OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Pupiller Bloga Bagh Goéz Ici Basinci
Yiiksekligi Olan Mikrosferofaki Olgusunda
En Uygun Tedavi Nedir?*

What is the Best Treatment of Microspherophakia That Pupillary
Block Caused Intraocular Pressure Elevation?
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Mikrosferofaki, lens zoniillerinin hatali gelisimi sonucu goériilen, nadir bir konjenital anomalidir. Lensin sekil olarak sferik
ve instabil hatta ¢ogu zaman sublukse olmasi gorme azhig1 ve pupiller bloga yol agmaktadir. Antiglokomatéz medikasyon,
lense yonelik cerrahi, lazer ve glokom cerrahileri dahil tiim tedavi alternatifleri diisiiniildiigiinde bunlarin tamami, kalica
tek bir tedavi olmaktan uzaktir. Bu tarz hastalara cerrahi uygulanmis olsa bile, hem gorsel rehabilitasyon hem de antiglo-
komatoz tedavi agisindan hayat boyu kontrol altinda olmalar: gerekliligi agiktir. Biz bu ¢alismamizda, klinigimize gorme
azlig1 ve pupiller bloga bagh ac1 kapanmasi glokomu ile bagvuran geng bir olgunun yoénetimindeki tedavi seceneklerini
giincel literatiire bagvurarak degerlendirmeyi amacladik.

Anahtar Kelimeler: Katarakt, glokom, mikrosferofaki.

SUMMARY

Microspherophakia is the defective development of lens zonules caused a rare congenital anomali. Spherical, unstabil and
subluxated lens causes low visual acuity and pupillary block. When all treatment options considered, antiglaucoma medica-
tion, surgery for lens, laser or glaucoma surgery, are not single permanent treatment. It is clear that these patients require
under the control, all of their life for rehabilitation of vision and antiglaucoma medication even if have been performed
surgery. In this study, we aimed evaluation of treatment options in management of young case by referring to the current
literature who presented our clinic with low vision and pupillary block caused angle closure glaucoma.
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GIRIS

Mikrosferofaki, embriyogenezde lens zoniillerinin
hatali gelisimi sonucu ortaya cikmaktadir.! Lensin
hacim olarak kiiciik, anteroposterior kalinliginin art-
mig, sekil olarak sferik ve instabil oldugu bu nadir
durum izole olgular geklinde goriilebilirken bazen
Weil-Marchesani Sendromu (WMS), Marfan Send-
romu veya homosistiniiri gibi hastaliklara eglik ede-
bilmektedir.?? Bunun yani sira bir takim 6n segment
anomalileriyle de birliktelikleri tanimlanmigtir. Kli-
niginde yiiksek miyopik ve astigmatik degerlere bagh
gorme azliginin yani sira, goz ici basinc1 (GIB) artisi,
cogu zaman ilk muayenede dahi saptanmaktadir. Bu
olgularin takip ve tedavisinde uygulanacak strateji,
eslik eden anomali ve muayene bulgulariyla uyumlu
olacak gekilde, cerrahi miidahaleyi de kapsamakta-
dir. Hastalarin takip siireci tan1 konduktan itibaren
hayat boyu periyodik olarak devam etmelidir ¢iinkii
ilerleyen yillar i¢in glokom riskini ortadan kaldiracak
kesin bir tedavi yontemi yoktur.

OLGU SUNUMU

Yirmisekiz yaginda kadin hasta, gérme azhig1 sikaye-
tiyle poliklinigimize bagvuruyor. Hastanin pnomoto-
nometre ile 6lciilen GIB’larinin 32/34 mmHg oldugu
ve otorefraktometre ile yapilan d6l¢timlerinin cevapsiz
oldugu goriildi. Bilinen bir hastaligi olmayan hasta-
nin kisa boylu oldugu, el ve ayak parmaklarinin nor-
malden kisa oldugu dikkat ¢ekti. Herhangi bir trav-
ma Oykustnin olmadigi, herhangi bir ila¢ kullanma-
dig1 ve anne babasinin akraba oldugu, iki kardeginin
de kendisi gibi az gordugu 6grenildi.

Hastanin diizeltilmemis gorme keskinligi seviyeleri
0.01/0.02 olarak muayene edildi. Biyomikroskop ile
yapilan muayenesinde her iki gozde lokalize 6n ka-
mara s1glig1 ve middilate pupil tespit edildi. Her iki
lensin hacim olarak kiiciik, sekil olarak sferik ve ins-
tabil oldugu goriildii (Resim) ve lens zoniilleri izlen-
di. Lenslerdeki mevcut patoloji mikrosferofaki olarak
degerlendirildi. Fundus muayenesinde retina yatigik,
makula dogal olarak degerlendirildi ve cup-disk orani
her iki goz icin 0.4-0.5 diizeylerinde belirlendi. Has-
tanin santral kornea kalinliklar1 635/645 mikrometre
ol¢iildii ve applanasyon ile yapilan goz ici basinc: 6l-
¢limi sonuclar: da 30/32 mmHg idi.

