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Stickler Sendromu Nedeni ile Bilateral Asimetrik Seyirli
Regmatojen Retina Dekolmani

Bilateral Asymmetric Rhegmatogenous Retinal Detachment in a Patient
with Stickler Syndrome
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Oz

Stickler sendromu nedeni ile bilateral asimetrik seyreden regmatojen retina dekolmani olgusunu ve tedavi sonuglarini sunmay: amagladik.
On yedi yasinda kadin hasta her iki gozde yaklagik 1 yildir gérmede azalma sikayeti ile bagvurdu. Hastanin yapilan muayenesinde en
iyi diizeltilmis gorme keskinligi (EIDGK) sag gozde 0,1, sol gozde 0,05 diizeyindeydi. Yapilan 6n segment muayenesinde her iki gozde
subkapsiiler katarakt saptandi. Fundus muayenesinde her iki gozde regmatojen retina dekolmani, periferde membranéz fibriler vitreus ile
birlikte cok sayida delik ve yirtigin eslik ettigi kronik dekolmanin yaninda sol gézde proliferatif vitreoretinopati evre C2 mevcuttu. ilk
cerrahi girigim olarak her iki goze skleral ¢6kertme uygulandi. Postoperatif sag gozde retina yatigti. Sol goze ek olarak fakoemulsifikasyon,
intraokiiler lens implantasyonu, pars plana vitrektomi (PPV) ve silikon enjeksiyonu uygulandi. Tiim cerrahi girisimlerin ardindan sol
gbzde retina sorunsuz yatigtt. PPV’de 6 ay sonra silikon ekstraksiyonu gergeklestirldi. Hastamiz postoperatif donemde sag gozde yaklagik
3,5 yillik takibinde yatisik retina ile EIDGK 0,6 seviyesine ulast1. Sol gézde silikon ekstraksiyonu sonrasi 36 aylik takip siiresinde
EIDGK 0,2 sevisine ulasirken retina yatisik olarak izlendi. Stickler sendromu nedeni ile agir seyirli kronik retina dekolmani olgusunda
skleral ¢okertme ve PPV etkin ve giivenilir bir tedavi secenegi olabilir.
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Abstract

Here we present the long-term anatomical and visual outcomes of bilateral asymmetric rhegmatogenous retinal detachment repair in
a patient with Stickler syndrome. A 17-year-old girl presented with decreased visual acuity in both eyes for more than one year. Her
best-corrected visual acuity (BCVA) was 0.1 in the right eye and 0.05 in the left eye. Slit-lamp anterior segment examination revealed
subcapsular cataract in both eyes. Fundus examination showed bilateral rhegmatogenous retinal detachment, chronic retinal detachment
accompanied by multiple retinal holes, tears and membranous fibrillary vitreous in the peripheral retina. Grade C2 proliferative
vitreoretinopathy was observed in the left eye. Scleral buckling surgery was performed initially for both eyes. After the primary
surgical procedure, retinal reattachment was achieved in the right eye and the left eye underwent phacoemulsification, intraocular lens
implantation, pars plana vitrectomy (PPV), and silicone oil injection. After these surgical procedures retinal reattachment was achieved
in the left eye. Silicone oil removal was performed six months after PPV surgery. After surgical treatment, BCVA was 0.6 in the right
eye at the end of the 3.5-year follow-up period. After silicone oil removal, BCVA reached 0.2 in the left eye after 36 months of follow-up
and retinal reattachment was achieved in both eyes. Scleral buckling surgery and PPV are effective and confidential methods for the
treatment of chronic retinal detachment cases in Stickler syndrome.
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Giris tutulabilecegi klinik tabloyu olusturmaktadir ve cok gesitli
i1 1 1,234

Stickler sendromu otozomal dominant kaliim gsteren, klinik bulgularla kargimiza c¢ikabilmektedir. Sendromun

tip 2 tip 9 ve tip 11 kollajen yapiminda bozuklugun neden oftalmolojik komplikasyonlar: ilerleyici niteliktedir ve korliige

oldugu, okiiler, orofasiyel, iskelet-kas ve isitme sistemlerinin neden olabilmektedir.’
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Resim 1. Sag goz fundus preoperatif perifer retina goriiniimii

Resim 2. Sol goz fundus preoperatif perifer retina goriintimii

Resim 3. SaF goz fundus skleral ¢okertme sonras: retina goriiniimii

Caligmamizda Stickler sendromu nedeni ile bilateral
asimetrik seyreden, regmatojen retina dekolmani olan olguyu ve
tedavi sonuglarint sunmayi amagliyoruz.
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Resim 5. Sag goz skleral ¢okertme sonrast optik koherens tomografi goriintimii

Resim 6. Sol goz skleral ¢okertme sonrast optik koherens tomografi goriiniimii

Resim 7. Sol gz skleral ¢okertme+pars plana vitrektomi+silikon enjeksiyonu
sonrast optik koherens tomografi goriintimii

Olgu Sunumu

On yedi yasinda kiz hasta klinifimize her iki gozde
yaklagik 1 yildir gbrmede azalma sikayeti ile bagvurdu. Yapilan
oftalmolojik muayenesinde en iyi diizeltilmis gorme keskinligi
(EIDGK) sag gozde 0,1, sol gozde 0,05 diizeyinde idi. On
segment muayenesinde her iki gozde subkapsiiler katarakt
saptandi. Fundus muayenesinde her iki gézde regmatojen retina
dekolmani (Resim 1, 2), periferde membranéz fibriler vitreus ile
birlikte ¢ok sayida delik ve yirtigin eglik ectigi kronik dekolman
tespit edildi. Sol gozde proliferatif vitreoretinopati (PVR) evre
C2 mevcut idi. Hastamiz fizyonomik yapist ile Stickler sendromu
ozelllikleri tagimakta idi (En face fotografi icin izin vermedi).
ilk girigim olarak her iki goze skleral ¢okertme uygulandi.
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Resim 8. Sag goz fundus skleral ¢okertme sonrast 3,5 yillik takipte retina
gorlinlimii

