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Marfan Sendromunda Retina Dekolmani
Cerrabhisi Sonuclari
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OZET

Amag : Marfan sendromlu retina dekolmani olgularinin klinik 6zelliklerini ve cerrahi tedavi so-
nuglarini retrospektif olarak incelemek.

Gereg ve Yontem : Retina dekolmani gelisen 7 Marfan sendromlu hastanin 9 goziine ait hasta takip
dosyalar1 ve ameliyathane kayitlar1 incelendi. Hastalarin ameliyat 6ncesi refraksiyonu, gérme kes-
kinligi, 6n segment bulgular1, goz i¢i basinci Slgiimleri, indirekt oftalmoskopi ve li¢ aynali kontakt
lens ile yapilan biomikroskopik fundus inceleme sonuglari (retina dekolmaninin yayginlik derecesi,
makula tutulumu, yirtik tipi, yeri ve sayisi, proliferatif vitreoretinopati mevcudiyeti), uygulanan cer-
rahi islemler, reoperasyon varlig1 ve sayisi, sonug gérme keskinligi ¢ikarildi.

Sonuglar : Timii erkek olan hastalarin yas ortalamasi 35.71+10.02 yil, ortalama takip siiresi
16.41+8.16 ay idi. Hastalarin tiimiinde myopi ve bilateral lens subluksasyonu mevcuttu. Ortalama
sferik esdeger refraksiyon —10.66+3.57 D idi. Retina dekolman: 2 olguda bilateraldi. Retina de-
kolmam 7 gbzde at nali yirtik, 1 gdzde retina dializi, 1 gozde dev retina yirtigindan kay-
naklaniyordu. Hastalarin tiimiine ¢evresel skleral ¢Okertme, pars plana lensektomi ve vitrektomi
ameliyati uygulandi. 2 olguya niiks retina dekolmani nedeniyle reoperasyon uygulandi. Takip do-
nemi so?unda 7 %Olde. RUNR. (RTAmen, 1 s Tasmen yatigikt. 7E\,onug; gorme keskinligi 2 éézde
0.1, 3 gozde el hareketi, 4 gbzde parmak sayma diizeyindeydi.

Yorum : Marfan sendromlu retina dekolm
edilen anatomik basari oran1 Marfan olma
sar1 oranina benzerlik gostermektedir.

ant olgularinda vitreoretinal cerrahi teknikleri ile elde
yan olgulardaki retina dekolmani cerrahi tedavisinin ba-
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RETINAL DETACHMENT SURGERY IN MARFAN'S SYNDROME
SUMMARY

Purpose : To study retrospectively, the clinical characteristics and the re

, | sults of surgical treatmen
of retinal detachment in Marfan's syndrome. ; t

Methods : Charts and operating room records of 9 cyes of 7 patients with Marfan's syndrome who
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underwent vitreoretinal surgery for the treatment of retinal detachment were reviewed. Pre and pos-
toperative visual acuity, refraction, biomicroscopy, indirect and biomicroscopic ophthalmoscopy
findings (macular status, the extent of retinal detachment, the type and localization of retinal breaks,
presence of proliferative retinopathy), surgical procedures, retinal status and follow-up time were
obtained.

Results : Mean age of 7 men 35.71+£10.02 years. Mean follow-up time was 16.42+8.16 months. All
the patients were myopic and mean spherical equivalent refraction was —10.66+3.57 D, and had bi-
lateral lens subluxation. The retinal detachment was bilateral in two cases. Retinal breaks were
horse-shoe type in 7 eyes, retinal dialysis in 1 eye and giant retinal tear in 1 eye. All the patients un-
derwent pars plana lensectomy, vitrectomy, encirclement and gas or silicone oil tamponading. 2
cases underwent reoperation. Retina was attached completely in 7 eyes and partially in 2 eyes. Final
visual acuity was 20/200 in 2 eyes, hand movement in 3 eyes and finger counting in 4 eyes.

