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Ac1 Kapanmasi Glokomuna Neden Olan Izole
Mikrosferofaki

Isolated Microspherophakia Presenting with Angle-Closure Glaucoma
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Oz

Her iki goziinde bulanik gérme sikayeti ile klinigimize bagvuran 13 yagindaki bir kiz hasta sunulmugtur. G6z muayenesinde yiiksek
miyopi, kiiciik sferik kristalin lense bagli pupiller blok ve a¢1 kapanmasi glokomu saptandi. Bu olgu sunumunda mikrosferofakili

hastalarda glokom tedavi sekilleri tartigilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Mikrosferofaki, glokom, ailesel mikrosferofaki, lentikiiler miyopi

Summary

We report a case of 13-year-old girl presenting to our clinic with blurred vision in both eyes. Ophthalmic examination revealed high
myopia and angle-closure glaucoma due to pupillary block caused by small, spherical crystalline lenses. Treatment approaches to

glaucoma in patients with microspherophakia are discussed in this case report.
Keywords: Microspherophakia, glaucoma, familial microspherophakia, lenticular myopia

Giris

Mikrosferofaki, lensin ¢ap olarak kiigiik ve sferik oldugu,
lens on-arka kalinliginin arttigs nadir bir durumdur.!
Mikrosferofakinin karakteristik 6zellifi tam midriyaziste lens
ekvatorunun goriilebilmesidir. Bu hastalikta patogenezin, lens
zoniillerinin gelisiminde meydana gelen bir sorun ile iligkili
oldugu diisiiniilmektedir.” Sferik lens, pupiller blok ve ikincil ac1
kapanmasi glokomuna yol agabilir. Bu hastaligin gérmeyi tehdit
eden en sik rastlanan komplikasyonu glokomdur. Lentikiiler
miyopi ve lens dislokasyonu, mikrosferofakinin diger sik
rastlanan bulgularidir.’ Bu hastalarin tedavisi zordur ve zellikle
ikincil a¢t kapanmasi glokomu gelisen hastalarda izlenecek
tedavi yaklagimi igin bir goriis birligi bulunmamaktadir. Bu
caligmada, erkek kardesinde de mikrosferofaki bulunan, c¢ift
tarafl1 a1 kapanmasi glokomu geligen bir mikrosferofaki olgusu
sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

On ii¢ yaginda kiz olgu klinigimize refraktif gbz muayenesi
icin bagvurdu. Goz ici basinci (GIB) sag gozde (OD) 38
mmHg ve sol gézde (OS) 36 mmHg olarak ¢l¢iildii. Hastanin
agr1, goz yasarmasi veya blefarospazm sikayeti yoktu. Gérme
keskinligi OD’de 20/20 ve -12,0/-3,00x140; OS’de 20/20
ve -13,0/-2,75x160 olarak olciildii. Merkezi kornea kalinlig:
OD’de 560 pm ve OS’de 555 pm bulundu. Biyomikroskop
ile muayenesinde her iki gozde 6n kamaranin sig oldugu
izlendi. Lenslerin normalden daha kalin ve dik oldugu ve 6ne
dogru pupilin igine dogru girdigi goriilldi (Resim 1). Pupiller
dilatasyondan sonra biyomikroskopide lens kenarlari ve uzun,
zayif zontiller net olarak goriiniir durumdayd: (Resim 2a, 2b).
Pupiller dilatasyondan sonra lens kalinligi OD’de 4,93 mm ve
OS’de 4,96 mm olarak 8lgiildii. Gonyoskobik muayenesinde
aginin tamamen kapali oldugu ve indentasyon ile 6n sinesi
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bulunmadig: goriildii. Ultrason biyomikroskopi (UBM)
kiigiik ve sferik lensin 6ne dogru yer degistirdigini ve a¢inin
yaklasik 360 derece kapali oldugunu gésterdi (Resim 3). On
kamara derinligi OD’de 2,00 mm ve OS’de 2,02 mm olarak
olgiildii. Aksiyel uzunluk, lentikiiler miyopiyi diisiindiirecek
sekilde OD’de 20,23 mm ve OS’de 20,28 mm olarak 6l¢iildii.
Detayli aile oykiisii alinamadi; ancak anne tarafinda ileri
miyopi ve gérme kusuru dykiisii oldugu 6grenildi.

Hastanin erkek kardeginde de miyopi ve mikrosferofaki
mevcuteu. Erkek kardesin GIB normaldi ancak her iki goziinde
de apozisyonel agi kapanmasi mevcuttu. Detayli pediatrik
incelemede herhangi bir anomaliye rastlanmadi. Her iki
kardesinden mental durumu normal sinirlar i¢indeydi.

