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Kaybina Cerrahi Yaklasimimiz
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OZET

Amag: Marfan sendromlu olgularda, vizyon kaybinin nedenlerini arastirmak ve uygulana-
cak tedavi yontemlerini degerlendirmek.

Materyal Metod: Marfan sendromu tanisi konmus 10 olgu (20 géz) gérme keskinlikleri
bakimindan iki gruba ayrildi. Kadmn:erkek orami 6:4 idi. Birinci grup tashihle gérmeleri 2/10'un
lizerinde olan olgulardan olusmaktaydi. Tashihle gérmeleri 1/10'un altinda olan olgular ise ikinci
grubu olugturdu ve bu olgular iki alt gruba ayrildi. Birinci alt gruptaki olgularda gérme kaybi
nedeni lens luksasyonu ya da subluksasyonu idi. Retina dekolmani ise ikinci alt gruptaki olgula-
ra ait asil gorme kaybi nedeniydi. '

Bulgular: Birinci grubu olusturan 7 gozde takip siiresi i¢inde herhangi bir komplikasyona
rastlanmadi ve bu vakalara herhangi bir cerrahi miidahale uygulanmadi.Lens subluksasyonu ve-
ya lens luksasyonu nedeniyle takipli 10 gézden 6 tanesine intrakapsiiler katarakt cerrahisi
(IKKE), geriye kalan 4 goze, ticlinde kapsiil germe halkas1 (KGH) kullanilmak suretiyle, ekstra
kapsiiler katarakt cerrahisi (EKKE) uyguland:. IKKE uygulanan gozlerden ikisinde takip siiresi
icinde retina dekolman: gelisti. Ikinci alt grubu olusturan 3 goze skleral ¢okertme uyguland: ve
takip siiresi i¢inde herhangi bir komplikasyona rastlanilmadi. Takip siiremiz 18 ay ile 36 ay ara-
sinda degismekteydi (ortalama 22:+3.2 ay).

Sonug¢: Marfan sendromlu olgularda gérme kayiplarini temelde lense ve retinaya ait neden-
ler olugturmaktadir. Tashihli gérme keskinligi operasyon endikasyonu agisindan énemli bir kri-
terdir. Uygulanacak cerrahi yéntemin bu vakalarda ciddi komplikasyonlara neden olacag diisii-
niilmeli ve cerrahinin zamani ve sekli ona gére secilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Marfan Sendromu, vizyon kayb, cerrahi yaklasim

SUMMARY
Surgical Intervations of Visual Lossin Cases With Marfan's Sydrome

Purpose: To analyze the reasons of visual loss in patients with Marfan's syndrome and to
evaluate the treatment modalities in these patients.

Material and Method: 20 eyes of 10 patients with Marfan's syndrome were divided into
the two groups according to their visual acuity.Female:male ratio was 6:4. In the first group,
best corrected visual acuity (BCVA) was higher than 2/10.In the second group, BCVA was
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lower than 1/10 and this group was divided into two subgroups. Lens luxation or subluxation
were the reason of visual loss in the first subgroup. Retinal detachment was the reason of visual
loss in the second subgroup.

Findings:.For the cases in the first group (7 eyes) no complication were observed during
follow up and no surgical intervention was needed. Among the cases with lens subluxation or
luxation (10 eyes), 6 eyes were undergone ICCE and 4 eyes were undergone ECCE in which 3
of them had capsular tension ring application. During follow-up, retinal detachment was obser-
ved in two eyes which ICCE was undergone. Scleral buckling procedure was performed for the
eyes in the second subgroup (3 eyes) and no complication was observed during follow-up. Fol-
low-up period changed in between 18-36 months( mean 22+3.2 months).