Resim 9. Sag gz fundus skleral ¢okertme sonrast 3,5 yillik takipte perifer retina
gortinlimii

Resim 10. Sol goz silikon ekstraksiyonu sonrast 36 aylik takipte retina goriintimii

Resim 11. Sol goz silikon ekstraksiyonu sonrast 36 aylik takipte perifer retina
goriinlimii

Resim 12. Sol goz silikon ekstraksiyonu sonrast 36 aylik takipte optik koherens
tomografi goriiniimii

Postoperatif sag gizde skleral ¢okertme ile retina yatigtr (Resim
3, 4, 5). PVR C2 tanist olan sol gozde ise skleral cokertme
yetersiz kaldi (Resim 6). Fakoemulsifikasyon + intraokiiler lens
implantasyonu + pars plana vitrektomi ve silikon enjeksiyonu
sonrasinda sol gozde retina sorunsuz yatigt: (Resim 7). Pars plana
vitrektomiden 6 ay sonra silikon ekstraksiyonu gerceklestirildi.
Tiim cerrahi iglemler tek cerrah tarafindan yapild: (IA).

Hastamizda postoperatif donemde sag gozde, yaklagik 3,5
yillik takibinde,yatisik retina ile EIDGK 0,6 seviyesine ulast1
(Resim 8, 9). Sol gozde silikon ekstraksiyonu sonrasi 36 aylik
takip siiresinde EIDGK 0,2 sevisine ulagirken retina yatisik
olarak izlendi (Resim 10, 11, 12).

Tartisma

Stickler sendromu, Stickler ve ark.® tarafindan tanimlandig:
1965 yilindan beri aragtirilan, nadir goriilmesine ragmen
komplikasyonlarinin agir seyrettigi bir hastalik spektrumudur.
Hastali§in oftalmolojik komplikasyonlar: arasinda yiiksek
miyopi, 6n kamera drenaj acisinda disgenezise bagli agik
acili glokom, kortikal ve subkapsiiler katarakt, perivaskiiler
retinal lattice dejenerasyonlari ve adheziv vitreus bantlari yer
almaktadir. Bu vitreoretinal degisiklikler hastalarda dev retinal
yirtiklar olusumu ve devaminda gelisen regmatojen retina
dekolmanina neden olmaktadir.”® Stickler sendromu nadir
goriilmesine ragmen regmatojen retina dekolmanlarinin en sik
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kalitimsal nedenidir.” Ulkemizde Yararcan ve ark.'® Stickler
sendromu goriilen bir ailenin 6 ferdini inceledikleri bir ¢aligmada,
hastalarin tamamaminda 10 dioptri ve {izeri miyopi, erken
baslangicli katarake, koryoretinal atrofi ve vitreus likefaksiyonu
saptanmustir. Ayni ¢aligmada yer alan 6 hastanin iigiinde total
retina dekolmani, birinde glokom ve birinde fitizis bulbi
saptanmustir. Abeysiri ve ark.!' yaptigi ¢alismada 23 hastanin
30 gozii irdelenmis ve 17 yillik izlem sonuglart gésterilmigtir.
Bu caligmada skleral ¢okertme yapilan hastalarin gozlerinde
%67, pars plana vitrektomi yapilan hastalarin gozlerinde
%824 ve toplamda ise %78,4 retina yatisgtklig1 saglanmistur.
EIDGK artigi skleral cokertme yapilan olgularda ortalama
0,33 minimum rezoliisyon agisinin logaritmast (logMAR) iken
vitrektomi yapilan olgularda ortalama artis 0,32 logMAR olarak
bulunmustur. Reddy ve ark.'? yapti31 ¢aligmada ise 13 hastanin
16 gozii incelenmistir. Bu caligmada retina dekolmani tespit
edilen hastalarin yag ortalamas: 10,4 olarak bulunmug ve hastalar
94 ay takip edilmistir. Beg hastaya (%31) skleral ¢okertme,
7 hastaya (%44) pars plana vitrektomi, 4 hastaya ise (%25)
kombine cerrahi tedaviler uygulanmigtir. Hastalara uygulanan
cerrahi girisim sayist ortalama 3,1 olarak verilmigtir. Uzun
doénem takipte retinal yatigma orant %100 olarak bulunurken 12
gozde (%75) PVR geligmistir."?

Calismamizda sundugumuz olguda bilateral subkapsiiler
katarakt mevcut idi. Fundus bulgulari Stickler sendromunda
tarif edilen karakterde fibriller vitreus, lattice dejenerasyonlari
ve adheziv vitreus bantlari, ¢oklu retinal yirtiklar ve delikler ve
PVR ile uyumlu idi. Olgumuzda uygulanan tedavi sonrasinda
uzun donem takiplerde yatisik retina ile sag gozde 0,6, sol gozde
0,2 EIDGK olarak gozlemlenmistir.

Stickler sendromu nedeni ile agir seyirli kronik retina
dekolmani olgusunda skleral ¢okertme ve pars plana vitrektomi
etkin ve giivenilir bir tedavi secenegi olusturabilmektedir.
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