Resim 1. Kornea ve lensin biyomikroskobik goriintiisii. On kamaralarin sig
oldugu; lenslerin normalden daha kalin ve dik oldugu ve dne dogru pupilin icine
dogru girdigi goriilebilmektedir

Resim 2. Hastanin sag (a) ve sol (b) goziinden pupilla dilatasyonundan sonra
biyomikroskopi ile elde edilen kornea ve lens goriintiisii; lens kenarlari ve zoniiller
net olarak goriilebilmektedir

Heidelberg retina tomografisi incelemesinde her iki g6z
olagan bulundu. Standart otomatik perimetride minimal gérme
alani kaybi ve her iki gézde Seidel skotomu mevcuttu.

Medikal tedavi olarak her iki goze giinde iki kez 90,5
timolol maleat damla baglandi. Timolol maleat tedavisi
baglandiktan bir ay sonra GIB OD’de 29 mmHg ve OS'de 26
mmHg olarak 6l¢iildii. Bundan sonra tedaviye giinde iki kez %2
dorzolamid hidrokloriir eklendi. Son muayenede GIB OD’de 32
mmHg ve OS'de 33 mmHg olarak 6l¢iildii. Kontrol edilemeyen
GIB nedeniyle her iki goze lazer iridotomi yapildi (Resim 4).
Gonyoskop ve UBM ile muayenesinde lazer iridotomi sonrasi her
iki gozde aginin agik oldugu izlendi.

Lazer iridotomiden sonra GIB OD'de 21 mmHg ve
OSde 23 mmHg olarak ol¢iildii. Her iki goze giinde iki
kez %0,5 timolol maleat damla ile tedaviye devam edildi.
Bir ay sonra yapilan izleminde GIB OD’de 15 mmHg ve
OS'de 16 mmHg olarak 6l¢iildii. Devam eden izlemlerde GIB
diizeyleri normal sinirlar icindeydi, ancak lazer iridotomiden
15 ay sonra OD ve OS’de sirastyla 38 ve 24 mmHG diizeyine
yiikseldi. Tedaviye giinde iki kez %0,5 timolol maleat %2
dorzolamid sabit karigimi ve giinde bir kez %0,004 travoprost
ile devam edildi. Bu tedaviyi takiben GIB, OD ve OSde
sirastyla 32 ve 19 mmHg diizeyine geriledi. On kamaray:
derinlestirmek ve apozisyonel ac1 kapanmasini diizelterek GIB'yi
diisiirmek amaciyla giinde ii¢ kez %1’lik siklopentolat verildi.
Bu tedaviden sonra GIB, OD ve OSde sirasiyla 22 ve 15
mmHg olarak &lciildii. GIB, siklopentolat hidroklorid tedavisi
ile giivenli seviyelere diigmesine ragmen, hasta bulanik gérme
nedeniyle tedaviyi tolere edemedi. Bu nedenle, OD i¢in saydam
lens ekstraksiyonu ve géz ici lens implanti (IOL) planlandi.
Hastaya genel anestezi altinda fakoemiilsifikasyon yapildi, ancak
kapstiliin kiigiik ve zoniiler destegin zayif olmas: nedeni ile
IOL implantasyonu gerceklestirilemedi. Lens ekstraksiyonundan
sonra antiglokomat6z tedavi olmadan GIB 18 mmHg diizeyine
diistii. Hasta refraksiyon kusurunun diizeltilmesi i¢in kontak
lens kullanmaya baglad:.

Tartisma

Mikrosferofaki, genellikle Weill-Marchesani sendromu
(WMS), homosistinemi, Marfan sendromu, Alport sendromu ve
Klinefelter sendromu gibi sistemik bozukluklar ile birliktelik
gosterir.2>*67891% Daha nadir olarak, Lowe sendromu, Peter
anomalisi, kedi aglamas: sendromu, hiperlisinemi, ve rizomelik
kondrodisplazi punktata ile birlikteligi de rapor edilmigtir.®”*”

Resim 3. Gonyoskopi (a) ve ultrason biyomikroskopi kiiciik ve sferik lensin 6ne dogru yer degistirdigini (b) ve aginin yaklagik 360 derece kapali oldugunu gostermektedir (c)
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WMS'nin karakteristik géz bulgusu ileri miyopiye neden
olan mikrosferofaki ve genellikle asagiya veya 6ne dogru lens
dislokasyonudur. Goz ile iligkili diger bulgular arasinda akut
vel/veya kronik glokom, katarakt ve sinesi vardir. Glokom
genellikle disloke olan lensin pupil veya 6n kamaraya gecmesi
nedeniyle meydana gelir. Ilerleyici mikrosferofaki ciddi ve
ilerleyen miyopiye neden olabilir.”?

