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ABSTRACT

Klinige sol az gérme sikayetiyle bagvuran 20 yaginda kadin
hastaya iskelet sistemi (kisa boy, genis toraks,kisa-kalin el
ve ayak parmaklari, eklem hareketlerinde kisitlilik) ve oki-
ler bulgularyla (her iki gézde mikrosferofaki ve lens dislo-
kasyonu) Weill-Marchesani sendromu (WMS) tanisi konul-
du. Hastanin sol gézinde pupil bloguna sekonder kronik
acl kapanmasi glokomu ve buna bagl geridénisimsiz
gérme kaybi saptandi. Risk altindaki diger gézini pupil
blogundan korumak icin hastanin sag gézine kapsil ko-
runarak lens ekstraksiyonu ve Cionni kapsul germe halka-
si ve hidrofobik akrilik IOL implantasyonu uygulandi. Bay-
lece hastada pupil blogu riski ortadan kalkti ve mikrosfe-
rik lense bagl yuksek miyopik refraksiyon dizeltilip gérme
kalitesi arthinildi. WMS’unda mikrosferofakiden dolay: pupil
blogu ve buna bagli gelisen a¢i kapanmasi glokomu orani
%80 kadar yUksektir. Bunu énlemek icin miyotik veya mid-
riyatik oftalmik medikasyon ve YAG lazer periferik iridek-
tomi gibi ydntemler olmakla birlikte alinan bu énlemlerle
bile agi kapanmasi glokomunun gelistigine dair literatirde
bir cok 6rnek géruldu. Bu nedenle risk altindaki diger gézu
korumak igin yukarda anlatilan cerrahi yéntemi tercih ettik.
Sectigimiz cerrahi ydntem Weill-Marchesani sendromunda
mikrosferofakik géze uygulanan literatirde kayitli ilk olgu-

dur.

Anahtar Kelimeler: Mikrosferofaki, pupil blogu, cionni hal-

kasi

A 20-year-old female presented to the clinic with the
complaint of vision loss in her left eye. She was diagno-
sed with Weill-Marchesani syndrome according to skele-
tal (short build, broad thorax, brachydactylia and brach-
ymetacarpia, and hypoextendable joints) and ocular fin-
dings (bilateral microspherophakia and lens dislocation).
In her left eye, there was irreversible vision loss becau-
se of chronic angle-closure glaucoma secondary to pupil
block. In order to prevent angle-closure glaucoma in the
right eye, we performed extraction of the microspheric lens
with irrigation-aspiration (I/A), and implantation of a Ci-
onni capsular tension ring (Cionni Ring, Type 2L, doub-
le eyelet, MORCHER®, dimension: 11 mm, Cionni CTR)
and a three-piece hydrophobic acrylic foldable intraocular
lens (AcrySof MA30AC). Thus, pupillary block and secon-
dary angle glaucoma risk was eliminated and high myo-
pic refraction due to microspherophakia was corrected.
Angle-closure glaucoma due to microspherophakia is seen
in 80% of patients with Weill-Marchesani syndrome. In or-
der to prevent angle-closure glaucoma in these patients,
there are some methods such as yttrium-aluminum-garnet
(YAG) laser peripheral iridectomy, and the use of miotic or
mydriatic ophthalmic drugs. However, in spite of all the-
se measures, angle-closure glaucoma can still be seen in
Weill-Marchesani syndrome. Surgical methods are more
difficult but more effective than the other mentioned mea-
sures. Moreover, it was very important to protect the right
eye. To the best of our knowledge, this surgical approach
in Weill-Marchesani syndrome is reported for the first time.
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GiRiS