Hastanin GIB yiiksekligi pupiller bloklu sekonder ac
kapanmasi lehine yorumlandi. Lentikiler astigma-
tizma ve azalmig gérme keskinligi olan hastaya hem
muhtemel gérme keskinligi kazanci hem de goz ici
basinc1 stabilizasyonu amaciyla éncelikle lense yone-
lik cerrahi planlandi. Lense yonelik major bir cerrahi-
yi kabul etmeyen hastaya, lazer iridotomi uygulandi
ve topikal antiglokomat6z ila¢ kombinasyonuyla kisa
siire icinde goz ici basinc stabilizasyonu saglanda.

Resim: Dilatasyonun ardindan biyomikroskobik goriiniim.

Her iki goze topikal beta bloker ve karbonik anhid-
raz enzim inhibitori kombinasyonu tek ila¢ kullanan
hasta poliklinik takibine alindi ve bir yillik takip sii-
resince goz i¢i basincinin normal simirlar dahilinde
oldugu ve glokom progresyon olciitlerinde de olumsuz
bir degisiklik olmadig1 gozlendi.

TARTISMA

Konjenital bir lens anomalisi olan mikrosferofaki ol-
gular icinde, sporadik olgular cogunlukta olsa da,
yaklagik dortte birinin sistemik birlikteligi vardir.?
Bunlardan biri de Mikrosferofaki-Brakidaktili Send-
romu olarak bilinen WMS’dur. WMS tani kriterlerini
tipik g6z bulgular1 (mikrosferofaki, ektopia lentis),
kisa boy, brakidaktili, eklem sertligi ve kalp defektle-
ri (nadiren) olusturmaktadir.* Bizim olgumuzda kisa
boy, kisa parmaklar, g6z bulgular1 vardi. Bilinen her-
hangi baska bir hastaligi olmadigini ifade eden, akra-
ba evliligi ve benzer durumdaki kardeslerine yonelik
oykii veren hasta, mevcut klinik bulgulariyla WMS
lehine degerlendirildi.

Mikrosferofaki olgularinda tam bir gorme tashihi
lensin anormal boyut ve lokalizasyonundan dolay:
zor olsa da yiiksek miyopi ve miyop astigmatik deger-
lerin bir miktar gérme artis1 sagladig bilinmektedir.?
Ayni zamanda bu olgularda glokom birlikteligi, yap:-
lan bir caligmada %51 olarak bildirilmistir ve bun-
larin ¢ok buyuk bir bolimi a¢1 kapanmasi glokomu
seklindedir.? Bizim olgumuz da bu verilerle uyumlu
olarak gorme azlig1 ve pupiller blok nedeniyle yiiksek
GIB ile klinigimize bagvurmustur. Bunun yan1 sira
literatirde, dev retinal yirtik ve retina dekolmam
gibi alisilmadik bir gekilde prezente olan mikrosfero-
faki olgular1 da vardir.’

Glokomun eslik etmedigi genc¢ mikrosferofaki ol-
gularinda refraktif amach fakik goz ici lensi (GIL)
yerlestirilmesi bir secenek olarak diigunilebilir.
Literatiirde iris fiksasyonlu bir fakik GIL yer-
lestirilen mikrosferofaki olgusunda gorme kaza-
nimiyla birlikte olumlu sonuglar bildirilmistir.5
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Fakat bu tercihin ¢ok dikkatli yapilmasi gerektigi ve
sadece secilmig, sinirlh hasta grubunda uygulanabi-
lirligi oldugu aciktir. Bu tarz lens uygulamalar: son-
ras1 uzun donem komplikasyonlar bildirilmigtir.”

Katarakt cerrahisi sirasinda fakoemiilsifikasyon igle-
mi uygulanarak kapsiiler kesenin (KK) korundugu bir
olguda KK, iris hook ile stabilize edilmis ve KK icine
monoblok katlanabilir GIL yerlestirilmistir. Postope-
ratif hastanin GIB stabil seyretmis, gorme keskinli-
gi artmis, rezidiizel miyopi saptanmamis fakat biyo-
mikroskopide zoniiler instabilite ve psédofakodonezis
gozlenmistir. KK icine GIL implante edilen bir baska
olguda, erken kapsiil kontraksiyonu gelistigi rapor
edilmig ve 7. giin haptik luksasyonu nedeniyle olgu
tekrar ameliyata alinmisgtir. Lens ve KK nin kiicik
olmasindan kaynaklanan bu komplikasyonun kapsiil
germe halkasi kullanilarak azaltilabilecegi bildirilmis-
tir.? Ulkemizde yayinlanan bir makalede, benzer bir
baska olgu i¢in lens aspirasyonu, Cionni Kapsiil Ger-
me Halkasi uygulamasinmi takiben hidrofobik akrilik
katlanabilir GIL yerlestirilmis ve gérme keskinligin-
deki artigla beraber olumlu sonuclar bildirilmigtir.

