Nanoftalmusa Sekonder Geligen Eksudatif Retina
Dekolmani ve Dort Kadran Derin Sklerektomi
ile Tedavisi

Exudative Retinal Detachment and its Manangement with Four Quadrant
Deep Sclerectomies in Nanophthalmos
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ABSTRACT

Eksudatif retina dekolmani nanoftalmusta sik gérilen bul-
gulardan biridir. Patogenezinde anormal derecede kalin,
yapisal farkhiliklar gésteren skleranin rol oynadigr dosu-
nilmektedir. Medikal tedaviye ve konvansiyonel cerrahiye
yanit vermeyen eksudatif retina dekolmaninin tedavisinde
farkli yaklagimlar sz konusudur. Bu ¢alismada, nanoftal-
musa sekonder gelisen eksudatif retina dekolmani nede-
niyle dért kadran derin sklerektomi uygulanmig iki olgu
sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Nanoftalmus, eksudatif retina dekolmani,
sklerektomi.

GiRig

Nanoftalmus Latince clice anlamina gelen “nanos”
kelimesinden kéken alir ve kiigik géz anlamina gelmek-
tedir. Fakat yine kicik géz anlaminda kullanilan mik-
roftalmiden kolobom gibi gelisimsel defektlerin eslik et-
memesi ile ayrilir. Tipik olarak bilateral olup lens disinda
tOm gdz yapilar kigiktir. Bu nedenle lens hacminin tom
g6z hacmine orani normalde %4 iken bu gézlerde %10-
30 civarindadir. Lensin biytkligo aciyr daralthgindan
bu olgularda pupil blogu ve aci kapanmasi glokomu sik
gorulur. Genellikle gézin én arka ¢api 21 mm’den az ve
+8ile +21 D arasi yuksek hipermetropi mevcuttur.!

Arka segment bulgular ise 6zellikle anormal dere-
cede kalin, yapisal farkliliklar gésteren skleradan kay-
naklanmaktadir. En sik kargimiza ¢ikan bulgu kalinlas-
mig olan skleraya bagh koroid damarlarinda konjesyon

Exudative retinal detachment is one of the common find-
ings of nanophthalmos. Thickened and abnormal sclera
causes funduscopic findings of the nanophthalmos. Dif-
ferent treatment modalities were described for exudative
retinal detachment which was refractory to medical therapy
and to conventional retinal reattachment procedures. Here
we report visual and anatomical outcomes after four quad-
rant deep sclerectomy surgery for the treatment of exuda-
tive retinal detachment secondary to nanophthalmos in
two patients.

Key Words: Nanophthalmos, exudative refinal detachment,
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ve buna bagh gelisen eksudatif retina dekolmanidir.’
Eksudatif retina dekolmani genellikle remisyon ve alev-
lenmelerle seyreder ve uzun sureli bir durumdur. Medikal
tedaviye ve konvansiyonel retina dekolmani cerrahisine
yanit vermedigi gérolmustor.? ilk baslarda eksudatif re-
tina dekolmaninin vorteks venlere basi yapan kalinlag-
mis skleradan kaynaklandigr dosinitlmuis ve dekolmanin
vorteks ven dekompresyonu ile geriledigi gosterilmistir.®
Daha sonra nanoftalmik gézlerde intraokiler protein
ve sivinin transskleral disa akiminda direng oldugu ve
bu sebeple uygulanan skleral rezeksiyon (sklerektomi)
ve sklerostomi cerrahilerinin basarili sonuclar sagladig
farkli calismalarda bildirilmigtir.*?

Burada eksudatif retina  dekolmani nedeniyle
mitomisin-C ile dért kadran derin sklerektomi uygulan-
mis iki nanoftalmus olgusu sunulmaktadir.
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OLGU SUNUMU
Olgu 1

Onbes yasinda erkek hasta her iki gézde 6 aydir
devam eden seréz makiler dekolman tanisiyla klinigi-
mize goénderildi. Gece karligu sikayeti de olan hastanin
muayenesinde gérme keskinliginin +17.00 D ile 20/400
(sag-sol) oldugu, gozlerin enoftalmik ve kigik gérinim-
de oldugu, géz ici basincinin bilateral 18mmHg oldugu,
kornea horizotal capinin sag gézde 10.5 mm, sol gézde
10 mm oldugu ve én kamaranin hafif siy olup aginin
2-3. dereceden agik oldugu gérildi. Fundus muayene-
sinde bilateral eksudatif foveal retina dekolmani ile birlik-
te periferik retinal pigmenter degisiklikler izlendi (Resim
1). Ultrasonografi (USG) ve optik kohorens tomografi
(OCT) bilateral makiler dekolman tanisini dogrularken
(Resim 2), USG'de her iki gézin aksiyel uzunlugu 17 mm
olarak &lculdu.