Conclusion : The results of surgical treatment of retinal detachment with vitreoretinal surgical tech-
niques in Marfan syndrome show similarity to the surgical results of retinal detachment in non-
Marfan patients. Ret-vit 2001; 9 : 121 - 125.
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Marfan - sendromu otozomal dominant

gecigli kalitim paterni gosteren, kromozom

takip dosyalar1 taranarak Marfan sendromlu 7
olgu c¢ikarildi. Marfan sendromu tanisi has-
15'de fibrillin genlerinin yapisal bozuklugu ile
dokusu  hastaligidir!.
Otozomal dominant gegisin penetranst %100'e

talarin bilinen okiiler, kardiyovaskiiler ve is-

karakterize = bag kelet anomalilerinden konulmustu.

Hastalara ait takip dosyalari ve ame-

yakindir. Marfan sendromunun tahmini

. liyathane kayitlar1 incelendi. Hastalarin ame-
sikligi 'dir~.

liyat dncesi refraksiyonu, gérme keskinligi, bi-

Marfan sendromunun klasik bulgular1 okii- omikroskopik  bulgulari, gozi¢i  basinci

ler, vaskiiler ve iskelet sisteminde kendini gos-
terir. En sik goriilen goéz bulgulari lens dis-
lokasyonu (%60-72) ve miyopi (%30-44)dir?4.
Marfan sendromu olgularinda retina dekol-
man1 sikligi %5-11 iken, lens dislokasyonu-
nun eslik ettigi olgularda retina dekolmani sik-
1181 %8-38'e kadar artmaktadir>©.

Calismamizin amaci retina dekolmani cer-
rahisi uyguladigimiz Marfan Sendromlu ol-
gularin klinik ozelliklerini ve tedavi so-
nuglarini retrospektif olarak incelemektir.

GEREC-YONTEM

1995-1999 yillan arasinda retina dekolmani
cerrahisi uygulanan 1254 hastaya ait hasta

Olgiimleri, indirekt oftalmoskopi ve ii¢ aynali
kontakt lens ile yapilan biomikroskopik fundus
inceleme sonuglar1 (retina dekolmaninin yay-
ginlik derecesi, makula tutulumu, yirtik tipi,
yeri ve say1s1, proliferatif vitreoretinopati mev-
cudiyeti), uygulanan cerrahi islemler, re-
operasyon varligl ve sayisi, sonug¢ gorme kes-
kinligi, takip siiresi tespit edildi.

BULGULAR

Caligmaya 7 Marfan sendromlu hastanin re-
tina dekolmani gelisen 9 gozii dahil edildi.
Timii erkek olan olgularin yas ortalamasi
35.71£10.02 y1l (en kiigiik 25, en biiyiik 51),
ortalama takip siiresi 16.4248.16 ay (en kisa 4
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ay, en uzun 2 yil) idi. Retina dekolmani 1 ol-
guda (olgu 6) kiint glob travmasi sonras, 1 ol-
guda (olgu 2) pars plana lensektomi son-
rasinda ortaya ¢ikmusti. 1 olguda (olgu 4) diger
goz bilinmeyen nedenle kaybedilmisti. Has-
talarin tiimii ameliyat Oncesi donemde myo-
pikti ve ortalama sferik esdeger refraksiyon
-10.66+£3.57 D idi. Olgularin tiimiinde bi-
lateral lens subluksasyonu mevcuttu.

Olgularin 2'sinde (Olgu 1,5) retina de-
kolmani iki tarafliydi. Bu olgularda ikinci
gozde retina dekolmani ortaya ¢ikmasi igin
gecen siire 1 olguda (olgu 1) 12 ay, 1 olguda
(olgu 5) 14 ay idi. Olgularin tiimiinde semp-
tomlarin belirmesinden sonra 4 hafta ige-
risinde cerrahi uygulama yapilmisti. Retina
yirtig1 1 olguda dev yirtik (olgu 4), 1 olguda
120°'lik retina dializi (olgu 5), diger olgularda
at nali yirtik seklindeydi (Tablo 1). Ameliyat
oncesi 2 olguda (olgu 2, 6) retina dekolmani