Marfan sendromu otozomal dominant gegisli kalitsal bir
hastaliktir. Marfan sendromunun en temel okiiler bulgulart
arasinda ¢ift tarafli lens dislokasyonu, miyopi ve retina
dekolmant yer alir ve bu durumlarin hepsi gérme bozukluguna
neden olabilir. Hastalarin yaklagik %80’inde lens dislokasyonu
mevcuttur ve genellikle cift tarafli, simetrik ve yukar: yonliidiir.
En 6nemli ag1 bozukluklar: yogun iris uzantilari ve kalinlagmig
trabekiiler katmanlardir.>'

Hastamizda bu sendromlart dusgtindiirecek herhangi bir
klinik bulguya rastlanmadi. Hastanin mental durumu ve boyu
normaldi. Hastanin kardiyak, iskelet veya kas sistemi anomalisi
yoktu. Ayrica, pediatrik muayenesinde Alport sendromunu
diigtindiirecek bir bulguya rastlanmadi. Hastanin erkek
kardeginde de mikrosferofaki olmas: nedeniyle hastaligin ailesel
kokeni oldugu disiiniildii. Hastanin saglik sigortast sorunu
nedeniyle genetik danigmanlik hizmeti alinamadi. Ailesel
mikrosferofaki herhangi bir sistemik bozukluk ile iligkili degildir.
Otozomal resesif bir bozukluk olmasina ragmen, literatiirde
otozomal dominant gecisin gosterildigi bir olgu mevcuttur.?
Ailesel mikrosferofakinin diger goz bulgulari arasinda lentikiiler
miyopi, arka stafilom, miyopik hilal, ektopik pupilla, glokom,
ve retina dekolmani sayilabilir.?

Tzole mikrosferofakide glokoma sik rastlanmaz.>* Glokom
¢esitli mekanizmalar ile geligebilir. Sferik lensin 6ne hareketi ile
ortaya ¢tkan pupiller blok veya zoniillerin uzun ve zayif olmasi
nedeniyle lensin 6n kamaraya litksasyonu nedeniyle akut agi
kapanmas: geligebilir."! Gerilemeyen pupiller blok nedeniyle

Resim 4. Lazer iridotomi sonrasin hastanin 6n segment goriintiisii

ortaya ¢ikan periferik 6n sinesi, sinesili agi kapanmas: ve geri
doniisii olmayan trabekiiler ag hasarina yol agabilir. Kronik
pupiller blok, sferik lens ile 6n kamara a¢isinin kalabaliklagmasina

£ On kamara agisinin geligimsel anomalisi,

neden olabili
mikrosferofaki goriilen hastalarda glokom gelisimine katkida
bulunabilir.>!"-2

Hastamizda bilateral a¢i kapanmasi glokomu meydana
geldi. Bunun nedeni sferik lensin pupiller bloga yol a¢cmasiyd.
Bu hastalarda en uygun tedavi periferik iridektomidir.
Nitekim, medikal tedavi ile kontrol edilemeyen GIB ve lazer
iridotomi sonrast bulgularin ortadan kalkmasi, mikrosferofaki
nedeniyle meydana gelen pupiller bloga bagli glokom tanimizi
destekledi. Ancak, bu tedaviler olgumuzda sadece gegici bir
stire iyilesme sagladi. Bu nedenle, pupiller blok diginda bagka
mekanizmalarin da olgumuzda glokom gelisimine katkida
bulundugunu diigiintiyoruz. UBM’de de goriildiigii {izere,
zoniiler zayiflik nedeniyle lens iris diyaframinin devamls olarak
one dogru itilmesi, iridokorneal aciy1 kapamistir. Bu nedenle
GIB sadece lazer iridotomi ile kalici sekilde diigiiriilemedi.
Saydam lens ekstraksiyonu sonrasinda GIB’nin diigmesi
bunu dogrulamaktadir. Lensektomiyi ilk tedavi olarak
diisiinmememizin nedeni hastanin yagi, zoniiler defeke riski,
standart TOL icin kapsiiliin kiigiik olmast ve operasyon sonrast
ortaya c¢ikan akomodasyon problemleri ve anizometropi gibi
sorunlardi. Ancak, periferik iridotomi ve tolere edilebilen
maksimum medikal tedaviye ragmen GIB yiiksekti. Bu nedenle
hastaya saydam lens ekstraksiyonu yapildi. Mikrosferofaki
hastalarinda saydam lens ekstraksiyonu endikasyonlari arasinda
korneo-lentikiiler katarake, tek tarafli yiiksek miyopi, pupiller
blok ve ikincil inat¢t glokom bulunmaktadir.’? Ancak, bu
hastalarda saydam lens ekstraksiyonu yaparken karsilagilan
zorluklar nedeniyle intraoperatif komplikasyonlarin orani
yiiksektir. Bu zorluklar arasinda kapsiiloreksis yapilmasi ve TOL
implantasyonunda yasanan zorluklar sayilabilir. Sunulan olguda
kapsiiler kesenin kiiciik olmasi, kese icine IOL implantasyonunda
zotluga neden olmustur. Zoniiller zayif oldugu i¢in sulkus igine
IOL implantasyonu yapilmamistir ¢iinkii bu gibi bir islem
kontrol edilemeyen glokom i¢in riskli bir duruma neden olabilir.