Conclusion: Retinal and lenticular pathologies are the main reasons of visual loss in cases

with Marfan's syndrome. BCVA are the very important criteria for the indication of any
operation in these cases. The serious complications of surgical intervention must be concerned

and method and timing of surgery must be selected carefully.
- “Key Words: Marfan's syndrome, visual loss, surgical intervention

GIRIS

Marfan sendromu (MS) otozomal dominant gegis
gosteren 15. kromozomdaki mutasyondan dolay: ortaya
¢ikan, mezoderm hipoplazisi ile karekterize bir bag do-
kusu hastalifidir. Hastalarin yaklagik %15'inde ailenin
diger bireylerinde hastaligin herhangi bir belirtisine
rastlanilmaz. MS iskelet anomalileri, kas geligim gerili-
&i, kardiyo-vaskiiler anomaliler ve okiiler anomaliler ile
karekterizedir. Goze ait bulgulardan lens subluksasyo-
nu; bilateral, simetrik, non-progresif ve yukar1 dogru-
dur. Lens subluksasyonu en sik goriilen okiiler patoloji-
dir ve olgularin %50-80'inde mevcuttur (1). Zoniiller
siklikla intakt oldugu i¢in uyum yeteneklerini muhafaza
etmektedir. Gelisme bozuklugu olarak bazi olgularda
mikrosferofaki izlenmektedir. A¢i anomalileri gdzlerin
%75'inde mevcuttur. Iridokorneal aginin genis olmasina
ragmen kalinlagmig trabekiiler tabaka glokomdan so-
rumlu tutulmaktadir. Iris dokusundaki degigim ve dilata-
tor pupilla kasinin hipoplazisi pupillanin dilatasyonunu
giiclegtirmektedir. Flat kornea, mavi sklera ve aksiyal
miyopi MS'lu gézlerde izlenen diger bulgulardandir (2).
Retina dekolmani normal poptilasyondan daha sik gorii-
len bir komplikasyondur ve aksiyel uzunluk arttikca go-
riilme siklig1 artmaktadir (3).

Goz bulgularindaki cesitlilie ragmen lens ve reti-
naya ait patolojiler MS'lu hastalardaki en dnemli gorme
kaybi nedenleridir. Siklikla cerrahi miidahale gerektiren
bu nedenlerin baginda lens luksasyonu ya da subluksas-
yonu ve retina dekolmani gelmektedir. Bu tip vakalarda
uygulanilacak cerrahi yontemlerin basari oranlar: ve ne-
den olabilecegi komplikasyonlar gdzoniine almarak cer-
rahi yontemin zamanlamasi ve sekli dzenle segilmelidir.
Biz ¢alismamizda MS' vakalarindaki gérme kaybi ne-
denlerini ve bu tip vakalarda se¢tigimiz cerrahi ydntem-
leri irdeleyecegiz.

MATERYAL ve METOD

MS tamis1 konmus ve herbirinin ayrmtili dahiliye
konsultasyonlar: yapilmug yaglar: 14 ile 55 arasinda de-
gisen (ortalama yas: 27.318.4) dordii erkek toplam 10
olgunun 20 gozii caligma kapsamina ahnmustir. Vakala-
rin cinsiyet dagilimi ve yag dagilimlar: Tablo 1'de gbste-
rilmigtir. Olgular Ocak 1995- Subat 2000 tarihleri ara-
sinda Istanbul Universitesi Cerrahpaga Tip Fakiiltesi
Go6z Hastaliklar1 Anabilim Dalinda takip edilmistir.
Hastalarin diizenli kontrollerinde gérme keskinligi, bio-
mikroskopik muayene, géz i¢i basing 6l¢limleri ve goz-
dibi muayeneleri yapilarak kaydedilmistir. Calisma kap-
samindaki gozlerin higbirinde kronik basit glokom, ag1
ve kornea anomalisi izlenilmemistir.

Hastalar gdrme keskinliklerine ve bu gbrme keskin-
ligine neden olan patolojiye gore iki gruba ayrildilar.
Birinci grubu tashihli gorme keskinligi 2/10'un izerinde
olan 7 goz olusturdu. Bu goézlerin tashihli gérme keskin-
likleri 3/10 ile 7/10 arasinda degismekteydi ve bu goz-
lerden 5'inde lens subluksasyonu izlenmekteydi. Tashih-
li gérme keskinligi 1/10 ve altinda olan 13 adet gbz de
ikinci grubu olugturayordu. Bu grupta kendi i¢inde gor-
me kaybina neden olan ana patolojiye gore iki alt gruba
ayrildi. Birinci alt grup lens luksasyonu ya da subluk-
sasyonu mevcut olan 10 adet gozii icermekteydi. Ikinci
alt grupta ise retina dekolmani nedeni ile gorme kaybma
ugramig birisi bilateral olmak iizere 2 hastanin 3 adet
g6z vard.

