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Marfan Sendromlu Bir Ailenin Cegitli Bireylerindeki Lens
Subluksasyonuna Cerrahi Yaklasim®
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" OZET
Amac: Marfan Sendromlu bir ailenin bilateral lens subluksasyonu bulunan 6 bireyinin gor-
sel durumu, lensektomi ve skleral fiksasyon lensi uygulananlarin ameliyat 6ncesi ve sonrasi
gorme keskinlikleri ve ameliyata bagli olarak gelisen komplikasyonlarmi bildirmek.

Gerec ve Yontem: Baba, 2 oglu, 1 kiz1, kizkardesi ve kizkardesinin kizindan olugan 6 kisi-
lik Marfan sendromlu bir aile incelendi. Babanin her iki gozii de ftizikti. Biiytik erkek kardeste
bilateral lens dislokasyonu mevcuttu, kiiciik erkek kardes daha 6nce lens luksasyonu nedeni ile
ameliyat edilip goz i¢i lensi (GIL) yerlestirilmedigi igin afakikti ve gozliik kullanmaktaydi. Kiz-
kardeste bilateral lens subluksasyonu ve bir gézde pupiller blok mevcuttu. Babanin kizkardegin-
de de bilateral lens subluksasyonu tespit edildi. Babanin kizkardesinin kizinin muayenesinde de
bilateral lens dislokasyonu saptandi. Afak olan kardes disindaki tiim ¢ocuklara lensektomi yapi-
lip primer skleral fiksasyonlu GIL arka kamara yerlestirildi. Afak olan kardese ise sekonder
skleral fiksasyonlu GIL implante edildi. Baba ftizik oldugu icin, babanm kizkardesi de ameliya-
t1 kabul etmedigi icin ameliyat edilmedi.

Bulgular: Ameliyat olan aile bireylerinin ameliyat sonrasi en iyi diizeltilmis gérme keskin-
likleri 0.3 ile 0.8 arasinda degismekteydi. Bir hastanmn bir goziinde gozici lensinde hafif dislo-
kasyon ve bir gozde de siitiire bagl irritasyon goriilmesi disinda komplikasyona rastlanmadi.

Sonug: Marfan sendromlu kisilerde primer ya da sekonder skleral fiksasyonlu arka kamara
GIL yerlestirilmesinin giivenli bir yéntem oldugu ve 6zellikle cocuklarda erken ve iyi bir gérme
rehabilitasyonu sagladigina inanmaktayiz. ‘ '

Anahtar Kelimeler: Marfan Sendromu, lens subluksasyonu, skleral fiksasyon gozigi lensi

SUMMARY

The Management of Dislocated Lenses in A Family With Marfan's Syndrome

Background: To report the visual outcomes of the family members with Marfan's syndro-
me that had bilateral lens subluxation.

Materials and methods: A family with Marfan's syndrome including a father, 2 sons, 1
daughter, 1 sister and 1 sister's daughter was investigated. The father was bilaterally phytisic.
The elder son had bilateral lens dislocation. The other son was aphakic because of old lensec-
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tomy operation without intraocular lens (IOL) implantation. His daughter had bilateral lens dis-
location and pupillary block in one eye. His sister had bilateral lens subluxation. Bilateral lens
subluxation were also found in his sister's daughter. Their lenses of the 13-year-old boy and his
8-year-old sister were removed by lensectomy with corneal approach and primary posterior
chamber intraocular lenses (PCIOL) were implanted using scleral fixation techniques from insi-
de. Secondary transscleral suture-fixated PCIOL's were implanted to both eyes of aphakic brot-
her. Because of that father is phytisic and his sister did not accept the operation, both had not

been operated.

Results: The best-corrected visual acuity (BCVA) of family members ranged between 0.3
and 0.8. Any complication had not been observed except minimal dislocation of IOL in an eye

and suture irritation in the other eye.

Conclusion: Primary and secondary transscleral IOL fixation is a safe procedure and gives
good visual rehabilitation especially in children with Marfan's syndrome.

Key Words: Marfan's syndrome, lens subluxation, transsclerally fixated infraocular lens

GIRIS

Marfan sendromu, kollajen ve.elastin gibi fibroz
destek proteinlerinin konjenital bozukluguna bagl ola-
rak gelisen kas-iskelet sistemi, okiiler ve kardiyovaskii-
ler komplikasyonlarla karakterize bir konnektif doku
hastaligidir (1). Otozomal dominant ge¢is gOsteren,
1:10,000 goriilme sikligina sahip ve her iki cinste esit
siklikta goriilen bir sendromdur (2). Genetik defekt 15.
kromozomdaki fibrillin geniyle iligkilidir (3).

