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Ozet

Summary

Amag: Ehlers Danlos sendromu (EDS) tip VI'da goriilen goéz
bulgularini vurgulamak.

Olgu sunumu: Bu yazida EDS tip VI olan ve travma sonrast
ektatik ince sklera, lens dislokasyonu ve vitreus hemora-
jisi gelisen 23 yasinda bir kadmn hasta sunulmustur.
Hastaya lens ekstraksiyonu yapilmis ve donér skleradan
hazirlanan yama konulmustur. Ameliyattan 1 ay sonraki
kontroliinde diizeltilmis gdrme keskinligi 5 metreden
parmak sayar (mps) derecesinde olup, sklera stafilomun-
da niiks belirtisi saptanmamistir. Bir y1l sonraki kon-
troliinde ise, sklera yamasi yapilan bolgede ektazi ol-
maksizin incelme saptanmistir.

Sonug: EDS tip VI'da kiigiik travmalar ciddi gz komplikas-
yonlarina neden olabilir.

Anahtar Kelimeler: Ehlers Danlos sendromu, Travma,
Skleromalasi
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Purpose: To emphasize ocular findings which appear in
Ehlers Danlos syndrome (EDS) type V1.

Case report: In this paper we reported a 23 year old woman
with EDS type VI who had posttraumatic ectatic thin
sclera, dislocated lens and vitreus hemorrhage. The pa-
tient underwent lens extraction and donor scleral patch
grafting. One month postoperatively, best corrected visu-
al acuity was count fingers at 5m and there was no sign
of recurrence of scleral staphyloma. One year postoper-
atively, scleral thinning without ectasia was determined
in the area which scleral patch graft was used.

Conclusion: In EDS type VI, microtrauma can cause serious
ocular complications.

Key Words: Ehlers Danlos syndrome, Trauma,
Scleromalasia
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Ehlers Danlos sendromu (EDS) eklemlerin
asirt hareketi ve cildin asir1 elastik olmasiyla
karakterizedir. On tipi tanimlanmistir. Bazi form-
larinda ciltte frajilite, organ riiptiirleri, herniler, ek-
lem dislokasyonlari olabilir (1,2). EDS tip VI daha
cok goz bulgular ile karakterizedir. Gériilebilecek
g6z anormallikleri mavi sklera, ince sklera ve ko-
rnea, keratokonus, mikrokornea, megalokornea, an-
gioid streaks'tir. Bulgular arasinda disloke lens de
bildirilmis olmakla beraber, olduk¢a nadir bir du-
rumdur (3). Yine bu sendromda hafif bir travma ile
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de sklera yirtig1 olabilecegi bilinmektedir (4). Bu
yazida EDS tip VI olan bir hastanin géz bulgulari
vurgulanmistir.

Olgu Sunumu

Yirmitli¢ yasinda kadin hasta hafif bir dirsek
carpmasini takiben, sag gézde olusan ani gorme
azalmasi sikayeti ile klinigimize miiracat etti.
Hikayesinde ayni gozden, daha dnce de spontan
perforasyon nedeniyle ameliyat oldugu 6grenildi.
Muayenesinde sag gbéz gbrmesi persepsiyon-pro-
jeksiyon-el hareketleri diizeyinde olup, kemozis, alt
yarida korneaskleral limbusun hemen altinda ek-
tatik skleral incelme, lens luksasyonu, hifema ve
vitreus kanamasi mevcuttu. Lens 6n vitreusda ve
alt yaridaydi. Saat 2-10 aras1 iris izlenmiyordu ve
g6z hipotondu (Sekil 1). Fundus detaylar
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Sekil 1. Sag gbziin ameliyattan 6nceki goriiniimii.

secilemedigi icin yapilan ultrasonografide retina
normal olarak degerlendirildi. Yine sol gbzde de da-
ha once geciril-mig kiicliik travmalara bagl fitizis
bulbi mevcuttu. Sistem muayenesinde eklemlerde
asir1 hareketlilik, ciltte esneklik, kifoskolyoz mev-
cuttu, isitme kayb1 veya kemik kirilmasi hikayesi
yoktu. Hastanin kiiclik travmalar sonucu ortaya
cikan gdz bulgular1 ve sistem bulgular1 EDS tip
VI (okiiler tip) ile uyumlu olarak diisiiniildii. Bu
bulgularla hastaya lens ekstraksiyonu-6n vitrekto-
mi ve skleromalasi olan bolgeyi onarmak igin
skleral yama yapildi. Skleral yama 10X15 mm
boyutlarinda olup, donor sklerasinin 2/3 kalin-
ligindaydi. Skleral yama 7.0 vikril ile tek tek
sttiir teknigiyle siitlire edildi. Ameliyattan 1 ay son-
ra gorme keskinligi tashihle 5 metreden parmak sa-
yar derecesinde (mps) olup, vitreus kanamasi de-
vam ediyordu. Skleral stafilomda niiks yoktu, an-
cak infero-nazal kisimda kiigiik bir alanda per-
forasyon riski olmayan skleral incelme goriiniiyor-
du (Sekil 2). Hastada ameliyat sonrasi 6. ayda
muhtemel bir mindr travma nedeniyle kornea iilseri
ve ddem gelisti. Ameliyat sonras1 1. yilda ise
santral kornea nedbesi mevcuttu, daha once skleral
yama konan boélgede ektazi yoktu, ancak sklerada
incelme daha artmisti ve gorme tashih ile Smps
diizeyindeydi. Sag goziin farkli kadranlarinda da
sklera incelmesi ortaya ¢ikmigti. Hasta sik ar-
aliklarla kontrole ¢agirildigi halde sosyal neden-
lerle kontrollerine gelemedi.