BULGULAR

Birinci grubu olugturan ve gdrme keskinlikleri
2/10'un lizerinde olan vakalar herhangi bir cerrahi
miidahale uygulanmadan diizenli araliklarla takip
edilmigtir. Bu vakalardan lens subluksasyonu mevcut
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Tablo 1.Vakalarin yag ve cinsiyet dagilinu

Tablo 2. MS’lu olgularda cerrahi komplikasyonlarimiz

Vaka Sayist 10 (20 Géz) Ikke Sonrasi Retina Dekolman 2 Goz
Yag (Ort.) 14-55 (27.3) Lensin On Kamaraya 1 Goz
Luksasyonu (Rd Op. Sonrasi)
Cinsiyet (K/E) 6/4
KGH'nin Kapsiilii Yirtmasi 1Goz
olan 5 gozde subluksasyonda ilerleme, refraksiyonda Toplam 5 Géz

degisiklik ve gérme keskinliginde azalma izlenme-
migtir. Lens luksasyonu ya da subluksasyonu mevcut,
gorme keskinligi 1/10 ve altinda olan 10 gozden 6 ta-
nesine intrakapsiiler katarakt cerrahisi (EKKE), 4 tane-
sine ekstra-kapsiiler katarakt cerrahisi (EKKE) uygu-
lanmigtir. EKKE yapilan 4 géziin 3'iinde kapsiil germe
halkas1 (KGH) yardim: ile fakoemulsifikasyon ve
katlanabilir goz i¢i lensi (GIL) implantasyonu yapilmis-
tir. Bir vakada ise KGH yerlestirilmesi sirasinda kapsiil
biitlinligii bozulmus, KGH yerlestirilemeden hastaya
sklera destekli GIL yerlestirilmistir. Tiim vakalarda
KGH'lar: Lam ve arkadaglarinin bir vakada tarif ettikleri
gibi skleraya dikilerek fikse edilmigtir (17).EKKE yapi-
lan hastalarin takiplerinde hi¢ bir komplikasyon izlen-
memis ve hepsinde tashihle 7/10 ve iistii gérme keskin-
likleri elde edilmistir. IKKE uygulanan 6 gézden 2 tane-
sinde; bir vakada ligiincii, diferinde altmc: ayda olmak
lizere, retina dekolmani gelismistir. Her iki vakaya da
skleral ¢okertme uygulanmistir. Ik vakada tashihle
1/10'un tizerinde gbrme keskinligi elde edilirken, ikinci
vakada tiim c¢abalarimiza ragmen fitizis bulbi gelis-
mistir.

Ikinci alt grubu olusturan 2 hastanin 3 goziine skle-
ral ¢bkertme cerrahisi uygulanmugtir. Bir olguda operas-
yon sonrasi lens 6n kamaraya lukse olmusg ve ikinci bir
miidahale uygulanarak vitrektomi cihazi yardimi ile lens
ekstraksiyonu yapumugtir. Her li¢ gézde de daha sonraki
takiplerde herhangi bir komplikasyon izlenmemistir. OlI-
gulara ait cerrahi komplikasyonlar tablo 2'de gésteril-
mistir.

TARTISMA

MS okiiler yapilarda cesitli patolojilere neden olan
ve ciddi gorme kayiplar ile sonlanabilen bir tablodur.
MS' daki goz tutulumuna ait ilk raporlarda lens zoniille-
rinin farkl1 yapida oldugu vurgulanmugtir. Daha sonraki
¢alismalarda da lens zoniillerinde ve zoniillerin yapisma
yerlerinde benzer degisimler gosterilmistir. MS'lu vaka-
lardaki fibrilin normal gézlerdeki fibrilden farklz bir ya-
pida oldugu bilinmektedir. Fibril mutasyonuna bagh
olarak zontillerde gelisen bozukluk sonucu lenste sub-
luksasyon goriilmektedir (4). Wheatley ve arkadaslari-
nim yaptifr immiinohistokimyasal ¢aligmalarda bu degi-
siklikler ispatlanmugtir (5).

