anomali-
ler, metabolik hastaliklar, enfeksiyonlar, ilaglar, travma,
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timorler ve hala en biyik grubu olusturan idiopatik
grup sayilabilir.

Rubella, dogumsal kataraktlarin en sik sebebi ola-
rak gosterilir (% 20). ilk trimestrda enfekte olan anne-
nin bebeginde, kalp defektleri, isitme kaybi ve g6z bul-
gulari seklinde karsimiza cikar. Niikleer veya lameller
katarakt, glokom ve koryoretinit goézlenir. Virus lens
icinde 3-4 yil canli kalabildiginden, lens ekstraksiyonu
yapilacaksa tiim bakiyelerin dikkatli bir sekilde temiz-
lenmesi gerekir. Bakiye kaldiginda, sikhikla iridosiklit ge-
lisimi  bildiriimektedir.

Metabolik hastaliklardan, galaktoz metabolizmasi
bozukluklari 6nemlidir. Malnutrisyon, zeka geriligi, hepa-
tosplenomegali, sarilik, kusma ve ishalle karakterize
olan galaktozemide % 75 birinci yilda katarakt olusur.
Erken donemde, "yag damlasi katarakt" goérinimi var-
dir. Galaktokinaz eksikliginde sistemik bulgular goriil-
mez. Her ikisinde de erken donemde diyet kontrolii
onemlidir.

Okiiler anomalilerle beraber: Mikroftalmi, retinitis
pigmentosa, aniridi, persistan hiperplastik primer vitre-
us, Norrie hastaligi, 6n segment disgenesisi, kolobom,
lentikonus gibi durumlarla beraber lens opasiteleri go-
ritlebilir.

Sistemik sendromlar: Alport, Stickler's, Pierre Ro-
bin, Hallermann-Streiff, Smith-Lemli-Opitz, Cockayne's
sendromu gibi bircok sendromda lens opasiteleri gorii-
Itir.

Opasitenin sekline ve tutulan lens bdliimiine gore:
Tunika vaskulosa lentis artiklari, polar, kapsiiler, lamel-
ler, niikleer, suturai veya matiir katarakt sekillerinde in-
celenebilir.

Punktat Katarakt Siklhikla kortikal yerlesimli olup,
intrauterin donem ve c¢ocuklukta olusursa niikleer opa-
siteler seklinde karsimiza c¢ikar. Dovvn sendromu gibi
kromozomal anomalilerle beraber olabilen koronar ka-
tarakt, niikleusu gevreleyen bir tabakadaki punktat opa-
sitelerden olusur. Beyaz, mavimsi veya kahverenginin
degisik tonlarinda kiiciik opasiteler seklinde goriliir.
Tim toplumlarda oldukg¢a yaygindir. Genellikle optik
aks ilizerinde olmadiklarindan c¢ok nadiren gérme
sikayetine neden olurlar.

Polar kataraktlar: On Polar: Kornea-lens ayriminda
bir gecikme seklinde dogumsal olarak gériilebilir. Kata-
rakt plagi epitel disina itilerek 6n kamaraya dogru uza-
nan piramid yapisi gosterir. Persistan pupiller membran
ve anterior lentikonusla beraber olabilir. Ancak daha
stk olarak oftalmia neonatarumda bir llserin perfo-
rasyonunu takiben goriilmektedir. Psddoeksfoliasyon
sendromunda, altin ve klorpromazin kullaniminda, pos-
terior sinesilerle beraber de goriilebilmektedir.

Arka Polar: Lensin vaskiiler kilifinin arka bolimi-
niin tam olarak regrese olmamasina baghdir.

Lameller katarakt: Dogumsal kataraktlar icinde en
stk gorilen sekildir. Nikleusun bilatéral opasiteleri
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seklindedir. Santraldeki saydam bir alani gevreleyen
beyaz noktalar, yogun lekeler ya da atnali sekillerinde
gorilebilmektedir. Genellikle otozomal dominant gecisli
olan lameller katarakt, gormeyi polar kataraktlardan da-

ha fazla etkiler.