Marfan sendromunun tamst klinik olarak konul-
maktadir. Klinik olarak taninin konulabilmesi i¢in, bir-
birine denk olmayan belirtiler géstermeyen birinci dere-
ce akraba yoksa, iskelet tutulumu ve en az iki sistem (en
az biri maj6r olmak iizere) tutulumu daha olmali; birbi-
rine denk olmayan belirtiler gosteren en az bir tane bi-
rinci derece akraba varlifinda ise en az iki sistem (en az
biri major olmak iizere) tutulumu olmalidir. Major bul-
gular; ektopik lens, asendan aort dilatasyonu, aort disek-
siyonu ve dural ektazidir. Iskelet sistemine ait bulgular
(kol ve bacaklarin gdovdeye oranla uzun olmasi, pektus
karinatum veye pektus ekskavatum, eklem gevsekligi,
uzun boy), yiiksek damak, araknodaktili, skolyoz, herni,
kardiyovaskiiler ve pulmoner sistem bulgular: (mitral
yetersizlik, mitral kapak prolapsusu, abdominal aort
anevrizmasi ve pnémotoraks) ise mindr bulgulardandir

1.

Marfan sendromunda rastlanan goz bulgular: ara-
sinda ise en sik ektopik lens goriiliir. Hastalarin %60-
80'inde, siklikla bilateral ve simetrik olarak karsimiza
cikar, karakteristik olarak tist temporale disloke olur. Di-
ger daha az rastlanan gtz bulgular: arasinda fakodone-
sis, iridodonesis, diizlesmis kornea, globun aksiyel
uzunlugunda artma, retina dekolmani (ektopik lensi
olanlarin %9'unda ve afaklarin %19'unda ortaya ¢ikar),
retinada lattice: dejenerasyonu ve atrofik delikler, me-
galokornea, iris dilatator kasin hipoplazisine bagl zayif

pupilla dilatasyonu, diiz iris 6n yiizeyi ve pigment epite-
linde hipopigmentasyon, heterokromi, mikrosferofaki,
ac1 anomalileri sayilabilir (2).

Marfan sendromu, yiiksek oranda goriilen lens dis-
lokasyonlar: nedeniyle gorsel sonuclar ve komplikas-
yonlar agisindan oftalmolojide 6nemli bir sorun olarak
karsimiza ¢ikmaktadir. Giiniimiizde katarakt cerrahisinin
ve GIL teknolojisinin gelismesine bagh olarak bu sorun
biiyiik dl¢iide halledilmis bulunmaktadir. Biz bu galigma
ile, dncelikle Marfan sendromunda zamanmda miidahale
edilmeyen durumlarda kargimiza c¢ikan ciddi gorsel so-
runlar ve ¢agdas cerrahi yontemler uygulandiginda ise
oldukga iyi bir gérme elde edilebilecegini ve 6nemli
komplikasyonlarla karsilasilmadigini Marfan sendromlu
bir ailenin degisik bireylerinin sonuclarim bildirerek
gostermeyi amacladik.

GEREC ve YONTEM

o Gorme azlig: ile klinigimize bagvuran 13 yagindaki
bir erkek hastaya yapilan gbz ve sistemik muayeneler
(dahiliye ve kardiyoloji konstiltasyonlar: sonucu) ile kli-
nik olarak Marfan sendromu tarnsi konuldu. Bunun iize-
rine hastanin aile anamnezi alind: ve benzer bulgular
gosteren aile bireyleri muayeneye cagrildi. Ailenin ula-
sabildigimiz alti bireyinde yine dahili ve gbz muayene-
leri ile Marfan sendromu tanisi konuldu. G6z muayene-
lerinde lens dislokasyonu tespit edilen hastalara lensek-

