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OZET

Alport Sendromu ilerleyici nefrit, sensorindral igitme kaybi ve okiiler bozukluklarla seyre-
den herediter bir hastalikur. 36 yaginda erkek hasta her iki gbziinde gorme azhig ile poliklinigi-
mize bagvurdu. Hastanin hikayesinde ¢ocuklugundan beri igitme kaybi, bobrek rahatsizhgi var-
di. Okiiler muayenesinde sag ve sol gbzde diizeltilmis en iyi gérme keskinligi Snellen eselinde
1/10 idi. Biyomikroskopik muayanede bilateral anterior ve posterior lentikonus saptandi. Fun-
dus muayenesinde bilateral perimakuler yerlesimli beneklenmeler goriildii. Sistemik muayene-
de, igitme testinde senstrindral igitme kayb tespit edildi. Hasta son donem bibrek yetmezliji
nedeniyle ti¢ yildir hemodiyalize giriyordu. Bu bulgular igiginda hastaya Alport sendromu tams
kondu. Hastanin iki giziine bir hafta arayla fakoemiilsifikasyon ile seffaf lens cerrahisi ve kap-
sl icine katlamr ii¢ pargali hidrofobik akrilik goz igi lensi (GIL) yerlestirildi. | senelik takibin-
de hastanin myopik diizeltme ile en iyi gérme keskinigi Snellen eselinde 10/10 idi ve GIL po-
zisyonu santralize idi.

Anterior ve posterior lentikonuslu Alport sendromunda hizlhi gorsel rehabilitasyon icin fa-
koemiilsifikasyon ve GIL implantasyonu etkili ve giivenli bir yéntemdir.

Anahtar Kelimeler: Alport sendromu, lentikonus, nefrit, sensorinoral isitme kaybi

SUMMARY

Clear Lens Extraction in Alport's Syndrome Patient with Anterior and
Posterior Lenticonus

Alport's syndrome is a hereditary disease characterized by progressive nephritis, sensorine-
ural hearing loss and ocular abnormalities. A 36 years-old man was applied to ophthalmology
department with a complaint of decreased visual acuity in both eyes. His history included deaf-
ness and renal disease since childhood. On ocular examination, the best corrected Snellen visual
acuity was 1/10 in both eyes. Slitlamp biomicroscopic examination revealed anterior and poste-
rior lenticonus in both eyes. Retinal flecks a spare of bilateral perimacular areas were detected
on fundoscopy. On systemic examination, sensorineural hearing loss was detected by audio-
metry. He had developed end-stage renal failure which required hemodialysis for three years.

The patient was diagnosed with Alport's syndrome on the basis of clinical history and exa-
mination. The patient had clear lens phacoemulsification with implantation of triple-piece acr-
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ylic hydrophobic intraocular lens (IOL) was implanted in both eyes one week apart. A one year
postoperatively, the patient had the best corrected Snellen visual acuity of 10/10 in both eyes,
with myopic correction and IOL was well centered in the bag.

Clear lens phacoemulsification is a safe and effective surgical procedure for the treatment
of anterior and posterior lenticonus in patients with Alport's syndrome, allowing for rapid visual

rehabilitation.
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GIRIS

Alport sendromu bibrekleri, isitme ve grme fonk-
siyonlarim etkileyen bir bazal membran hastalifdir, Bu
ilerleyici hastalik sikhikla X'e bagh { 85%) olup otozo-
mal resesif (109%) ve otosomal dominant (3%%) kahtimla
da gegebilmektedir (1). Hastalifin patogenezinde bazal
membramn dnemli bir komponenti olan tip 4 kollajenin
normal sentez edilememesi rol oynamaktadir (2-4). X'e
bagh mutasyonlar tip 4 kollajenin o 5 zincirinde ve daha
az siklikla o 4 ve oo 3 zincirlerinde ortaya gikar, Bu mu-
tasyonlar glomeriil bazal membram, kohlea, retina, lens
kapsiilii ve korneay: etkileyerek sendromun tipik tzel-
liklerinin ortaya ¢ikmasina neden olur (5,6). Anterior
lentikonus Alport sendromunda goriilen en yaygin gz
bulgusudur ve hastalann yaklasik %90'minda bulunur
(7). Anterior ve posterior lentikonusun birlikteligi ise
nadirdir (8-10).