Weill- Marchesani Sendromu (WMS) cogunlukla oto-
zomal ressesif genetik gecisli nadir bir hastalik olmakla
birlikte herediter paterni heniz netlik kazanmamigtir ve
otozomal dominant gegisin olduguna dair bilgiler de
mevcuttur.'4. WMS'da tani koymak icin belirli tek bir test
yoktur, tani bu hastaliga 6zgU iskelet ve géz bulgularina
gore konur.* Klinik gérintm olarak WMS hastalart Mar-
fan sendromunun tam tersi zellikleri gasterirler.5 iskelet
sistemi bulgular arasinda kisa-kalin parmaklar, el-ayak
eklemlerinde hipoekstandibilite, kisa boy ve genis torax
sayilabilir ve iskelet sistemi bulgulari genellikle medi-
kal tedavi gerektirmez, hastalarin mental gelisimleri de
normaldir.'34¢ WMS'da géz bulgular 8nemlidir. Mikros-
ferofaki, yani tipik kisa ve yuvarlak lens, ve bununla iligkili
lentiktler miyopi, aksiyal uzunlugun géreceli olarak kisa
olmasi, lens ektopisi (6ne ve asadi dogru), sig én ka-
mara gibi okiler bulgular gérilir. Mikrosferofaki ile
iligkili en yaygin durum WMS dur.? Erigkinlik déneminde
(3-4. dekadda) %90 olmak Uzere, lens subluksasyonu
progresif olarak ilerler ve olgularin hemen hemen
%100’0nde lens dislokasyonu olusur."®” Patofizyoloji
Marfan sendromundaki kadar acik degildir.>® Yapilan
molekiler genetik calismalarda resesif kalitimh baozi
WMS olgularinda fibrillin-1 gen mutasyonu saptanmigtir
ve otozomal dominant kaltimli WMS hastalarinda fibril-
lin-3 gen mutasyonu disintlmekle birlikte hala calisma
asamasindadir.® Olasi bir mekanizma kigik ve yuvarlak
lens zamanla zondllerde uzamaya ve kopmalara neden
olur ve sonunda lens dislokasyonu olusur.® Mikrosferik
lensten dolayi bu dislokasyon olgularin %80’inde pupil-
ler blok ve glokoma neden olur.%7?

WMS’da lens dislokasyonu ve buna bagli glokom
olugsma riski diger konjenital dislokasyon sendromlarina
( Marfan sendromu, HomosistinGri vb) gére daha yuk-
sektir.”10 Literatirdeki kayitlara gére bu hastalarin cogu
heniz WMS teshis edilmeden klinige akut bilateral pupil
blogu ve sekonder aci kapanmasi glokomu baslangic
semptomuyla bagvurmuglardir.’ Anormal iridokorne-
al ag anomalisi®, arteriyovendz malformasyona bagli

Resim 1: Hastanin ellerinin resmi, kisa ve kint parmaklar géze car-
piyor.

direncgli glokom' gibi durumlar olabilse de bu durumlar
WMS icin spesifik degildir.®

