Olgu Sunumu / Case Report

Knobloch Sendromlu Pediatrik Olguda Miyopik Makula Deligi iliskili Retina
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Abstract

Bu olgu sunumunda, yiiksek miyopik makiila deligi (MD) ile iligkili
kronik retina dekolman: (RD) ile bagvuran Knobloch sendromlu bir
cocukta, ¢ift katmanli insan amniyon zar1 (AM) kullanilarak uygulanan
cerrahi teknik tanimlanmaktadir. Knobloch sendromu tanist almis 4
yasinda bir erkek ¢ocuk saf goziinde makiiler atrofi ve sol goziinde
miyopik MD ile iligkili kronik total RD ve subretinal bantlarla bagvurdu.
Cerrahide, silikon bant sorklaj ile kombine pars plana vitrektomi ve
retinotomi araciliZiyla subretinal bant temizligi uygulandi. Retinotomi
alani ve MD iAM kullanilarak kapatildiktan sonra 5000 santistok (cS)
silikon yagi (SY) ile tamponlandi. Cerrahi sonrasi ikinci haftada amniyon
zarinin kontrakte olmas: nedeniyle RD niiks etti ve delik yeniden acildi.
Ikinci miidahale, kontrakte olmug greftin yerine daha biiyiik boyutlu iki
amniyon zar greftinin yerlestirilmesi ile uygulandi: Tlki deligin altina,
ikincisi iizerine “sandvi¢” konfigiirasyonunda yerlestirilerek 5000 ¢S SY
ile desteklendi. SY alinmasin:i takiben 18. ayda, retina yatigtk ve MD
kapali olup ambulatuar gérme elde edildi. Sonug olarak, ¢ift katmanli
amniyon zar1 grefti, konvansiyonel prosediirlerin yetersiz kaldig: yiiksek
miyopi ile iligkili MD’lerinde giiclii bir kapama saglamaktadir.
Anahtar Kelimeler: Pediatrik retina dekolmani, insan amniyon zari,
Knobloch sendromu, makiila deligi ile iligkili retina dekolmani, pediatrik
yiiksek miyopi

This case report describes a surgical technique using double-layer human
amniotic membrane (hAM) grafting to repair a high myopic macular
hole (MH)-related chronic retinal detachment (RD) with subretinal
bands in a child with Knobloch syndrome. A 4-year-old boy diagnosed
with Knobloch syndrome presented with macular atrophy in the right
eye and chronic total RD with subretinal bands associated with a myopic
MH in the left eye. The surgery involved an encircling band, pars plana
vitrectomy, and subretinal band extraction through a retinotomy. The
retinotomy and MH were sealed using hAM with a 5000 centistoke (cS)
silicone oil (SO) tamponade. RD recurred two weeks postoperatively due
to hAM contracture, leading to MH reopening. A second intervention
included replacing the contracted graft with two larger hAM grafts; the
first positioned under the MH and the second over the MH in a sandwich
configuration, with 5000 ¢S SO tamponade. Eighteen months after SO
removal, a flat retina, closed MH, and ambulatory vision were achieved.
In conclusion, double-layer hAM grafting provides a strong seal for MH in
high myopia-associated RD where conventional techniques fail.
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Giris

Ilk olarak 1971’de tanimlanan Knobloch sendromu’,
COLI8A1 genindeki mutasyonlarin neden oldugu ve yiiksek
miyopi, vitreoretinal dejenerasyon, retina dekolman: (RD) ve
oksipital ensefalosel ile karakterize nadir bir genetik hastaliktir.?
Genel olarak, Knobloch sendromunda RD’nin, makiila
deliklerine (MD) degil periferik yirtiklara bagli oldugu goriisii
hakimdir.! Ancak, yakin zamanda yapilan ¢aligmalar, RD’nin
tam kat MD’ye sekonder olarak ortaya ¢ikabilecegini ve standart
tedavinin basart oranlarinin bu olgularda diisitk oldugunu
gostermistir.’

Burada, nitks MD iligkili RD’nin tedavisi i¢in ¢ift katmanli
insan amniyotik membran (1IAM) grefti ile vitreoretinal cerrahi
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yapilan genetik olarak dogrulanmis Knobloch sendromu
olan 4 yasinda bir olguyu sunuyoruz. Knobloch sendromu ile
iligkili cerrahi zorluklari ve bu yenilik¢i yaklagimin komplike
olgulardaki olasi faydalarin: tartigtyoruz.

Olgu Sunumu

Komplikasyonsuz, termde dogan, infantil miyopisi olan 4
yasinda bir erkek cocuk, sol gizde RD nedeniyle klinigimize
sevk edildi. Ebeveynleri birinci derece akrabaydi, ancak ailede
bilinen bir retina hastalig1 oykiisii yoktu. Hastanin kardesi
yoktu. COL18A1 mutasyonlar: saptanarak Knobloch sendromu
tanist dogrulandi.

