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Matiir Katarakt Ameliyat1 Sonrasi Insidental Tespit Edilen

Straatsma Olgusu

An Incidentally Detected Straatsma Syndrome Case After

Mature Cataract Surgery
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OZET Bu olgu sunumunda, gocuklugundan beri sag géziinde gorme
azlig1 olan ve Straatsma sendromu tanisi alan 23 yasinda bir kadin has-
tanin bulgularindan bahsedilmistir. Hasta, sag géziinde goérme kayb1 ve
beyazlik olugmasi sikayetleriyle klinigimize basvurdu. Gérme keskin-
ligi sag gozde 151k hissi diizeyinde, sol gdzde ise 10/10 seviyesindeydi.
Direkt ve indirekt 151k refleksleri pozitifti. Biyomikroskobik muayene-
sinde sag gozde matiir katarakt: vardi. Sol géz dogal bulundu. Goz ici
basinglari sag gozde 16 mmHg, sol gozde 18 mmHg idi. Fundus mua-
yenesinde sag gz dibi matiir katarakt nedeniyle aydinlanmiyordu. Sol
g0z dibi dogal bulundu. Sag goze yapilan orbital ultrasonografi dogal
olarak bulundu. Retina yatigikti. Bununla birlikte sag goézde 35 prizm
diyoptri ekzotropya mevcuttu. Gz hareketleri her yone serbestti. Has-
taya gorme keskinligini artirmak amaciyla fakoemiilsifikasyon ameli-
yati yapildi ve postoperatif donemde beklenen vizyon artiginin olmadigi
goriildii. Hastalik, cocukluk ¢aginda fark edilmemis olmasina ragmen
ambliyopinin diizeltilebilmesi i¢in hasta goz kapama uygulamasi ve no-
rovizyon tedavilerinden fayda gorebilir.

Anahtar Kelimeler: Katarakt; miyopi; strabismus;
miyelinli sinir lifleri; ambliyopi

ABSTRACT In this case report, the findings of a 23-year-old female
patient who had vision loss in her right eye since childhood and was di-
agnosed with Straatsma syndrome were mentioned. The patient applied
to our clinic with complaints of vision loss and whiteness in the right
eye. Visual acuity was at the level of light sensation in the right eye
and 10/10 in the left eye. Direct and indirect light reflexes were posi-
tive. In the biomicroscopy examination, there was a mature cataract in
the right eye. The left eye was found to be normal. Intraocular pres-
sures were 16 mmHg in the right eye and 18 mmHg in the left eye. Fun-
dus of the right eye was not illuminated due to mature cataract. Fundus
of the left eye was found to be normal. Orbital ultrasonography of the
right eye was found normal. Retina was intact. However, there was ex-
otropia at the level of 35 prizm dioptri in the right eye. Eye movements
were free in all directions. The patient underwent phacoemulsification
surgery to improve visual acuity and it was observed that there was no
expected increase in visual acuity in the postoperative period. Although
the disease cannot be noticed in childhood, it may benefit from eye clo-
sure application and neurovision treatments to correct amblyopia.

Keywords: Cataract; myopia; strabismus; myelinated nerve fibers;
amblyopia

Miyelinli retina sinir lifleri [myelinated retinal
nerve fibres (MRNF)], retina detaylarini gizleyen,
tllylli kenarlar1 olan, gri-beyaz opak lezyonlar olarak
gorlilen nadir konjenital anomalilerdendir. Optik
diskte veya retinanin baska bir yerinde bulunabilir-
ler.!

MRNF, hastalarin yaklasik %1’inde bulunur ve
ilk olarak Alman patolog Virchow tarafindan tanim-
lanmustir.>* Etkilenen hastalarin yaklasik %7’sinde

bilateral tutulum saptanmistir. MRNF, tipik olarak
dogumda ortaya ¢ikar ve saptanan lezyonlar genel-
likle ilerleyici degildir. Edinilmis veya progresif ol-
dugu nadir olarak bildirilmistir.>*

