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Olgu Sunumu / Case Report

Marfan Sendromunda Siitiirlii Arka Kamara Gé6z I¢i

Lensine Sekonder Filtrasyon Ps6do-Blebi ve Gegirilmis
Okiiler Cerrahiler ile Iliskisi

Filtering Pseudo-Bleb Secondary to Sutured Posterior Chamber Intraocular
Lens with Implications for Ocular Surgery in Marfan Syndrome
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Oz

Marfan sendromu ve daha 6nce gecirilmis ¢ok sayida bilateral okiiler cerrahi dykiisii olan 51 yaginda kadin hasta, birkag aydir sag gozde
artan rahatsizlik hissi, epifora ve bulanik gorme sikayetleri ile bagvurdu. Yapilan muayenede her iki gézde siitiire goz igi lense (GIL)
sekonder gelisen, sag gozde hipotoninin eslik ettigi Seidel pozitif kistik filtrasyon psddo-blebi ve sol gozde Seidel negatif daha kiigiik
bir filtrasyon psodo-blebi saptadik. Intraoperatif olarak limbusa yakin iki tam kat sklera defekti tespit edildi, bu da sag gizde bir 6nceki
siitiire GIL implantinin bulundugu yerde flebin eridigini diisiindiirdii. Defekeler iki parca dondr sklera ile tikandi ve daha biiyiik bir
donor skleral greft ile kapatilds, iskemik konjonktiva eksize edildi ve kalan saglikli konjonktiva ilerletilerek limbus boyunca dikildi.

Son kontrolde sag gozde intraokiiler basing ve gorme preoperatif seviyelere yiikselmis olup, psédo-bleb veya sizinti saptanmamigtir.
Anahtar Kelimeler: Marfan sendromu, psédo-bleb, bleb sizintisy, siitiire goz i¢i lensi

Abstract

A 51-year-old female Caucasian patient with a history of Marfan syndrome and multiple previous bilateral ocular surgeries presented
with increasing discomfort, epiphora, and blurred vision in her right eye for a few months. On examination, we found an overhanging
cystic Seidel-positive filtering pseudo-bleb with hypotony in her right eye and a smaller Seidel-negative filtering pseudo-bleb in the left
eye secondary to sutured intraocular lens (IOL) in both eyes. Intraoperatively, two full-thickness scleral defects were found close to the
limbus, suggesting a melting flap in the location of the previous sutured IOL implant in the right eye. The defects were plugged with
two pieces of donor sclera and covered with a larger donor scleral patch, the ischemic conjunctiva was excised, and the remaining healthy
conjunctiva was advanced and sutured along the limbus. At last follow-up, intraocular pressure and vision in the right eye increased to
preoperative levels, and no pseudo-bleb or leak was detected.

Keywords: Marfan syndrome, pseudo-bleb, bleb leak, sutured intraocular lens

Giris riiptiir) veya sekonder (skleral insizyonlari takiben) psédo-bleb

Marfan sendromu, fibrilin (FBN1) genindeki mutasyonlarin riski olugturur.

neden oldugu ve kardiyovaskiiler, kas-iskelet sistemi ve okiiler i
yapilari etkileyen konjenital bir bag dokusu hastaligidir.! Marfan g6z ici lensine (GIL) sekonder psddo-bleb sizintisi goriilen nadir
sendromunda skleranin zayiflamas: primer (spontan skleral bir olgu sunulmaktadir.

Burada, Marfan sendromlu bir hastada siitiire arka kamara
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Olgu Sunumu

Elli bir yaginda beyaz irktan kadin hasta, birkag¢ aydir sag
goziinde artan rahatsizlik hissi, epifora ve giormede azalma
sikayetleri ile bagvurdu. Marfan sendromu olan hastanin birden
fazla okiiler cerrahi dykiisii vardi. Yirmi alt1 yil 6nce bilateral
lens ekstraksiyonu ve siitiire arka kamara GIL implantasyonu
yapildi. On yedi yil 6nce, goziin ovusturulmasi nedeniyle sag
GIL'de subluksasyon gelisti ve cikarilarak iris klipsli GIL
takilarak tedavi edildi. Sekiz y1l once, sag gozde korneal endotel
dekompansasyonu ve sekonder biilloz keratopati gelisti. Bunun
sonucunda iris klipsli GIL ¢ikarilarak yerine baska bir siitiire
GIL vyerlestirildi. Alt yil 6nce sag retina dekolmani tespit
edildi ve pars plana vitrektomi ve gaz tamponadi ile tedavi
edildi. Ug yil 6nce sagda soldan daha belirgin olmak iizere
bilateral iist nazal filtrasyon psodo-blebi gelistigi dikkati gekti.
O donemde hafif sag bleb dizestezi goriildii ancak her iki bleb
Seidel negatifti.

Hasta klinigimize bagvurdugunda gorme keskinligi sagda
6/36, solda 6/6 idi ve gbz i¢i basinct sirasiyla 5 mmHg ve
9 mmHg olarak olgiildii. Sag gozde Seidel pozitif sarkan
kistik filtrasyon psodo-blebi, Descemet katlantilar: ile kornea
6demi ve endotel dekompanzasyonu goriildii. Klinik blebit
veya endoftalmi bulgusu yokrtu. Siitiire GIL merkezdeydi ve
retina yatigikti. Solda kornea saydam, 6n kamara sakin, GIL
merkezde ve retina yatigikti. Kiiciik bir Seidel negatif filtrasyon
psodo-blebi izlendi (Sekil 1A-C). Ultrason biyomikroskobide
(UBM) her iki gozde 6n kamara ile subkonjonktival mesafeyi
birbirine baglayan skleral fistiilden siiphelenildi (Sekil 1D-F).
Arka segment optik koherens tomografide sag gozde makiiler
subretinal sivi izlendi (Sekil 3A).