Gorme keskinligi sag gozde 0,5 metreden parmak sayma ve
sol gozde 1 metrede parmak sayma diizeyindeydi. Retinoskopide
refraksiyon kusurlari sag gozde -5,50 dioptri (D) ve sol gozde
-6,00 D idi. Goz i¢i basinct ve 6n segment muayenesi her iki
gozde normaldi. Fundus muayenesinde sag gozde pigmenter
retinopati ve makiiler atrofi goriiliirken, sol gozde MD iligkili
subretinal bantlarin eglik ettigi kronik total RD mevcuttu
(Sekil 1).

Ameliyatta pars plana vitrektomi ile birlikte skleral
¢okertme yapildi. Posterior hyaloid dekolmanin: indiiklemek,
vitreomakiiler adezyon ¢ok giiclii oldugu icin oldukca zordu ve
bimanuel manevralar yapilmasi gerekti. Siki subretinal bantlar
retinanin tutunmasini engellediginden, bantlarin miimkiin
oldugunca ¢ogunu kesmek ve ¢ikarmak icin bantlarin en giiglii
oldugu optik sinir baginin inferonazal bdlgesine kiigiik bir
retinotomi yapildi. Bir¢ok kez girisim yapilmasina ragmen ig
limitan membran (ILM) boyanip soyulamadi. Bu nedenle, bir
iAM grefti kullanildi. Retinotomi ve MD, deliklere (retina
alunda olacak sekilde) bir parga iAM yerlestirildikten sonra
perflorokarbon stvist (PFKS) yardimiyla kapatildi. Daha sonra

stvi-hava-5000 santistok silikon yag: (SY) degisimi yapild.
Retinotomiye lazer uygulanmadi (Video 1).

Postoperatif 1. giin retina yatigikti. Ancak, greft kontrakeiirii
nedeniyle postoperatif ikinci haftada MD’nin yeniden agilmasiyla
RD tekrarlad: (Sekil 1F).

Hemen genel anestezi altinda ikinci bir girisim yapildi. Greft
yerindeydi ve retinotomi yeri sikica kapaliydi. Makiilada da greft
yerindeydi, retina pigment epiteline (RPE) yatigiktr, ancak
kontrakte olmugtu. Bu, MD’nin yeniden agilmasina ve RD’nin
niiksetmesine yol agan siv1 sizintist i¢in bir alan yaratti. Retinayi
hava altinda yatistirmak igin sivi-hava degisimi yapild: ve bu
sekilde kalmasini saglamak igin PFKS kullanildi. Her ikisi de
MD boyutundan biiyiik olan iki ayri amniyotik greft hazirland:.
ilk greft, koryonik tarafi RPE'ye bakacak sekilde, deligin
tabanini 6remek igin nodrosensoriyel retinanin altina yerlegtirildi.
ikinci greft, koryonik tarafi asag1 bakacak sekilde retina yiizeyine
(epimakiiler) yerlestirildi. Boylece MD’nin altinda ve iizerinde
kalacak sekilde sandvi¢ benzeri bir ortii olugturuldu. PFKS’nin
alinmas: sirasinda greftlerin, 6zellikle epimakiiler greftin yer
degistirmemesi icin ozen gosterildi. PFKS, diisiikk vakum
modunda dikkatlice aspire edildi. Greftlerin stabil ve kuru
oldugu kontrol edildikten sonra, SY enjekte edilerek cerrahi
islem tamamland: (Video 1). SY postoperatif 3. ayda ¢ikarild:.
On sekiz aylik takip siiresi boyunca retina yatisik ve MD kapali
kald: (Sekil 2).

Tartisma

Pediatrik ve kalitsal retina hastaliklarinda pars plana
vitrektomi, hem iglem agisindan hem de kargilagilan zorluklar
anlaminda genel popiilasyondan farklidir. Vitreoretinal cerrahlar,
posterior hyaloidi ayirmada oldugu gibi bazi cerrahi basamaklarda
ek zorluklarla karsi kargtya kalmaktadir ve pediatrik olgularda

Sekil 1. A) Sag gozde retinal pigmenter degisiklikler ve santral atrofiyi gésteren renkli fundus goriintiisii. B) Sag gozde makiiler atrofiyi gosteren (A’da mavi hattan gecen
kesit) santral optik koherens tomografi (OKT) gériintiisii. C) Sol gézde makiilay: igine alan retina dekolmani (RD) ve inferior yerlesimli kalin subretinal bantlari gésteren
fundus gériintiisii. D) Sol gozde V-sekilli total RD'yi gosteren B-tarama goriintiisii. E) Sol gozde tam kat makiila deligi ve makiilay: igine alan RD’yi gisteren OKT

goriintiisii. F) Sol gozde ameliyattan 2 hafta sonra yeniden agilan makiila deligi
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Sekil 2. Tkinci ameliyattan 3 ay (A) ve 12 ay (B) sonra elde edilen optik koherens tomografi goriintiilerinde, ic ve dig insan amniyotik membran (IAM) greftleri (oklar) ile
drtiilen tam kat makiila deliginin kapandigi ve retinanin yatigik oldugu goriildii. C) Renkli fundus gériintiisiinde retina yatisiktir ve retinotomi iAM grefti ile iyi kapatilmigtir
(ok). Ayrica altta rezidiiel subretinal bantlar dikkat ¢ekmektedir. D) Parsiyel makiila goriintiisiinde (gocugun kooperasyonunun zayif olmast nedeniyle) makiilanin altinda ve
tistiinde (oklar) olmak iizere iki iAM grefti ile tam kat makiila deliginin kapatildig: goriilmektedir