OLGU SUNUMU

Yirmi yaginda kadin hasta sol gérme kaybi sikayetiyle
klinige bagvurdu. Hikayesinden 2 ay énce geligsen siddetli
bir agri sonrasinda gérme kaybi olustugu &grenildi.
Hasta birinci dereceden akraba evliligine mensup ailen-
in 3. cocugu olup normal bir dogum ve gelisim &ykisu
alindi. iskelet sisteminde géreceli olarak kisa boy (153
cm), genis toraks, kisa ve kalin parmaklar ve eklem
hareketlerinde kisithlik saptandi (Resim 1). Hastanin
aile dykisinde baba ve erkek kardesinde de benzer
bulgularin oldugu anlagildi fakat hastanin sehir digindan
gelmesi nedeniyle aile fertlerini inceleme olanagimiz
olmadi. Oftalmik muayenesinde refraksiyon degeri sag
g6z icin -12.5 dioptri sferik deger (DS)/ -2.5 dioptri silin-
drik deger (DC) o180 ve sol géz igin -19.5 DS/ -2.5 DC
a180 saptandi. En iyi dizeltilmis gérme keskinligi sag
g6z icin 0.5 (Snellen,-12.5 DS/ -2.5 DC «. 180 ile) ve sol
g6z icin 151k persepsiyonu olarak degerlendirildi. Slit 11k
biyomikroskopik muayenede her iki gézde orbita, géz
kapagi ve konjonktiva yapilari tabii olup kornea saydam
goroldu. Her iki gézde si§ 6n kamara, fako-iridodonesis
ve solda daha agir olmak Uzere lensin 6n kamaraya dis-
lokasyonu saptandi (Resim 2). Géz ici basinci 12mmHg
(medikasyonsuz) ve 21 mmHg ( Cosopt 2x1 ve Alphagan
3x1 ile medikasyon) élcildi (Goldmann Aplanasyon to-
nometri). Pupil % 0.5 Tropamid ile dilate edildiginde bi-
lateral 360 derece zonil zayifligi ve mikrosferofaki gérol-
di. Fundus muayenesinde sa§ gézde perifer retina ve
makula dogal olup cup/disc (c/d) orani ~0.2, sol gézde
perifer retina ve makula dogal ve ¢/d orani 0.9 (agir glo-
komatéz canaklagma) olarak degerlendirildi. Sag gézde
axial uzunluk (AL) 22.16 mm, lens kalinhgi 4.76 mm, 6n
kamara derinligi (ACD) 2.56 mm ve sol gézde AL 23.22
mm lens kalinhgi 4.91 mm, ACD 2.55 mm élculdi (Carl
Zeiss |OLMaster® V. 4.08). Keratometri degerleri sag
godzde 44.5+0.8 Dioptri (D) ve sol gézde 44.4=+1.1 D
olup merkezi korneal kalinlik (CCT) sirasiyla sagda 548 u

Resim 2: Sag mikrosferofakik lensin ve zonillerin gérintisu.



Glo-Kat 2009;4:119-123

Yazgan ve ark. 121

Resim 3: Sol optik disk fundus fotografi.
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Resim 5: Sag OCT-optik disk analizi normal degerler.

ve solda 518 u 8l¢ildiu (Orbscan®llz Corneal Topogra-
pher, Bauch Lomb Zyoptix). AL degerleri ve keratometrik
degerlere gére hastanin yiuksek miyopik refraksiyonunun
mikrosferofakiden kaynaklandigi saptandi.

OCT-3 ile retina sinir lifi tabakasi (RNLF) ve optik
disk bagi analizi yapilarak glokomatéz hasar dizeyi
degerlendirildi. RNLF analizinde sag gézde ortalama
sinir kalinhigr (average thickness.) 98.28 u olup normal
sinirda iken sol gézde ortalama RNLF degeri 49.81 u
saptandi. Optik disk basi analizinde sad gézde ortalama
disk alani 2,386 mm?2, optik gukurluk (cup) 0,12 mm2,
vertikal cup/disc orani 0,221 olup normal sinirlardayd.
Sol géz icin ise ortalama disk alani 2,476 mm2, cup
alani 2,367 mm2, cup/disc orani 0.996 olup agdir glo-
komatéz hasar olarak degerlendirildi.

Sag goézde pupiller blok sendromu gelisimini
dnlemek icin hastaya bilgilendirilmis onam formu
imzalatilarak sag géze operasyon planlandi. Cerrahiden
1 saat dnce operasyon sirasinda vitre prolapsusunu 6n-
lemek icin hastaya intravenéz 300 cc (hastanin agirhd
65 kg) %20'lik mannitol takildi ve yine vitre basisini azalt-
mak icin retrobulber veya subtenon anestezi tercih edil-
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Resim 4: Her iki gézde OCT-RNLF analizi.
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Resim 6: Sol OCT-optik disk analizi, agir glokomatéz canaklagma.

medi, genel anestezi ile operasyon planlandi.