Bu bulgularla hastanin her iki gézine daha énce
Johnson ve Gass® tarafindan tarif edildigi sekilde skle-
rektomi cerrahisi uygulandi. Kisaca, her kadranda, ekva-
toryal bélgede 6n sinir rektuslarin insersiyo bélgesi, arka
sinirt vorteks venlerin anterioru olacak sekilde, 2/3 sklera
kahnliginda dikdértgen sklerektomiler olusturuldu. Her
bir sklerektomi yataginin ortasina 1-2 mm boyutunda
sklerostomiler agildi. Ancak subretinal sivinin drene edil-

mesi icin caba gdsterilmedi. Cerrahi sonrasinda fundus
muayenesi ve OCT'de makiler dekolmanin bir miktar
geriledigi, 5 aylik takip sonunda gérme keskinliklerinin
sag gézde 20/200, sol gézde ise 20/250 oldugu géril-
di. Bununla birlikte, cerrahiden dokuz ay sonra, gérme
keskinligi ayni seviyede olan hastanin subjektif semptom-
larinda katilegsme ile birlikte makdler dekolmaninda ar-
tig izlendi. Klinik katGlegsmenin episkleral skar gelisimine
bagh olabilecegi dusunulerek hasta tekrar opere edildi.
Ikinci operasyonda sklerektomiler yapildiktan sonra daha
dnce Akduman ve ark.10 tarafindan tarif edildigi sekilde
skleraya 0.02 mg mitomisin-C 3 dk. sire ile uygulandi.
Postoperatif ddnemde subretinal sivida az miktarda azal-
ma olurken, gérme duzeylerinde degisiklik olmadi.

Olgu 2

Dogustan her iki gézinin az gérdigins ifade eden
24 yagindaki erkek hasta 20 gindir sag gézinde artan
gérme azalmas sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Yapi-
lan muayenesinde gérme keskinlikleri +18.00 D ile sag
gézde 20/400, sol gézde ise 20/200 dizeyinde idi. On
segment muayenesinde her iki gézin normalden kiguk
oldugu izlendi. Géz ici basing degerleri sag-sol 17mmHg
idi. Fundus muayenesinde sagda daha billéz olmakla
birlikte her iki gézde eksudatif foveal ve periferik retina
dekolmani mevcuttu (Resim 3). USG’de aksiyel akslar sag

-

Resim 2: Sol gézin preoperatif USG ve OCT gérinimi. USG’de ve OCT'de makiler dekolman izleniyor.
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Resim 3: a) Sag b) Sol géze ait fundus fotograflari. Sag gézde daha billéz olmakla birlikte her iki gézde eksudatif foveal ve periferik

retina dekolmani izleniyor.

Resim 4: Postoperatif 2. ayin sonunda sag gézin fundus gérinimd. Periferik retina dekolmaninin tamamen geriledigi, foveal de-

kolmanin da biytk 8lcide azaldigr izleniyor.

gézde 13 mm, sol gézde ise 12 mm idi. Hastanin sag
gdzine yukarida belirtildigi sekilde mitomisin-C ile dért
kadran derin sklerektomi uygulandi. Postoperatif ilk gin
eksudatif retina dekolmaninda hizli bir sekilde gerileme
goruliurken postoperatif 1. ayda, sag géz gérme keskin-
ligi 20/200 dizeyinde idi ve eksudatif retina dekolma-
ninda ¢ok belirgin azalma mevcuttu. Hasta postoperatif
2. ayda tekrar degerlendirildiginde gérme keskinligi ayni
seviyede olmakla birlikte periferik retina dekolmaninin
tamamen geriledigi, foveal dekolmanin da biyik élcide
azaldigi izlendi (Resim 4).

TARTISMA

Eksudatif retina dekolmani nanoftalmusun sik géri-
len bulgularindan biridir. Nanoftalmik sklerada yapilmig
histopatolojik calismalar, dizensiz kollajen demetleri
arasindaki matrikste glikozaminoglikan birikimi oldugu-
nu goéstermektedir. Yapidaki bu anormallikler kalin ve
sert bir skleraya neden olmaktadir.m Kalinlagmig sklera,
transskleral sivi ve protein akimina karsi direnci artirip
ayni zamanda vorteks venlere basi uygulayarak koroid
damarlarinda konjesyona neden olabilmektedir.'? Bay-
lece sivi ve protein, koroid stromasinda birikir. Uzun stre

devam eden bu durum retina pigment epitelinin dekom-
panzasyonuna, sivinin subretinal mesafede birikmesine
ve sonug olarak eksudatif retina dekolmanina neden ol-
maktadir.