Subkonjonktival bogluga akoz

akimin  kaynaZini

belirlemek, bu akima izin veren defekti kapatmak ve iskemik
sizinti yapan konjonktivay: eksize etmek ve okiiler yiizey
dokularini rekonstriikte etmek icin sag goze cerrahi yapild:.

Cerrahi sirasinda limbusa yakin iki tam kat skleral defekt
tespit edildi, bu da 6nceki siitiire GIL implantinin bulundugu
yerde flepte erime oldugunu diisiindiirdii ve UBM bulgulariyla
uyumluydu (Sekil 2A). Defektler iki parca donér sklera ile
tikandt ve daha biiyiik bir donér skleral yama ile kapatildi,
iskemik konjonktiva eksize edildi ve kalan saglikli konjonktiva
ilerletilerek limbus boyunca siitiire edildi ($ekil 2B). Son
takipte sag gozde GIB ve gorme keskinligi sirasiyla 20 mmHg
ve 6/36 olup, psodo-bleb veya akoz sizintisi saptanmadi.
Kornea 6demi devam etti, ancak makiiler subretinal sivi
onemli ol¢iide azald1 (Sekil 3B).

Tartisma

Marfan hastalarinda siitiire GIL’e sekonder filtrasyon blebi
olgulari ilk kez Rees ve ark.” tarafindan bildirilmigtir. Psodo-
bleblerin ortaya ¢ikma siiresi bir olguda 2 ay iken diger
olguda 2 yildi. Bizim olgumuzda, ortaya ¢ikis siiresi anlamli
olciide daha uzundu (bagvurudan 5 ila 26 yil 6nce). Rees ve
ark.” ve bizim deneyimlerimiz dogrultusunda goriigiimiiz,
bu komplikasyonun Marfan sendromlu bireylerde siitiire
GIL cerrahisinden sonra erken veya gec donemde ortaya
gikabilecegidir. Ayrica, hastamiz cerrahi olarak miidahale
edilmesi gereken sizintt yapan bir bleb ile bagvurdu. Rees
ve ark.” hastalarina ait UBM sonuglari bildirilmemigken
hastamizda skleral defektler UBM ile kapsamli sekilde
degerlendirildi. Literatiirde benzer olgular nadirdir. Turaga
ve ark.” Marfan sendromunda skleral riiptiire bagli spontan
psodo-bleb bildirmiglerdir. Marfan sendromunda skleraya fikse
GIL implantasyonundan sonra konjonktival kistin psodo-bleb
olarak maskelendigi de gosterilmistir.! Shanmugam ve ark.*
vitrektomiye sekonder bir psédo-bleb olgusu bildirmiglerdir
ancak bu olgu Traboulsi sendromu tanist almigtir. UBM
ayrica bu sendromun 6n segment bulgularini tanimlamak igin
kullanilmigtir.

Sekil 1. A-B) Sag gozde sizintils filtrasyon blebi. C) Sol gézde filtrasyon blebi. D-F) Ultrason biyomikroskobide skleral defektler
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Sekil 2. A) Sklera defektlerinin intraoperatif degerlendirmesi. B) Skleral yama
grefti

Psodo-blebler ¢esitli nedenlerden dolay: problemli olabilir ve
bunlarin bazilari bizim olgumuzda mevcuttu. Yiiksek psodo-bleb
dizesteziye yol agabilir ve hastanin yasam kalitesini diigiirebilir.
Olgumuzda goriilen makiilopati gibi hipotoni nedeniyle gézde
yapisal degisiklikler gelisebilir ve bu durum gérmeyi olumsuz
etkileyerek okiiler rahatsizliga katkida bulunabilir. Ayrica,
iskemik ve/veya sizintili bir psddo-bleb, potansiyel olarak korliige
neden olabilen blebite veya endoftalmiye predispozisyona sebep
olabilir.

Hastamizda ameliyatlarin ¢ogu sag goze yapilmis olmasina
ragmen hastanin her iki goziinde de psédo-bleb vardi. Bu,
siitiirlii: GIL cerrahisinin skleral fistiil gelisimine ve ardindan
psodo-bleb olusumuna olasilikla katkida bulundugunu
diisiindiirmekeedir. Bu nedenle skleraya fikse GIL cerrahisi
dikkatli sekilde yapilmalidir. Irise siitiire ti¢ parcalt GIL ve iris
klipsli lens gibi alternatif GIL secenekleri tercih edilebilir.

Hastamizda her iki gozde ve diger bildirilen olgularda,
mitomisin C veya S-fluorourasil gibi anti-metabolitlere
maruziyet olmamasina ragmen kistik iskemik psddo-bleb
gelismesi ilgingtir.'?*%  Bu, subkonjonktival alandaki
akoz dinamiklerin bleb morfolojisinde rol oynadigini
disiindiirmektedir. Bu durum trabekiilektomi sonrast bleb
sizintist igin risk faktorii olarak bildirilmistir.® Bu nedenle
olgumuz filtrasyon cerrahisi sonrasi bleb sagkaliminda akoz
akimin arkaya dogru ve genig bir alana yonlendirilmesinin
6nemini vurgulamaktadir.

Etik
Hasta Onay1: Alindi.
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Sekil 3. Ameliyat dncesi (A) ve sonrast (B) subretinal stvi
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