Burada basarnih fakoemiilsifikasyon ile seffaf lens
cerrahisi uygulanan anterior ve posterior lentikonuslu
Alport sendromu olgusu takdim edilecektir.

OLGU

36 vasindaki erkek hasta ilerleyici gorme bozuklugu
ve fotofobi sikayetleriyle poliklinigimize bagvurdu. Hi-
kayesinde cocuklugundan beri miyopi igin kalin camh
gozliik ve isitme kaybi igin isitme cihazi kullandifi,
bibrek rahatsizhfinin oldugu ve son ti¢ yildir da kronik
bobrek vetmezligi sebebiyle hemodiyalize girdigi 63re-
nildi. Ailesinde bunlara benzer giz, kulak veya difer
sistemik problem dykiisii meveut degildi,

Giaz muayenesinde en ivi diizeltilmis gdrme kes-
kinligi Snellen eseliyle sagda [-16.50(-3.00x15)] ile
1/10, solda [-17.50(-2,50x175)] ile 1/10 idi. Biyomik-
roskobisinde her iki gézde anterior ve posterior lentiko-
nus saptand: (Resim 1). Katarakt meveut degildi, korne-
ast ve diger dn segment yapilan dogaldi. Her iki goz igi
basine: 14 mmHg idi. Fundus muayenesinde sagda daha
fazla olmak iizere bilateral perimakuler san-beyaz renkli
retinal benekeler tarzinda lezyonlar izlendi. Hastanin sag
ve sol gz aksiyal vzunluklan sirasiyla 24.7 ve 24.5 mm
ve goz igi lens (GIL) dioptrisi SRK-11 formiilii ile 17.5
ve 18.5 olarak hesaplandi.

Oykiisiinde isitme cihaz kullandifi bilgisi nedeniy-
le hasta kulak burun bogaz bilimiine konsiilte edildi.
isitme testinde bilateral sensorindral igitme kayb oldugu
saptandi. Hastamin nefroloji konsiiltasyonunda son di-
nem kronik bibrek yetmezligi nedeniyle hemodiyalize
girdigi rapor edildi.

Oykii ve muayene bulgulanna dayanarak hastada
Alport Sendromu diigiiniildii. Hastanin birinci derece ak-
rabalarindan ulasabildigimiz anne, baba, erkek kardesi
ve gocuklaninn detayh oftalmolojik ve sistemik muaye-
nesinde benzer patolojik bulgulara rastlanmad,

Kalin camh gozliik kullanmaktan rahatsiz olan has-
tamin girme rehabilitasyonu igin hastaya seffaf lens cer-
rahisi planlandi. Retrobulber anestezi ile stirekli yuvar-
lak kapsiiloreksis yapildi. Spontan 6n kapsiil riptiiriini
tinlemek ipin kapsiiloreksise kapsiilin midperiferinden
baslandi ve sorunsuzca tamamlandi. Ardindan hidrodeli-
neasyon ve hidrodiseksiyon asamalan posterior lentiko-
nus da bulundugundan arka kapsiil riiptiiriinii Gnlemek
igin dikkatlice yapild:, Fakoemiilsifikasyonla lens ma-
teryali temizlendi. Arka kapsiilde kingikhik mevecuttu ve
arka kapsiilin vanlishkla yakalanmasim engellenmek
amaciyla vakum 100-150 mmHg'da tutularak korteks ir-
rigasyon/aspirasyonu bimanuel olarak tamamlandi. Kat-
lamir arka kamara ii¢ parcali hidrofilik akrilik gbz igi
lensi yerlestirildi. Bir hafta sonra diger gizde aym sekil-
de opere edilerek GiL verlestirildi (Resim 2).

Hastamin] yillik takibi sonunda en son en iyi diizel-
tilmis grme keskinligi her iki goz icin 10/10 idi. Posto-
peratif diinemde herhangi bir komplikasyon gorillmedi
ve GiL'in kapsiil icerisinde santralize idi.