subtotal ve makula bolgesi tutulmamgti. Olgu
1'in 2 goziinde ameliyat oncesi PVR evre C-3
saptandi. Olgularin tiimiine genel anestezi al-
tinda gevresel skleral ¢okertme, lensektomi ve
vitrektomi uygulandi. Skleral ¢okertme ma-
teryeli olarak 3 gozde silikon sponj, 6 gozde
silikon band kullanildi. Retina alt1 s1v1 drenaj
diatermi ve MVR bigag1 ile olusturulan re-
tinotomi yerinden yapildi. 4 gozde (Olgu 1A,
1B, 3, 4) ameliyat sonrasi retina tamponadi
olarak 1000 cs silikon yag1, 5 gozde C3F8 gaz1
kullanildi. 5 gézde retinopeksi yontemi olarak
kriyoterapi ve laser fotokoagiilasyon, 4 gozde
laser fotokoagiilasyon kullanmldi. 3 olguda pu-
pillanin yeterince genislememesi nedeniyle iris
retraktorii kullanilmak zorunda kalindi. 2 ol-
guda (olgu 3,4) PVR nedeniyle niiks retina de-
kolmani geligti. Bu olgulara silikon yag1 bo-
saltilmasi, membran soyulmas:1 ve tekrar
silikon yag1 tamponad1 uygulandi. En son takip

Tablo 1. Hastalara ait ameliyat oncesi klinik 6zellikler, cerrahi islem ve anatomik sonuglar

Olgu | Yas/cins Taraf Yirtik Makula Cerrahi Reoperasyon | Anatomik
tipi tutulumu islem sonug

1A 36/E Sag AN + %Sjg ’SLY — Re
1B Sol AN + %S,Ig ’SLY — Re
2 48/E Sag AN — SCC3 1\318 — Re
3 51/E Sag | AN + %?RC, ,SLY + KRe
4 29/E Sol DY + %S’l% SLY + KRe
5/A 29/E Sag D 120 + g,S&IIESV — Re
5/B Sol AN + ES(% 1158V 0 — Re
6 32/E Sag AN — ﬁ,s 3’%5§V | — Re
7 25/E Sol AN + —

R .

(AN:At Nali, DY:Dev Yirtik, D:Dializ, CSC:Cevresel Skleral Cokertme, L:Lensektomi, V:Vitrcktomi
R:Retinopeksi, SY:Silikon Yag1, Re:Rekole, Kre: kismen Rekgi‘e) R
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muayenelerinde bu 2 olguda alt kadranda, ¢o-
kertme Oniinde kalan periferik retina de-
kolmani mevcuttu. Olgu 1 sol gozde silikon
yagi bosaltilmas1 esnasinda lokalize sup-
rakoroidal hemoraji gelisti ve operasyondan
sonra 5 hafta icerisinde kendiliginden geriledi.

Ortalama 16.42 ay takip sonunda 7 gozde
retina tamamen, 2 gozde kismen yatigikti. 2 ol-
guda ameliyat Oncesi ve sonrasi diizeltilmig
gorme keskinligi 0.1 idi. Ameliyat sonrasi
gorme keskinligi 4 gozde parmak sayma, 3
gozde el hareketi diizeyindeydi (Tablo 2).

TARTISMA

Retina dekolmani Marfan sendromu ol-
gularinda %5-38 oraninda goriiliir ve en ciddi
g0z komplikasyonudur7. Marfan sendromunda
retina dekolmani ve retina yirtig1 gelisiminde
en onemli faktor anormal kollajen yapimina
bagli olarak skleranin patolojik distansiyonu,
anormal aksiel uzunluk ve ekvatoryal ¢ap, zo-
niiler yetersizlik ile ektopik lens hareketi,
genis gozlerde likefiye ve dekole vitreus ola-
rak bildirilmi§tir8.

Marfan sendromunda sik goriilen aksiyel
miyopi patolojik skleral distansiyonunun bir so-

nucudurd. Dotreleva'nin® serisinde aksiyel mi-

yopi oran1 %385, Abboud'un!? serisinde %100
olarak bildirilmigtir. Bizim serimizdeki ol-
gularin tiimii miyopikti ve ortalama sferik es-
deger refraksiyon —10.66+3.57 idi.