Mikrosferofakinin tedavisi ile ilgili bir goriis birligi
bulunmamaktadir. Mikrosferofaki olan gizlerde medikal tedavi
ve lazer cerrahisi yaklagitk %60 oranda bagarisiz olmaktadir.
Medikal tedavi ve lazer iridotominin basarisiz oldugu
durumlarda birinci segenek lensektomidir. Mikrosferofaki
tedavisinde lensektomi yapildigini bildiren yayinlar mevcuttur.
Khokhar ve ark.” tarafindan bildirilen olguda mikrosferofakik
lensin siiperotemporal liiksasyonu meydana gelmistir. Bu hastayi
saydam lens ekstraksiyonu ve IOL implantasyonu ile bagarilt
sekilde tedavi etmiglerdir. Kaushik ve ark.'? bilateral akut
agt kapanmasi glokomu gelisen erigkin mikrosferofaki hastast
bildirmistir. Bu hastanin GIB'’i lensektomi ve 6n vitrektomi
ile bagarili gekilde kontrol altina alinmugtir. Willoughby ve
Wishart!* tarafindan bildirilen glokomlu sferofaki hastasinda,
GIB lensektomi ile ek medikal tedavi olmadan bagari ile
kontrol edilmigtir. Kanamori ve ark.” tarafindan bildirilen
mikrosferofaki ve kronik a¢i kapanmast glokomu hastasinda
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GIB gonyosinesiyoliz ve lensektomi ile tedavi edilmistir.
Aksine, Yasar'® tarafindan bildirilen hastada GIB kisa dénemde
lensektomi ile kontrol edilememis ve her iki gdzde mitomisin-C
ile trabekiilektomi yapilmasi gerekli olmustur. Harasymowycz
ve Wilson'” mikrosferofaki nedeniyle kontrol edilemeyen kronik
ac1 kapanmasi glokomu gelisen hastalarda GIB’yi kontrol
edebilmek icin lensektomi, 6n vitrektomi, skleraya fikse IOL
ve Molteno tiipii ile sant implantasyonu kombinasyonunu
onermistir. Erken olgularda profilaktik lazer iridotomi yapilmast
gerektigi sonucuna varmiglardir. Senthil ve ark.'® hastalart uzun
siire ile takip ettikleri retrospektif ¢aligmalarinda mikrosferofaki
hastalarinda trabekiilektomi bagari oranlarinin daha yiiksek
(6 ayda %86, 8 yilda %61) oldugunu bildirmistir. Ancak, s1g
on kamara, iridokorneal ve iridolentikiiler temas gibi cerrahi
diizeltme gerektiren komplikasyonlar ile kargilagmiglardir.
Caligmalarinda trabekiilektomi yapilan gozlerin biiyiik bir
boliimiinde (%45) GIB’in kontrol edilebilmesi icin lensektomi
yapilmuistir.

Calismamizda, lensektomi GIB’i etkili sekilde diisiirdii,
ancak lensektominin tek basina GIB’in kontrolii igin yeterli
olup olmayacagini belirleyebilmek icin uzun siireli siirekli izlem
gerekmektedir. Mevcut verilere dayanarak, basamakli bir tedavi
protokoliiniin mikrosferofakiye ikincil glokom gelisen hastalarin
tedavisinde daha giivenli ve etkili olacagini diigliniiyoruz. Bu
tedavi protokoliine gore, lazer iridotomi ilk olarak yapilmalidir.
Eger lazer iridotomi etkili olmaz ise, sirasiyla gonyosinegiyoliz ile
birlikte veya olmadan saydam lens ekstraksiyonu, filtran cerrahi
ve sant cerrahisi yapilabilir.

Sonug olarak, mikrosferofakiye bagli gelisen glokom i¢in en
uygun tedavi halen kesinlik kazanmamistir. Mikrosferofakide
glokom gelisiminden sorumlu bir ¢ok etken bulunmaktadir.
Bu nedenle, sunulan olguda oldugu gibi, tek bir tedavi yontemi
ile bagari saglanamayabilir. Mikrosferofakik hastalar, glokomun
tedavisinde en uygun yontemin belirlenmesi i¢in yakin olarak
izlenmelidir.
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