Her ne kadar serdz retina dekolmaninin vorteks ven
dekompresyonu ile basariyla tedavi edildigi bildirilmigse
de®, daha sonra Gass, bir vorteks ven dekompresyonu
sirasinda venin kopmasina ragmen hastada seréz dekol-
maninin dizelmesi nedeniyle seréz dekolman olusumu
ile ilgili yeni bir teori ortaya koymusg ve aslinda subretinal
sivinin transskleral olarak emildigi ve kalinlagmig sklera
nedeniyle nanoftalmus hastalarinda bunun engellen-
digini, yani drenajin vorteks venlerden degil skleradan
oldugunu, sklerektomilerle skleranin inceltilmesi sonucu
seréz dekolmanin geriledigini iddia etmistir. Nitekim
uveal efizyon ve nanoftalmusa bagl seréz retina de-
kolmani olan bir grup hastada sadece sklerektomiler
yapmak suretiyle dekolmanin rezorbsiyonunu sagladigi-
ni rapor etmistir.> Akduman ve ark. sklerektomi sonrasi
skleral pencerenin kapanma nedeninin episkleral skar-
lagsma olabilecegini, cerrahi sirasinda uygulanacak topi-
kal mitomisin-C ile bu komplikasyonun énlenebilecegini
savunmuslardir.'®
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Sklerektomi cerrahisi ilk kez Gass* tarafindan 1983
yilinda ortaya atildiktan sonra, farkli calismalarda Hun-
ter sendromuna ve nanoftalmusa sekonder geligen uveal
efizyonun tedavisinde basarili oldugu gdsterilmisgtir.>?
idiopatik uveal efizyon nedeniyle sklerektomi uygulanan
20 hastalik bir caligmada bir veya iki skleral inceltme is-
lemini takiben gézlerin %96'sinda 6 ay icinde (ortalama
2.4 ay) subretinal sivinin tamamen ¢ekildigi, ortalama 41
aylik takip sonunda gézlerin %23’Gnde gelisen nikslerin
kendiliginden veya cerrahi ile geriledigini bildirmiglerdir.
Yine ayni calismada gézlerin %91'inde sonug gérme kes-
kinliginde arhg veya stabilizasyon izlendigi ancak kronik
retina dekolmaninin neden oldugu fotoreseptér ve retina
pigment epiteli hasari nedeniyle bu artigin sinirli dizeyde
oldugu belirtilmistir.®

ilk olguda eksudatif retina dekolmani ile birlikte pe-
riferik retinal pigmenter degisiklikler mevcuttu. Khairal-
lah ve ark. posterior mikroftalmuslarin %22.2'sinde reti-
nal pigmenter degisiklikler gézlendigini bildirmiglerdir.™
Nanoftalmus retina pigment epiteline spesifik genlerdeki
mutasyonlardan kaynaklanabilir. Yardley ve ark. vitelli-
form makdiler distrofi genindeki mutasyonun yaygin re-
tinal distrofi ile birliktelik gésteren nanoftalmusa neden
olabilecegini éne sirmuslerdir.™

ikinci olgudaki klinik dizelmenin birinci olguya gére
cok daha hizli ve belirgin olmasi birinci olgudaki pig-
menter retinopatinin saghkl RPE sayisinda azalmaya ne-
den olarak subretinal mesafedeki sivinin yeterli dizeyde
pompalanmasina engel oldugu seklinde aciklanabilir.
Birinci olguda pars plana vitrektomi ile subretinal sivi
dreanaji ve gaz tamponad uygulanmasi, mevcut subre-
tinal sivinin uzaklastinlmasinda daha etkili bir alternatif
olabilir.

Sonucg olarak, nanoftalmusa sekonder gelisen seréz
retina dekolmaninin tedavisinde dért kadran sklerektomi
etkili bir ydntem gibi gézikmektedir. Fakat nanoftalmus
olgularinin bir b8ltmUnde pigmenter retinopati tabloya
eslik etmektedir ve bu durum RPE fonksiyonlarinin azal-
masi nedeniyle tedaviye cevabi olumsuz etkilemektedir.
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