Niikleer Katarakt

su tutan yogunlugu degisebilen kataraktlardir. Niikleusun

Embrionik ve/veya fetal nikleu-

tamamini veya bir boliimuni tutabilir, ikinci bir grupta,
opasitenin sekline gore stellat, sutur, pulverulent, flori-

form kataraktlar seklinde adlandirihir (1-21).

Kaynaklar

1. Kuszak JR. Deutsch TA, Brown HG. Biochemistry of the
crystalline lens; Straeten BW. In: Albert DM; Jacobiec FA,
Robinson NL, eds. Pathology of the lens. Principles and
practice of ophthalmology. Philadelphia: Saundres, 1994:
564-70; 2180-232.

2. Kanski JJ. Clinical ophthalmology, 3rd ed. Oxford: Butter-
worth-Heinemann, 1994: 286-309.

3. Brown NAP. The lens. In: Spalten DJ, Hitchings RA, Hunter
PA, Gass JDM, eds. Atlas of clinical ophthalmology, 2" ed.
London: Mosby, 1994: 11,2-20.

4. Lambert S, Hoyt C. Lens. In: Taylor D, ed. Pediatric ophthal-
mology. Massachusetts: Blackwell, 1990: 299-316.

5. Bavbek T, Ogut MS, Kazak oglu H. Congenital lens coloboma
and associated patologies. Documenta Ophthalmologica
1993; 83(4):313-22.

6. Cibis GW, Waeltermann JM, Hurst E, Tripathi RC, Richardson
W. Congenital pupillary-iris-lens membrane with goniodysge-
nesis (a new entity). Ophthalmology 1986; 93(6):847-52.

7. Deng C. Anterior lentiplane and posterior lenticonus in two
cases. Ophthalmologica 1991; 202(4):187-90.

8. Rajeev B, Thomas R. Anterior internal lenticonus (letter).
Arch Ophthalmol 1990; 108(9):1217.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Eustis HS, Yaplee SM, Kogutt M, Ginsberg HG. Microsphe-
rophakia in association with the rhizomelic form of chondro-
dysplasia punctata. Journal of Pediatric Ophthalmology &
Strabismus 1990; 27(5)237-41.

Wadelius C, Fagerholm P, Petterson U, et al. Lowe oculoce-
rebrorenal syndrome. Am J Genet 1989; 44:241.

Stefan C, Popescu C, Mercas V, Mladin D. Double anterior
and posterior lenticonus. Oftalmolégica 1994; 38(3):239-41.

Straeten BW, Robinson MR. Wallace RN, et al. Lens cap-
sule abnormalities in Alport's syndrome. Arch Ophthalmol
1987; 105:1693.

Gibbs ML, Jacobs M, Wilkie AO, Taylor D. Posterior lentico-
nus: clinical patterns and genetics (Review). Journal of Pe-
diatric Ophthalmology & Strabismus 1993; 30(3):171-5.

Seetner AA, Crawford JS. Surgical correction of lens dislo-
cation in children. Am J Ophthalmol 1981; 91:106.

Goldberg MF. Clinical manifestations of ectopia lentis et pu-
pillae in 16 patient. Ophthalmology 1988; 95(8): 1080-87.

Gupta NK, Ayra AV, Azad R. Ectopica lentis et pupillae.
Indian Journal of Ophthalmology 1989; 37(1):32-4,

Maumenee IH. The eye in the Marfan syndrome. Trans Am
Ophthalmol Soc 1981; 79:684.

Meire FM, Delleman WJ, Bleeker, Wagemakers EM. Ocular
manifestations of congenital Marian syndrome with contrac-
tures (CMC syndrome). Ophthalmic Paediatrics Genetics
1991; 12(1):1-9.

Burke JP, O'Keefe M, Bowel R, Naughten ER. Ocular com-
plications in homocystinuria-early and late treated. Br J
Ophthalmol 1989; 73:427-31.

Jensen AD, Cros HE, Patén D, Ocular complications in the
Weill-Marchesani syndrome. Am J Ophthalmol 1974;

77:261-9.

Wilson FM, chairperson. Basic and clinical science course,
San Francisco: American Academy of Ophthalmolgy, 1990:
8,102-11.

67