Operasyona baglamadan hemen énce sag lensin
uzunlugu pergel ile 8.5 mm 8l¢Uldi. Saat 1 ve 7 de ol-
mak Uzere karsi karsiya 2 adet skleral flep olusturuldu.
Saydam korneal tinel (3 mm bicak, Alcon) ve 2 adet
yan giris (20 G MVR bicak) olusturuldu, 6n kamaraya
viskoelastic materyal (VISCOAT® Alcon) injekte edildi. Ve
sirastyla sirkiler devamli kapsuloreksis (CCC) , minimal
hidrodisseksiyon ve bimanuel irrigasyon-aspirasyon ile
lens ekstraksiyonu yapildi. Skleraya fikse edilen modifiye
kapsil germe halkasi (Morcher® Cionni Capsular Ten-
sion Rings Type 2L, double eyelet, cap:11 mm, Cionni
CTR) implantasyon éncesinde her iki kopcanin deliginden
10-0 polipropilen sutur (PC-9, Alcon Laboratories) ile
fiksasyona hazirlandi. Skleral flep yakinindaki iris pos-
terioru ve én kapsUl arasina VE verilip Cionni CTR kap-
sUler kese icine yerlestirildi. Her iki igne korneal kesiden
iceri sokularak siliyer oluktan, én kapsul-iris posterioru
arasindan gegirilip limbal zondan 1Tmm uzakta énceden
olusturulmus skleral flep kesi yerinden géz disina gikarildi
(Resim 7). Daha sonra géz ici lens (IOL) kese icine im-
plante edildi (AcrySof MA30AC, 26.0 D, optik ¢ap: 5,5
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Resim 7: Cionni ringin géz i¢ci implantasyonu.

mm toplam uzunluk :12,5 mm). IOL ve Cionni CTR dik-
katle rotasyon yaptirilarak merkezilestirildi, skleral prolen
suturlar belli gerginlikte digimlendi. Skleral flep ve kon-
jonktiva 7-0 vikril ile suture edildi, n kamara yikandi, ana
korneal kesi yeri 10-0 naylon ile suture edildi, yan girigler
serum fizyolojik ile édemlendirilip cerrahi sonlandirild.
Cerrahi boyunca herhangi bir komplikasyon olugsmadi.
Postoperatif tedavi olarak prednizolon asetat (Predforte,
%1.5 Abdi ibrahim) 6x1 baslanip birer hafta arayla 2x1
azalthp sonlandirildi, lomefloksasin (Okacin, Novartis)
damla 15 gin soreyle 5x1 dozunda devam edildi. Op-
erasyon sonrasi ilk gin sag dizeltiimemis en iyi gérme
keskinligi (UCBVA) 0.7 (Snellen), géz ici basinci (GiB) 10
mmHg olup indirekt fundus muayanesi normal olarak
degerlendirildi. Operasyonun 7. gins, 1 ve 3. ay kon-
trollerinde GIB degerleri sirasiyla 12 mmHg, 11 mmHg
ve 13 mmHg olup IOL ve Cionni halkasi istenen sekilde
merkezi olarak degerlendirildi (Resim 8).

TARTISMA

WMS'da en énemli okiler bulgu mikrosferofakiye
bagli gelisen pupil blogu ve buna bagl geridénisimsiz
agir glokomatéz okiler hasardir.’4?10 Mikrosferofaki
tespit edilen olgularda tedavinin ana basamagini pupil
bloguna sekonder agi kapanmasi glokomunun engellen-
mesi tegkil etmektedir. Fakat bu durumu engellemenin
en iyi ydntemi tartigmalidir.’” Tedavi olarak diguk kom-
plikasyon riski nedeniyle proflaktik YAG lazer periferik
iridotomi yapilip daha sonra lensin éne dislokasyonunu
engellemek icin miotik géz damlasi kullanimi alternatif
bir yaklagim olarak belirtilse de' miotik ilag kullaniminin
siliyer cisim kontraksiyonunu artirdigi ve daha ¢ok zonl
kaybina neden oldugu, ayrica lensin éne itilmesine neden
olup pupil blogu gelisimini tetikledigi,?'* midriyatiklerin
kullaniminin dilate pupil araciligiyla lensin én kamaraya
dislokasyonu kolaylasirdigi icin sakincali olduguda 71
bilinmektedir. Uzun sireli glokom medikasyonu da bu
hasta grubunda basarili degildir.”'* Proflaktik yttrium-al-