~tomi ve skleral fiksasyonlu GIL uygulamas énerildi. 13

yasindaki hastamiza, 8 yagindaki kiz kardesi ve 4 yasin-

~daki halasinin kizinin her iki gozlerine ekstrakapsiiler

katarakt ekstraksiyonu ve primer skleral fiksasyonlu ar-
ka kamara GIL implantasyonu, 10 yasindaki erkek kar-
desin her iki g6ziine daha 6nce bilateral lens ekstraksi-
yonu yapildiktan sonra GIL yerlestirilmedigi icin sekon-
der skleral fiksasyonlu arka kamara GIL implantasyonu
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yapildi. Baba eski retina dekolmani nedeniyle gérme re-
habilitasyonu miimkiin olmadig; i¢in, babanmn kizkarde-
si ise ameliyat1 reddettigi icin opere edilmedi. Tiim aile
bireyleri ameliyat sonrast gorsel sonuglar ve ameliyat
komplikasyonlar1 agisindan en az 6 ay en ¢ok 2 yil (orta-
lama 15.5 ay) takip edildi.

CERRAHI TEKNIK

Cerrahi teknik olarak, saat 2 ve 8'den iiggen skleral
flep kaldirildi, korneal insizyonla 6n kamaraya girildi,
on kapsiilotomi yapildi, lens materyali fako probu ile as-
pire edilip 6n vitrektomi yapildiktan sonra skleral fleple-
rin kaldirildig: alanda (saat 8'de) limbustan 1.5 mm.
uzaktan pair pack siitliriin uzun ignesi ile irisin altindan
g6z icine girildi; kars: skleral flep bolgesinden (saat 2)
de insiilin enjektorii ile girildi, diiz igne insiilin enjekts-
riiniin igine sokularak insiilin enjektorii ¢ekildi, igneyi
takip eden polipropilen siitlir gbz disina alind1 ve saat
12'de lup olusturuldu. Stitiiriin u¢lan kesilerek her iki ug
GIL'nin her iki haptigine diigiimlendi ve GIL sulkusa
yerlestirildi. Iki taraftan esit gerginlikle siitiirler cekil-
dikten sonra monofiléman siitiir skleraya dikildi. Skleral
flepler siitiire edildikten; sonra siitiirler gémiildii. On ka-
maradan viskoelastik madde temizlendikten sonra kor-
neal kesi siitiire edildi.

BULGULAR

G6z muayene bulgulart pozitif olan aile bireylerinin
muayene bulgular su sekilde tespit edilmistir:

1. HASTA (biiyiik erkek kardes, 13 yas): Diizel-
tilmis gérme keskinligi sagda 4 metreden parmak sayma
(mps), solda 3 mps olan hastanin biyomikroskopik mua-
yenesinde her iki gozde lensin iist temporale dislokasyo-
nu, iridodonesis ve fakodonesis saptandi, gézici basinci
ve fundus normal olarak degerlendirildi.

2. HASTA (baba, 35 yag): Vitre icine lens luksas-
yonuna sekonder gelisen retina dekolmani nedeniyle her
iki goziin fitizik oldugu goriildi. Gorme keskinligi iki
gozde de sadece 151k persepsiyonu diizeyindeydi.

3. HASTA (kiiciik erkek kardeg, 10 yas): Baska
bir klinikte 5 yil 6nce 6n kamaraya lens dislokasyonu ve
pupilla blogu nedeniyle ameliyat edilmis oldugu 6greni-
len hastanin diizeltilmis gérme keskinligi sag gozde 0.2
ve sol gozde 0.8 diizeyinde idi. Biyomikroskopik mua-
yenesinde de, bilateral afaki, iridodonesis, sag gozde sa-
at 1'e dogru pupilla ¢ekikligi ve o kisimda 6n sinest, sol
gOzde ise pupillanin saat 12'ye dogru ¢ekik oldugu go-
riildii. Her iki gdziine de sekonder skleral fiksasyonlu ar-
ka kamara GIL yerlestirildi.

4. HASTA (kiz kardes, 8 yas): Ilk muayenede
zoniiler lizise bagl olarak bilateral alt temporale lens
subluksasyonu ve iridodonesis tespit edilen hastanin
gbrme keskinligi sag gozde 1 mps ve sol gdzde 50 san-
timetreden parmak sayma (cmps) idi. Takip ve tetkikler
sirasinda sol gozde ciddi agri nedeniyle acil olarak
klini§imize basvuran hastanin o sirada yapilan biyo-
mikroskopik muayenesinde lensin 6n kamaraya disloke
oldugu ve buna bagli olarak pupiller blok glokomu