MS'lu olgularda siliyer prosesler normalden daha az
sayida olup, siklikla iris arka kokiine dogru diizensiz bir
dagilim gostermektedir. Anormal siliyer prosesin,
defektif zoniiler fibril iiretimine katkida bulundugu ve
lens subluksasyonunda rol oynadig: bilinmektedir. Lens
kapsiiliindeki fibril ekvatoryal bolgede yogunlasmistir.
Zoniiler fibriller kapsiiliin derinliklerine kadar yapigma
gostermektedir. MS'lu olgularda presenil katarakt,
primer mikrosferofaki ve lens subluksasyonunun
patogenezinde lens kapsiiliindeki fibril anormaligi ile
lens gelisimindeki mekanik degisiklikler rol oynamakta-
dir (5).

MS' daki zengin g6z bulgularina ragmen en dnde
gelen gorme kaybr nedenleri lense ve retinaya ait pato-
lojilerdir. Lense ait patolojilerin baginda da lens subluk-
sasyonu gelmektedir. Hafif subluksasyonlar genelde
semptom vermezler. Ancak daha ciddi vakalarda sik
refraksiyon degisimleri, ileri astigmatizma ve tashihle
arttirllamayan gérme kayiplart meydana gelir. Bu tiir
patolojilerin ¢ocuklarda ampliyopiye neden olabilecegi
unutulmamalidir (6). Sublukse lens vakalarinda uygula-
nacak cerrahi yaklasim ve bunun zamanlamas: giinii-
miizde halen tartigmalara neden olan bir konudur. Geg-
mis yilarda nygulanan optikal iridektomi ve laser irido-
tomi giinlimiizde gegerliligini yitirmis yontemlerdir (7).
Croll ve arkadaslarinin tarif ettigi disloke lensin krio-
ekstraksiyonu da giinlimiizde nadiren kullanilan bir me-
toddur (8). Peyman ve daha sonra Halpert tarafindan uy-
gulanan pars plana lensektomi ve &n vitrektomi uygun
vakalarda oldukga iyi neticeler vermistir (9,10). Guo ve
arkadaglarinin 18 gozii iceren ¢aligmasinda da pars pla-
na lensektominin konjenital sublukse lens vakalarinda
en iyi tercih oldugu vurgulanmigtir (11). Koenig
1996'da yapti§1 caligmada lens subluksasyonlu Marfan
sendromu vakalarinda pars plana lensektomi sonras1 6n
kamara lensi yerlestirilmesi tekniginin sonuglan veril-
migtir (12). Kluppel ve arkadaglar1 ise ayn1 vakalarda ar-
ka kamara lensi implantasyonunun avantajlarini agikla-
yarak skleral fiksasyon lensi implantasyonu sonuglarim
bildirmisglerdir (13). Giiniimiizde ise belki de hedeflen-
mesi gereken 6n vitrektomiye gerek kalmadan, mevcut
anatomik kosullar1 bozmadan, kapalt sistemle lensin ¢1-
karilmas1 ve ayni seansta kapsiil i¢ine GIL yerlestirilme-
sidir. Hi¢ kugkusuz bu tip olgularin seciminde hastanin
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yas1, retinanin durumu ve subluksasyonun derecesi ¢ok
Onemlidir.