Resim 8: Ameliyattan sonraki 3. ay, Cionni ring ve goz ici lens sent-
ralize.

uminium-garnet (YAG) lazer periferik iridektomi bir cok
oforite tarafindan &nerilmekle birlikte! #1213 literatirdeki
kayitlarda mikrosferofakik olgularda bilateral yag-
lazer iridotomiye ragmen pupil bloguna bagl akut ag
kapanmasi glokomu meydana geldigi gérolmigtir.”16:17
Lens ekstraksiyonunun én kamaraya lens dislokasyonu
ve pupiller bloga baglh glokom gelisiminin engellen-
mesinde etkili bir ydntem oldugu bilinmektedir.'2181?
Fakat kicUk kapsuler kese ve genis zoniler zayiflik
nedeniyle lens iplantasyonunda giclikler mevcuttur.'
Ring implante edilmeksizin lens ekstraksiyonu ve kese igi
intraokiler lens (IOL) implantasyonu postoperatif erken
kapsUl kontraksiyon sendromuna'® neden olabilir. IOL
implantasyonu kigUk kese nedeniyle mumkin olmay-
abilir ve vitre kaybi ve iligkili komplikasyonlar?® gérilebil-
ir. Bu hastalarda én kamaranin si§ olmasi nedeniyle iris
claw IOL implantasyonu agir endotel kaybi, iridokorneal
acl yapisikligina sekonder glokom gelisimi gibi gec dé-
nem komplikasyonlara aciktir.?!

Bizim olgumuz sol gézinde pupil bloguna sekonder
irreversible glokomatéz hasar nedeniyle agir gérme
kaybi gelisen bir olgu oldugundan sag gézi korumak igin
pupil blogunu énlemede yeterliligi tarhgsmali YAG lazer
periferik iridotomiyi tercih etmedik. Proflaksi icin yukarda
tartigilan medikasyon ve YAG lazer iridektomi yerine kap-
stler keseyi koruyarak lens ekstraksiyonu yapmayi, intra-
okuler lens stabilitesini saglamak ve kapsil kontraksiyon
sendromunu 8nlemek’ icin de Cionni kapstl germe
halkasi implantasyonunu uyguladik. Standart kapsol
germe halkasi (CTR) yerine Cionni CTR implantasyo-
nunu tercih etmemizin sebebi WMS'da zondl zafiyetinin
genig ve progresif olmasiydi."*>” Arka kapsuler opasite
gelisimini dnlemek icin IOL olarak hidrofobik akrilik U¢
parcali lensi (AcrySof MA30AC) tercih ettik.?22% Cionni
CTR'in halka uglan birlestirildiginde olugsan ¢ap 1Tmm
(Cionni Ring, Type 2L, double eyelet, MORCHER, dimen-
sion:11 mm) olarak verildiginden ve kapstGlon nikleus
ve korteks materyali ¢ikarildiktan sonra genigleme kapa-
sitesi de géz éninde bulundurularak ortaya cikan hac-
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min Cionni modifiye CTR ve IOL implantasyonuna izin
verecedini én gdérerek bu operasyonu planladik.

Mikrosferofakik olgularda, 6zellikle bir gézde agir
glokomatéz hasar olusumu mevcutsa, pupil blogunu 6n-
lemede yarar tartigmali yéntemlerin degil de modifiye
kapstl germe halkasi implante edilerek lens ekstrak-
siyonu ve ayni seansta hidrofobik IOL implantasyonu
gibi daha kesin olan cerrahi yéntemlerin tercih edilm-
esi gerekmektedir. Weill-Marchesani sendromlu mikros-
ferofakik- disloke lensli olguda uvyguladigimiz bu cerrahi
yéntem literatirde kayith ilk olgudur.
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