RD’ninkronik dogast iglemi dahada karmagik hale getirmektedir.'
Vitreoretinal adezyon Knobloch sendromunda daha da giigliidiir,
genellikle yeni retina yirtiklarina neden olmadan posterior
hyaloidin ayrilmasini neredeyse imkansiz hale getirir ve
ameliyati ok zorlagtirir. Ayrica, yiiksek miyopik gozlerde ILM
soyulmast her zaman bir sorundur. ILM kiiciik cocuklarda az
gelismis oldugundan, rutin MD onarim teknikleri genellikle
yetersizdir ve 1AM greftleri gibi bir sizdirmazlik saglayacak
malzemelerin kullanilmasi gerekir. Bu greftler, yiiksek miyopik
MD ile iligkili zorlu ve rekiirren RD’li olgularin tedavisinde
basarili bir sekilde kullanilmig ve tatmin edici gorsel ve yapisal
sonuglar elde edilmigtir.* Dig limitan membran ve elipsoid bolge
de dahil olmak iizere dig retina katmanlarinin rejenerasyonunu
uyardig1 ve boylece deligin kapanmasini kolaylastirdig: ve daha
iyi gorsel ve anatomik sonuglar elde edildigi diigtiniildiigiinden
bu greftlerin kullanilmas: &nerilmektedir.” Bununla birlikee,
iAM greftleri yer degistirebilir veya kontrakte olabilir. Bunun
sonucunda ameliyat basarisiz olabilir. MD’den daha biiyiik
boyutta bir sub-norosensoriyel greft, kapanma olasiligin: artirir,
ancak retinanin altina daha biiyiik bir greft yerlegtirmek daha
karmagik manevralar yapilmasini gerektiric ve RPE’ye zarar
verme riski vardir. Ayrica, greftin koryonik yiizeyi RPE’ye
bakacak sekilde yerlegtirilmesi iyi bir adezyon saglamak icin ¢ok
onemlidir, ancak greftin dogru tarafini ayirt etmek her zaman
kolay olmayabilir. Deneyimlerimize gore, greft dogru yonde
yerlestirilmediginde kontraksiyon riski ¢ok daha yiiksektir.
Greft retina lizerine yerlestirilirse, operasyon sirasinda veya
sonrasinda migrasyon riski daha da artar.

Sunulan olguda, ilk iAM grefti muhtemelen yanlis greft
oryantasyonu nedeniyle kontrakte olmugtur. Sonug olarak, greft
MD'yi kapatamadi ve RD tekrarlad. Tkinci operasyonda yeni bir
sandvi¢ benzeri ¢ift kat greftleme teknigi denendi. MD altina
biiyiik bir iAM grefti yerlestirildi, deligin tizerine yerlestirilen
bir bagka greft ile deligin kenarlar: iki katman arasina sikigtirildi.
1AM, doku rejenerasyonu igin bir iskele girevi goriir ve olasilikla
hem MD kapanmasini hem de retinanin yatigmasini kolaylastirir.

Membranin enflamasyon ve skarlagmayr onleyen ozellikleri
postoperatif komplikasyonlarin azaltilmasina yardimci olabilir.
Bazi caligmalar, RPE'nin yeniden gelismesini tesvik etmek
amaciyla iAM’nin subretinal olarak yerlestirilmesini onerirken,’
digerleri epimakiiler greftler ile daha iyi sonuglar elde edilecegini
ileri siirmektedir.” Her iki greftin birlikte kullanilmasi, daha
gliclii iyilesmeye yardimci olabilecek ikili bir siireci uyarabilir.
Ancak, bu yontemin olast bir dezavantaji, ¢ift katmanli greft
nedeniyle makiila fonksiyonundaki hafif bozulma olabilir. Bu
nedenle, bu cift katmanli sandvi¢ teknigi, yiiksek miyopi ve
RD ile iligkili zorlu MD olgularinda kullanilabilir. Bildigimiz
kadariyla bu olgu, literatiitrde bu teknikle tedavi edilen ilk
olgudur.
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Video 1. Sirastyla cerrahi islemler ve sonuglart ayrintilari ile gosterilmigtir

https://www.youtube.com/watch?v=UkaPaXKIF8U&feature=youtu.be
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