Pupiller blok nedeniyle yiiksek GIB yla gelen olgularda,
lens ekstraksiyonu ve skleral fiksasyonlu goz ici lens
(SFGIL) implantasyonu, gorme artisi, GIB stabilizas-
yonu nedeniyle mantikl bir secenektir. Ayrica SFGIL
dogru teknik ile uygulandiginda santralizasyonu ve
stabilizasyonu miikemmel olarak rapor edilmigtir. Bu
tarz olgularda malign glokom riski de goz 6niinde bu-
lundurulacak olursa cerrahinin anterior vitrektomi ile
kombine edilmesi de yine uygun bir tercih olacaktir.

Eger gorme artig1 hedeflenmiyorsa antiglokomatoz te-
davide birinci basamagi antiglokomatoz medikasyon
olusturmaktadir. Senthil ve ark.,268 gozlik serilerin-
de, antiglokomat6z medikasyonla 51 olgunun GIB'm
normal seviyelere indirebilmigtir. Topikal antigloko-
matoz tedavi segenekleri arasinda pupiller blogu ag-
reve edecegi i¢in miyotiklerin yeri yoktur. Bunun yani
sira ac1 kapanmas: seklinde karsimiza cikan GIB yiik-
sekliginde lazer tedavisi uygulanabilir. Bu tedavi sege-
negi diger cerrahi seceneklere gore daha az invazivdir
fakat etkinligi tartigsmalidir. Bahsi gecen calismada
16 goze Nd:YAG lazer iridotomi uygulanmig, bunlarin
yalmizca 2’sinde ilave tedaviye ihtiyac kalmadan GIB
stabil seyretmigsken 10 tanesine ilerleyen zamanda
cerrahi uygulandig: rapor edilmistir.?

Senthil ve ark.,? yaptiklar1 genis serilik ¢alisma, glo-
kom ile prezente olan mikrosferofaki olgularinin yo-
netimi konusunda 6nemli bir rehberdir. Trabekiilek-
tomi uygulanan 24 gozde bir yillik basari oram %77
olarak bildirilmigtir. Ayn1 amagcla lensektomi uygula-
nan 14 hastada ilacsiz GIB stabilizasyonu orani %50
olarak gosterilmistir. Her ne kadar trabekiilektomi
sonrasi diisiik GiB’lar elde edilmis olsa da, bu kahc
bir tedavi olarak degerlendirilmemelidir. Yapilan bir
baska calismada primer trabekiilektomi uygulanmis

mikrosferofaki olgularinin tamaminda cerrahi sonrasi
erken donemde diisiik GIB elde edilmis olmasina rag-
men, yillar icinde GIB’nda yiikselme bildirilmigtir.!?

SONUC

Kliniginde gorme azlig1 ve GIB yiiksekligi olan mik-
rosferofaki olgularinda amag¢ hastanin yagam kalite-
sini yiikseltmek ve GIB n1 normal degerler araliginda
tutmak olmalidir. Lense yonelik cerrahi miidahale ile
gorme artis1 ve diisiik GIB elde edildigini gosteren
cok sayida calisma vardir.’® Bunun yaninda bu olgu-
larin cerrahi sonrasi takiplerinde g6z i¢i basinglarinin
stabil seyretmedigi ve yillar i¢inde filtran cerrahiye
ihtiya¢ duyduklar1 gosterilmigtir.!* Hatta cerrahiye
primer trabekiillektomi olarak baslanan olgular i¢in
dahi bunun kalic1 bir tedavi olarak degerlendirilme-
mesi gerekmektedir.

Tum bu bilgiler 1s181nda nadir bir konjenital anomali
olan mikrosferofaki olgular1 gerek GIB stabilizasyo-
nu gerek gorme artis1 saglanmasi hedefiyle cerrahiye
sike¢a ihtiya¢ duymaktadir. Bu hastalarin cerrahi 6n-
cesinde ve sonrasinda GIB artis1 yoniinden titizlikle
incelenmesi ve takip edilmesi gerekliligi aciktir.
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