Bizim lens subluksasyonu vakalarindaki cerrahi
yaklasimimiz, eger anotomik olarak miimkiinse KGH
kullanarak kiiciik kesili katarakt cerrahisi ile lensin alin-
mas1 ve katlanabilir GIL yerlestirilmesi dogrultusunda-
dir. KGH 1993 yilinda Legler ve arkadaglar tarafindan
tarif edilen operasyon esnasmda kapsiil stabilizasyonu-
nu saglayip cerrahi miidahaleyi daha kolay ve giivenli
bir hale getiren, ayrica postoperatif donemde GIL stabi-
lizasyonunun saglanmasinda énemli rol oynayan bir
alettir (14). KGH giiniimiize kadar Marfan sendromuna,
Weill Marchesani sendromuna, homosistunuriye ve
travmaya bagh olarak gelisen sublukse lens vakalarinda
kullamlmistir (14-17). Ancak KGH'nin yerlestirilebil-
mesi igin yeterli zoniiler destegin bulunmas: gerekmek-
tedir. Cok ileri subluksasyonlarda bu miimkiin degildir.
Vakalarimizdan iigiinde KGH kullamlarak bagarili bir
sekilde kiigiik kesili katarakt cerrahisi nygulanmig ve
katlanabilir GIL yerlestirilmistir. Bu vakalarin higbirin-
de lens subluksasyon 5 saat kadranindan fazla degildi.
Vakalarin takibinde hig bir komplikasyon izlenmemis
ve tashihli 7/10'un iizerinde gorme keskinlikleri elde
edilmigtir. Bir vakarmzda ise KGH implantasyonu esna-
sinda kapsiil yirtilmug, bunun {izerine kornea kesisi ge-
nisletilip lens mekanik olarak ¢ikarilmug ve skleral fik-
sasyon lensi yerlestirilmistir. Birinci altgruptaki diger 6
gozde ise IKKE uygulanmugtir. Bu vakalarda agir1 lens
subluksasyonu ya da lens luksasyonu nedeni ile EKKE
uygulamak miimkiin olmamigtir. IKKE uygulanan goz-
lerin ikisinde takip siirelerinde retina dekolmam gelis-
migtir. Normal anotomiyi bozan, vitreus biitiinliigiine ve
arka kapsiil bariyerine zarar veren bu teknigin Marfan
sendromlu vakalarda retina dekolman: gelismesinde ro-
lii oldugu kesindir.

Marfan sendromlu sublukse lens vakalarinda ope-
rasyonun zamanlamasi bir bagka tartigmali konudur. Bu
kararda hi¢ kugkusuz hastanin yasi, retinasinmn durumu,
ampliyopi geligme riskinin mevcudiyeti ve subluksasyo-
nun biiyiikliigii onemlidir. Halpert'in 65 gocugu kapsa-
yan c¢aligmasimnda 20/70'in altinda vizyon, lensin 6n ka-
maraya dogru sublukse olmasi, monokiiler diplopi mev-
cudiyeti ve progresif bir gekilde lensin arkaya dogru
sublukse olmasi cerrahi endikasyon sayilmustir (10). Bi-
zim galigmamiza ise yaglari 14 ile 55 arasinda degisen
eriskin hastalar dahil edilmistir. Birinci grubu olugturan
hastalarimizin takiplerinde gérme keskinliklerinde azal-
ma, subluksasyonlarinda artis ya da 6nemli refraksiyon
degisimleri olmadi. Hastalarin tashihli gdrme keskinlik-
leri 3/10 ile 7/10 arasinda degismekteydi. Bu vakalarin
hicbirinde herhangi bir cerrahi miidahaleyi uygun gor-
medik. Hastalar diizenli araliklarla kontrollerine devam

etmisler ve bu kontrollerde herhangi bir komplikasyon
izlenmemistir. Bununla birlikte dzellikle KGH kullana-
rak yapilan kiigiik kesili katarakt cerrahisinde elde etti-
gimiz sonuglar tatminkardir. Bu hem ¢aligmamizdaki 4
adet MS 'lu gbzde, hem de bu ¢aligmada yer almayan di-

_ger lens subluksasyonlar1 vakalarinda izledigimiz bir

gercektir. Ortalama 22 ayr bulan takip siirelerinde
GIL'de ya da KGH 'nda herhangi bir dislokasyonun iz-
lenmemesinde KGH'mn skleraya dikilmesinin etkili ol-
dugu kanaatindeyiz. Bu nedenle ¢ok ileri derecede lens
subluksasyonu olmayan tashihli gorme keskinligi
3/10'un altinda olan ve bagka bir okiiler patoloji izlenil-
meyen vakalarda KGH kullanarak kiiciik kesili katarakt
cerrahisi uygulanmasi gerektigini diistinmekteyiz. Ciin-
kii lens subluksasyonunun artmas: durumunda bu cerra-
hi teknik icin gerekli olan kapsiiler destek ortadan kal-
kacak ve bagka bir cerrahi yaklagim gerekecektir. Arka
kapsiil desteginin ortadan kalkmasi, kesinin genigletil-
mesi ve vitreus biitiinliigiiniin bozulmas: da komplikas-
yonlari beraberinde getirecektir.
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