MRNF’nin patogenezi tam olarak aydinlatila-
mamustir. Oligodentrositler, santral sinir sistemindeki
ana glial hiicrelerden biridir ve santral sinir sistemin-
deki noronlarm miyelinizasyonundan sorumludur. Bu
da aksonlar boyunca sinyallerin iletimini yalitir ve
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hizlandirir. Dogum oncesi donemde, bu hiicreler
aktif olarak ¢cogalir ve nérohormonal sinyallerin et-
kisi altinda miyelin tiretirler.’ Optik sinir aksonlari-
nin normal miyelinizasyonu, uzun aksonlar boyunca
oligodentrosit progenitorlerinin gocii yoluyla ger-
¢eklesir. Bu progenitorler, daha sonra aksonlar i¢in
miyelin iireten oligodentrositleri {iretir. Insanlarda,
optik sinir boyunca miyelinizasyon, muhtemelen oli-
godentrositlerin retinaya go¢iinii 6nlemek i¢in bir ba-
riyer gorevi gorebilen yogun astrosit kiimelenmesi
nedeniyle lamina kribrozada sona erer.’ MRNF’li 6r-
neklerden alinan histolojik ¢alismalar, esas olarak
morfolojik olarak oligodentrositlere ¢ok benzeyen
hiicreleri ¢evreleyen sinir liflerinin miyelinizasyon
alanlarin1 gostermektedir. Bununla birlikte MRNF,
optik sinirdeki miyelinli liflerden ayridir ve dogru-
dan bunlara bagh degildir.’ Insan numunelerindeki
MRNF lezyonlari, 6nemli miktarda anormal aksonal
ve miyelin kilif dejenerasyonu yamalar: igeren oli-
godentrosit benzeri hiicreleri ve bu hiicrelerin miye-
linizasyonunu gosterir.’

Straatsma sendromu, ipsilateral miyopi, strabis-
mus, ambliyopi ve retinada persistan miyelinli sinir
liflerinin birlikte bulundugu bir sendromdur.?

I OLGU SUNUMU

Yirmi ti¢ yasinda kadin hasta, klinigimize sag go-
ziinde gérme azlig1 sikayeti ile bagvurdu. Hastanin
alinan anamnezinden, ¢ocukluk ¢cagindan itibaren sag
gbziiniin ¢ok az gordigili, goz tembelligi tanisi ile
takip edildigi, herhangi bir ilag kullanim &ykiisi ve
travma Oykiisii olmadigi, herhangi bir toksik ajana
maruz kalmadig1 ve metabolik bir hastalig1 olmadig:
ogrenildi.

Yapilan biyomikroskobik muayenesinde, sag
gbzde matiir katarakti mevcuttu ve fundus aydinlan-
miyordu. Sol gozde ise 6n segment ve fundus dogal
idi.

Hastanin sag goziinde 35 prizm diyoptri nonal-
terne ekzotropya mevcuttu.

Gorme keskinligi sag gdzde 151k hissiyati diize-
yinde, sol gozde ise 10/10 seviyesindeydi.

Isik refleksi her iki gdzde pozitifti. Gz igi ba-
sin¢lar1 sag gozde 16 mmHg, sol gdzde 18 mmHg
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olarak dlciildii. Gz hareketleri her yone serbest idi.
Yapilan orbital ultrasonografide sag goz dogal ola-
rak bulundu. Retinas1 yatisikti.

Otorefraktometre ile yapilan 6lgiimde sag goz-
den 6l¢ilim alimamazken, sol gozde -0,25, -0,50%175
refraktif degerleri elde edildi. Hastaya matiir kata-
raktindan dolay1 katarakt cerrahisi endikasyonu ko-
nularak operasyona karar verildi.

Fakoemiilsifikasyon ve intraokiiler lens implan-
tasyonu iglemi sorunsuz bir sekilde yapildi ve posto-
peratif 1. giinde ileri inceleme yapilmasi amaciyla
hasta kontrole ¢agrildi (Resim 1).

Postoperatif 1. giinde dilatasyon altinda yapilan
muayenesinde sag gézde 16kokori goriildii. Fundus in-
celemesinde sag optik sinir bast ile her iki temporal ar-
kuat1 i¢ine alan yaygin MRNF saptandi (Resim 2).

RESIM 1: Matiir kataraktin intraoperatif goriintiisii.

RESIM 2: Sag fundusta miyelinli sinir lifleri.
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Sol g6z dibi muayenesi dogal olarak bulundu
(Resim 3). Postoperatif diizeltilmis gérme keskinligi
sag gozde 1 m’den parmak sayma diizeyindeydi. Sag
g0z red-free fundus fotoda miyelinli sinir lifleri hi-
perreflektif olarak goriilmektedir (Resim 4).