Tablo 1. Tiim aile bireylerinin ameliyat éncesi ve sonrasi gorme keskinlikleri

Preop EIDGK* Postop DGK*#* Postop EIDGK*

1. Hasta (Sag) 4 mps 0.2 0.4

1. Hasta (Sol) 3 mps 0.2 0.3

2. Hasta (Sag) I@HPH) - -

2. Hasta (Sol) IHPH) - -

3. Hasta (Sag) 0.8 (gozliikle) 0.5 0.8

3. Hasta (Sol) 0.2 (gozliikle) 0.2 0.3

4. Hasta (Sag) 1 mps 0.3 0.6

4. Hasta (Sol) 50 cmps 04 0.7

5. Hasta (Sag) 3 mps - -

5. Hasta (Sol) 3 mps - -

6. Hasta (Sag) Degerlendirilemedi Degerlendirﬂemedi Degerlendirilemedi
6. Hasta (Sol) Degerlendirilemedi Degerlendirilemedi Degerlendirilemedi

* EIDGK: En iyi diizeltilmig gérme keskinligi
** DGK: Diizeltilmemis gérme keskinligi
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gelistigi goriilerek acil olarak klinigimize yatirildi. Pu-
pilla blogunu ¢6zmek icin ilk basta 10 dakika arayla to-
pikal %1'lik siklopentolat damlatildi, 2 adet oral 250 mg
asetazolamid, 200 mL 1.V. %20 mannitol 30 dakika
icinde verildi ve hasta sirt Gistii yatirildl. Lensin tekrar
arka kamaraya yerlestigi goriildiikten sonra topikal
%2'lik pilokarpin 5 dakika arayla damlatilarak lensin ye-
rinde kalmasi saglandiktan sonra acil olarak lens eks-
traksiyonu ve skleral fiksasyonlu GIL implantasyonu
yapuldi.

5. HASTA (babanm kizkardesi, 30 yas): Her iki
gdziin gorme keskinlikleri 3 mps olan hastanin biyomik-
roskopik muayenesinde bilateral iist temporale lens sub-
luksasyonu ve iridodonesis mevcuttu. Hasta ameliyat:
reddettigi igin takibe alind.

6. HASTA (babanin kizkardesinin kizi, 4 yas):
Gormesi almamayan hastanin ilk biyomikroskopik mua-
yenesinde bilateral iist temporale lens subluksasyonu
vardi. Hastaya planh ektrakapsiiler lens ekstraksiyonu
ve skleral fiksasyonlu arka kamara GIL implantasyonu
uygulandi.

- Tiim ameliyat edilen aile bireylerinin ameliyat son-
ras1 gérme sonuglart memnuniyet verici idi. Kooperas-
yon kurulamayan 4 yagindaki hasta (6. hasta) haric en
iyi diizeltilmis gérme keskinlikleri 0.3 ile 0.8 arasinda
degismekteydi. Gormesi tam 6l¢tilemeyen 6. hastanin da
gbrmesinin ameliyat dncesinden daha iyi oldugu ailesi
tarafindan ifade edildi. Tim aile bireylerinin ameliyat
oncesi ve ameliyat sonrasi son kontroldeki diizeltilme-
mis ve en iyi diizeltilmis gorme keskinlikleri tablo 1'de
goriilmektedir.

Bilateral primer skleral fiksasyonlu arka kamara
GIL uygulanan ii¢ hastadan sadece 4. hastanin bir go-
ziinde gz i¢i lensinin hafif agag: yerlesimi diginda bag-
ka komplikasyon gozlenmedi (Sekil 1). Bilateral sekon-
der skleral fiksasyonlu GIL implantasyonu yapilan 3.
hastanin iki géziinden birinde GIL'in skleraya siitiire
edildigi bolgede siitiire bagli irritasyon goriildii (Sekil
2). Glokom, retina dekolman ve gozici lensi desantrali-
zasyonu gibi gdrmeyi tehdit eden komplikasyonlara
rastlanmadi.