Tartisma

EDS tip VI nadir goriilen otozomal resesif,
kalitsal bir bag dokusu bozuklugudur. EDS tip VI'
da lizil hidroksilaz (LH) enzim aktivitesinde eksik-
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Sekil 2. Sag goziin ameliyattan 1 ay sonraki goriiniimi.

lik vardir. Bu da defektli capraz bagl kollajen {ire-
timine neden olur. Klinik olarak okiiler ve arteriyel
frajilite, skoliozis ve eklemlerde asir1 hareketlilik
mevcuttur (1,2,5). Ilk kez okiiler form, 1970'de
EDS’nin ayr1 klinik bir formu olarak Beighton
tarafindan tarif edilmistir. Otozomal resessif
olarak gecis gosterir. Ciltte bulunan hidroksilizin
icerigine ve fibroblastlarda bulunan LH aktivitesine
gore 2 tip EDS tip VI tanimlanmistir (5). EDS tip
VI-A' da cilt kollajeninde hidroksilizin yoktur ve
kiiltiire fibroblastlarda LH enzim aktivtiesi diigiik-
tir. EDS tip VI-B'de ise, LH enzim aktivitesi
diistiktlir ancak cilt kollajenindeki hidroksilizin se-
viyesi hemen hemen normaldir. Bu 2 tipte klinik
tablo benzerdir. Baz1 otorler tarafindan 3. altgrup
EDS VI-C olarak tariflenmektedir, bu grupta LH
aktivitesi ve hidroksilizin seviyeleri normaldir
(5,6). Ugiincii altgrupta yer alan hastalar1 tanimla-
mak icin Brittle (frajil) kornea sendromu (BKS)
tabirinin daha uygun olacagi ifade edilmistir. Bu
gruptaki hastalarda damarsal, deri ve iskelet prob-
lemlerine goére, goéz bulgular1 daha baskindir.
BKS'ye sensorindral isitme kayb1 da eslik ede-
bilmektedir (3). BKS'yi ayr1 bir klinik antite olarak
diistinsek bile, bizim hastamizda okiiler bulgular
kadar eklem hiperekstensibilitesi, kifoskolyoz gibi
sistemik bulgular da oldugu i¢in, tablo daha ¢ok tip
VI' ya benzemektedir. Tan1 agisindan LH ak-
tivitesinin bakilmasi ¢ok daha kesin bir kriter ol-
makla beraber, iilkemizde bu enzim aktivitesine
bakilamamaktadir. Ayirici tanida 2. bir antite os-
teogenesis imperfektadir (OGI) (2,5). Bu tip 1
kollagen hastaligidir ve belirgin klinik 6zelligi
mavi sklera, sagirlik ve kemik kiriklaridir. Bazi
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hastalardaki eklem ve cilt bulgular1 EDS’ye ben-
zeyebilir. Bizim hastamizda OGi'de goriilen ana
semptomlarin hicbiri yoktu.

Cameron 11 hastalik serisinde biitiin vakalar-
da limbusta halo belirtisi saptamis ve diger goz
bulgularini spontan veya hafif bir travmay1 tak-
iben olusan kornea riiptirli, akut hidrops,
mikrokornea, sekonder glokom, periferal skleroko-
rnea, kornea plana, keratokonus ve keratoglobus
olarak bildirmistir (2).

Nakazawa, 1986 da EDS tip VI olan bir hasta-
da travmaya bagli gelisen skleral stafilomda ko-
runmus sklera ile homotransplantasyon yapmis ve
takiplerde stafilomda niiks saptamamigtir (7).
Bizim vakamizda ise donor skleral yama ile erken
donemlerde skleral incelme goriilmezken, 1. yil
kontroliinde skleral incelmenin arttigi saptan-
migtir. Hastamizda sklera incelmesinin devam
etmesi ve hatta daha da yayginlagmas1 EDS tip
VI'nin agir seyretmesine baglandi.

Sonug olarak EDS tip VI'da tekrarlayan kiiclik
travmalarla, géziin kaybina kadar gidecek komp-
likasyonlar olusabilecegi unutulmamali ve bu
hastalara omiir boyu koruyucu gozlik takmasi
onerilmelidir. Yine uygulanan cerrahilerde, defektli
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kollajen yapimi nedeniyle takiplerin daha sik ve
uzun siireli yapilmasi gereklidir.
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