TARTISMA

Alport sendromu ilk olarak isitme bozuklugu ile se-
yereden ilerleyci nefrit olarak 1927 yilinda tanimlanmis-
tir (11). Alport sendromu'nun toplumdaki prevalansi
1/5000 olarak bildirilmektedir (12). Alport sendromu
hastalarninin %11-92'sinde okiiler bozukluklarn gorildii-
gii bildirilmistir (10,12). Travma dykiisiiniin yoklugunda
anterior lentikonus saptanmasi Alport Sendromu igin pa-
tognomenik bir bulgudur (10). Alport sendromlu hasta-



Resim 1. Anterior lentikonus, preoperatif gdriinfim
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Resim 2. Postoperatif gdriiniim

lann %90 minda rastlanir, %7 5'inde bilateraldir ve erkek-
lerde kadinlardan daha sik gériiliir. Dogumda yokiur,
genellikle ikinei ve ligilinct dekatlarda ortaya ¢ikar. An-
lerior lentikonus ilerleyici bir patolojidir (13). Bazi ol-
gularda literatiirde spontan kapsiil riiptiirii bildirilmistir
(14). Anterior lentikonusta goriilebilen histopatolojik
defisiklikler, 6n kapsilliin merkezde incelmesi, atipik
verlesimle birlikte de olabilen lens epitel hiicre azalmas
ve fibriler materyal ile vakuoller igeren parsiyel kapsiil
catlamalandir (15).

Mavrikakis ve arkadaslar anterior lentikonuslu ol-
gularda basanh bir kapsiiloreksis yapmak igin ¢esitli
tedbirler alimmasi gerektifiini vurgulamaktadirlar. Bunla-
ri; cerrahi uzayabilecei ve mutlak akinezi gerektigi icin
uyumsuz hastalarda genel anesteziyi tercih etmek, viik-
sek molekiiler agithkh viskoelastikler tercih etmek ve
in kamaramin stabilizasyonu igin kiigiik parasentezler
agmak olarak bildirmislerdir (1),

Bu olguda cerrahi lokal anestezi altinda herhangi
bir hasta uyum sorunu yasanmadan gergeklestirildi.
Spontan 6n kapsill riptiiriinii dnlemek igin kapsiiloreksi-
se midperiferden baslanmahdir. Aynica arka kapsiiliin
zayif oldugu bu gibi durumlarda niikleusun epiniikleus
kabugu iginde rahat rotasyonunu saflamak icin iyi bir
hidrodelineasyon gereklilizi unutulmamalidir. Arka kor-
teksin aspirasyonunda ise vakum 100-150 mmHg'da tu-
tularak arka kapsiiliin yanhslikla yakalanmas: engelle-
nir.

Anterior lentikonus disinda bu olgularda gériilen di-
ger okiiler bulgular ise, retinada nokta ve benekler, pos-
terior polimorfiz korneal distrofi, mikrokomea, komneal
arkus, iris atrofisi, makuler delik, katarakt, iris atrofisi,
sferofaki, posterior lentikonus olarak rapor edilmistir (4,
13,17,18). Khalil ve Saheb'in elektron mikroskop kul-

lanmaksizin yaptiklar histopatolojik calhismada posterion
lentikonuslu olgulann ve Alport sendromlu hastalann
lenslerinin arka kapsiillerinin normalden daha ince oldu-
gunu tespit etmiglerdir (16). Ancak bu durum literatiirde
bahsettifi gibi bizim olgumuzda da fakoemiilsifikasyon
ve irrigasyon/aspirasyon sirasinda bir zorluk olusturma
di. Ancak arka kapsiilde kinsiklik izlendi. Bu ise Gll
koyduktan sonra azaldi ve optik olarak da hastanin gor-
mesinde olumsuzluk yaratmadi.

Sonug olarak bilateral kombine anterior ve posterior
lentikonuslu Alport Sendromu olgulan ¢ok nadirdir. Bu
hastalarda fakoemiilsifikasyon yontemiyle seffaf lens
cerrahisi ve gz igi lens implantasyonu viziiel rehabili
tasyonun tesisi igin kullamlabilecek etkin bir tedavi yin
temi olabilir,
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