Sag goze ¢ekilen spectral optik koherens tomo-
grafi (OCT)’de optik sinirde yer yer incelme tespit
edilmistir (Resim 5). Sol goz Spectral OCT kesitle-
rinde optik sinir kalinliklar1 normal sinirlar i¢cinde bu-
lunmustur (Resim 6). iki kez tekrarlanarak yapilan
optik biyometri ¢ekimlerinde, aksiyel uzunluklar sag
g0zde 27,56 mm, sol gozde ise 23,17 mm olarak 61-
clildi. Sag gozde aksiyel uzunluga bagli miyopi ol-
dugu diistiniildii. Hastaya aksiyel miyopi, strabismus,

RESIM 3: Sol g6z dogal fundus gériintiisi.

Right Eye

RESIM 4: Sag gbz red-free fundus foto.

ambliyopi ve MRNF birlikteliginin saptanmasi {lize-
rine Straatsma sendromu tanisi konuldu.

Hastadan bu makalenin yayimlanmasi i¢in onam
alind1.

I TARTISMA

MRNF’lerin tespiti, genelde rastlantisal olarak yapi-
lan fundus muayenesine dayalidir. Ciinkii bu hasta-
larin gogu asemptomatiktir. Nadiren bilateraldir ve
regresyon gdstermezler.®

Makula ¢evresindeki miyelinizasyonun gérme
bozuklugunun 6nemli bir nedeni oldugu distiniil-
mektedir. Glial hiicrelerdeki asirt miyelinli liflerin,
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RESIM 5: Hastanin sag goztiniin spektral optik

koherens tomografi retina sinir lifi tabakasi élgtimleri.
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RESIM 6: Hastanin sol goziiniin spektral optik koherens tomografi retina sinir lifi tabakas olgtimleri.

151k ve retina sinir uyarilarinin lateral genikulat ¢e-
kirdege iletilmesini engelledigi, ayrica goz ekseninin
uzamasina ve miyopi gelisimine neden oldugu 6ne
stiriilmektedir. Aksiyel miyopide, kribriform tabaka-
nin gelisimi daha uzun siirer ve miyelinizasyon optik
sinir ve retinaya dogru devam edebilir. MRNF’lerinin
olusumunun, optik sinirdeki, kribriform tabakadaki
veya optik sinir bagindaki aksonlarin miyelinizasyo-
nundan sorumlu olan oligodentrosit progenitor hiic-
relerinin  gecisini engellemedeki bir defektten
kaynaklandig distiniilmektedir.® !

MRNF’ler, retinoblastom ile birlikte 16kokori-
nin dnemli bir ayirici tanist olarak kabul edilir.'? Ol-
gumuzda da katarakt operasyonu sonrasinda I6kokori
oldugu gozlemlendi.

Retina sinir lifi tabakasinin miyelinizasyonu be-
nign bir durumdur ve gérme keskinligini etkilemez,
ancak ambliyopi ve sasilik gelisimiyle iligkili olabi-
lir."* Bu sendromun pediatristler ve oftalmologlar ta-
rafindan erken teshisi, ileri yaslarda derin ambliyopi
gelisimini 6nleyebilir.'* Tedavide full optik diizeltme
ve ambliyopi tedavisi i¢in tek tarafli gz kapama 6ne-
rilmektedir."

Literatiirde, matiir katarakt birlikteliginde Stra-
atsma sendromu bulunmamasi, olgumuzu diger ol-
gulardan ayirmaktadir. Hastanin bagarili bir katarakt
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operasyonu gecirmesine ragmen vizyonun beklenen
sekilde artmamasi ambliyopiye baglidir ve tanimizi
desteklemektedir. Bu yiizden geng yasta katarakt ile
gelen hastalardan detayli bir anamnez alinmali ve
mutlaka ileri inceleme yapilarak hastanin gérme kes-
kinligi diizeltilmelidir. Uygun hastalarda ve erken
yaslarda tespit edilen ambliyopi varliginda, gz ka-
pama ve norovizyon tedavi yontemleri gorme kes-
kinligini artirabilir.

Finansal Kaynak

Bu ¢aligsma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dog-
rudan baglantisi bulunan herhangi bir ilag firmasindan, tibbi
alet, gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya
herhangi bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siire-
cinde, ¢alisma ile ilgili verilecek karari olumsuz etkile-
yebilecek maddi ve/veya manevi herhangi bir destek alinma-

mustir.

Cikar Catismast

Bu ¢aligma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite iiye-
ligi veya tiyeleri ile iligkisi, danismanlik, bilirkisilik, herhangi bir

firmada ¢calisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlart yoktur.
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