TARTISMA

Marfan sendromunda yﬁksek oraninda goriilen ek-
topia lentis tedavide 6nemli bir problem olusturmakta-
dur. Belli seviyedeki subluksasyonlarda hasta aynt za-
manda hem afak hem de fakiktir, bu da lens kenarinin
yol actig1 sacilma nedeniyle ciddi bir optik bozukluga
neden olur. Marfan sendromlu kisilerde optik bozukluk,

ambliyopi riski ve a¢t kapanmasi glokomu baslica lens
¢ikarilma sebeplerini olugturur. Daha &nceleri lens ¢ika-
rilmast bu gibi vakalarda olasi komplikasyonlar nede-
niyle tartigmaliydi. Fakat, gliniimiizde ameliyatlarda kul-
lanilan cerrahi aletlerin ve tekniklerin gelisimi dzellikle
son yillarda kapsiil germe halkasmnin da kullanilmaya
baglamasiyla Marfan sendromlu hastalarda ambliyopiye
neden olabilecek gecikmelerin 6nlenmesi amaciyla yu-
musgak kataraktlarin hatta saydam lenslerin ¢ikarilmas:
daha giivenli hale gelmistir (4).

Disloke lenslerin 6n girisimli fakoemiilsifikasyonla
ya da arka girigimli pars plana lensektomi ile ¢ikarilma-
sindan sonra GIL yerlestirilmesi (6n kamara gzici lensi
ya da skleral fiksasyonlu arka kamara lénsi implantasyo-
nu) veya afak birakilip gozliik verilmesi optik rehabili-
tasyonda kullanilabilecek seceneklerdir. On kamara gb-
zi¢i lensleri biilléz keratopati, glokom gibi uzun donem-
de problemlere neden olmasi nedeniyle giderek daha az
ilgi gormektedir. Goz i¢i lensi yerlestirilmemesi ise yiik-
sek diyoptrili gozliik camlarinin agin sferik aberrasyona
yol agmasi ve kozmetik problemler nedeniyle giiniimiiz-
de en-az kabul goren uygulamadir. Bu nedenle skleral
fiksasyonlu GIL yerlestirilmesi Marfan sendromlu lens
dislokasyonu olan hasta]ardaye’n'f uygun ¢dziim olarak
kargimiza gikmaktadir. o

‘Omulecki ve arkadaglar ameliyat sonrasi gérme
keskinliginin skleral fiksasyonlu arka kamara gozigi
lenslerinde, 6n kamara gézici lenslerine gére daha iyi ol-
dugunu bildirmiglerdir (6). Omulecki ve arkadaglarinin
lens dislokasyonu olan ve skleral fiksasyonlu arka ka-
mara lensi implante edilen 40 gézden olusan bir serisin-
de komplikasyon olarak ameliyat sonras: 5 gozde glo-
kom, 1 gbzde retina dekolman ve 1 gdzde gozigi lensi
desantralizasyonu bildirmiglerdir (7). Bizim hastalarimi-
zin hi¢ birinde ameliyat sonras: glokom gelismedi. En az

’ 6 aylik takip siiresince hicbir hastada retina dekolmani

olusmadi. Komplikasyon olarak, bir gbzde gorsel agidan
ciddi bir problem yaratmayan gozi¢i lensinin desantrali-
zasyonu, bir gézde de siitiir irritasyonu diginda bir so-:
runla kargilagmadik.

Omulecki ve arkadaglarinin bagka bir calismasinda,
Marfan sendromlu bir baba ve iki ogluna bilateral lens
dislokasyonu nedeniyle uyguladiklar primer skleral fik-
sasyonlu gozici lensleri ile bizim sonuglarimiza gore da-
ha iyi gorme keskinligi sonuglart (20/20-20/25) bildir-
miglerdir (8). Bu farkin nedeni bizim hastalarimizin geg

bagvurmasi ve buna bagh gelisen ambliyopi olabilir. Bu

nedenle, lens subluksasyonu olan ¢ocuklarda ‘primer
skleral fiksasyonlu arka kamara GIL uygulanmasi, afa-
kiye bagli ya da yiiksek dereceli gozlitk kullanimina
bagli olugabilecek ambliyopi gdzéniinde bulundurularak
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Sekil 1.4 no.lu hastamn sol goziinde GIL'inin agagi dislokasyonu

-

Sekil 2. | no.lu hastanin sag goziinde siitiire bagl irritasyon

ozellikle GIL takilmasimin kontrendike olmadig1 yaslar-
da (2 yas altr) ilk tercih olabilir,

Sonug olarak, korneal yaklagimli lensektomi ve pri-
mer skleral fiksasyonlu arka kamara lens yerlestirilmesi-
nin &zellikle Marfan sendromlu lens luksasyonu olan ¢o-
cuklarda giivenli ve iyi gérme rehabilitasyonu saglayan
bir tedavi yontemi oldugunu diisiinmekteyiz.
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