Marfan sendromu otozomal dominant ge-
cisli bir hastaliktir ve her ikt cinsde esit olarak
goriilir. Bizim serimizdeki olgularin tiimii
erkek idi. Bu durum olast travmanin varligini
akla getirebilir ancak olgularimizin sadece bir
tanesinde travma hikayesi mevcuttu. Emad'in
16 goz iceren retina dekolmanli Marfan send-
romu serisinde olgularin sadece 1 tanesi kadin
olarak bildirilmi§tir10. Bu durum erkek Marfan
olgularinda retina dekolmani sikliginin daha
fazla goriildiigiinii diistindiirmektedir.

Literatiirde Marfan Sendromunda retina de-
kolmani cerrahisi sonuglarint bildiren ¢aligma
azdir. Uemura ve ark.!! 1989'da 11 olguluk
Marfan Sendromlu retina dekolmani serisinde
anatomik basar1 oranin1 % 89 olarak bil-
dirmislerdir. Greconun'? 5 hastalik serisinde
vitreus  cerrahisi  teknikleri  kullanilarak
%100'liik anatomik bagari bildirilmi§tir12. Dot-
releva ve ark.” 18 gozden olusan retina de-
kolmani serisinde olgular1 PVR ile komplike

~ olanlar ve komplike olmayanlar seklinde grup-

Tablo 2. Hastalara ait ameliyat ncesi ve sonras1 gdorme keskinligi ve takip

Olgu Preop.vizyon Postop.vizyon Takip siiresi (ay)
1A P EH 18
1B 1P 1.5mPS 6
2 0.1 0.1 4
1P 2mPS 6
4 IP EH 24
S5A EH EH 24
5B EH 4 mPS 10
6 0.1 0.1 19
7 EH 5mPS 20
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lamiglar ve PVR ile komplike olanlara skleral
¢okertme ile birlikte vitreus cerrahisi, komp-
like olmayan retina dekolmani olgularini ise
sadece skleral ¢okertme ile tedavi etmiglerdir.
Komplike olmayan grupta anatomik basari
oran1 %89 iken, PVR ile komplike olan grupta
%56 olarak bildirilmistir. Emad ve arkadaslar
16 gz igeren Marfan Sendromiu retina de-
kolman: serisinde basari oranim1 %75 olarak
bildirmigler ve basarisiz olgularda, nedenin
PVR oldugunu belirtmislerdir!?. Bizim se-
rimizde %78 gdzde anatomik bagar1 saglandi.
Bizim olgularimizin tiimiine ¢evresel skleral
¢okertme uygulanmasinin nedeni olasi go-
rilemeyen  yirtiklardan  kaynaklanabilecek
niiks retina dekolmani geligsimine karsi 6nlem

amacini tagtyordu.

Sautter!3 Marfan sendromlu olgularin pu-
pilla dilatator kas hipoplazisi veya aplazisi ne-
deniyle preoperatif retina muayenelerinin giic
oldugunu bildirmigtir. Bu olgularda zor ge-
nigleyen pupilla ve ektopik lens varligi pe-
riferik retina muayenesini giiclestirerek bazi
yirtiklarin tespit edilememesine yol agabilir.
Bizim olgularimizin 3'nde operasyon es-
nasinda iris retraktorii kullanilmak zorunda ka-
linild1.

Marfan sendromunda retina dekolmani
%30-42 oraninda iki taraflidir. Bazi serilerde
bu oran %69'a ¢ikmaktadir!®. Bizim serimizde
bilateralite orani %22 idi. Marfan send-
romunda retina dekolmaninin iki tarafli olma
sikligini yiiksek olmasi diger goze profilaktik
tedavi yapilmasini giindeme getirmistir!©.

Calismamiz Marfan sendromunda gelisen
retina dekolmaninin tedavisinde skleral ¢O-
kertme ile vitreus cerrahisi uygulamasinin
Marfan dig1 sebeplerden kaynaklanan retina

dekolmanlarindaki cerrahi bagar1 oranina ben-
zer sonuglar elde edilebildigini ortaya koy-
maktadir.
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