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Ektopi Lentis : 

GOz mercegi lens kristalinanm normal yerinde bulunmamas1 ve 
bu anormal yerde kusurlu olarak geli§mesidir. Qogunlukla simetrik 
olarak irisin list W§ k1smmda yerle§irler. Bu tabloya eskiden hatah 
olarak konjenital lens subltiksasyonu denirdi halbuki subluksasyon­
da ,elns normal yeri olan irisin arkasmda ve pupilla alanmda geli§ir, 
baz1 etkenlerle disloke olup yerini degi§tirir. 

Etiopatojenesi : 

Mezodermel dokunun embriyoner bozuklugudur. Familyal, here­
diter ve dominanttir. 5-6 nesil siirebilir. Mules ~ir baba ve alti ~ocu· 

gunda ektopi lent is tespit etmi§ annenin ikinci bir koca ile evlenmesi 
vaki olmU§, bu kocadan olan iki ~ocukta ektopi zuhur etmemi§tir. 

Klinik : Qok vak'ada bu mezodermal anomali generalize olarak 
ortaya li~ sendrom ~Ikar. 

1 - M arfan Sendromu : 

Lens ektopisi, Sferofaki, mikro veya hidroftalmi, aniridi, pupilla 
ektopisi, iris lens, papilla ve makula kolobomalan, diger organlarda 
ise, ince uzun bir boy, blitiin vlicutta ve cilt altmda ileri derecede yag 
dokusu kayb1, skolyoz huni §eklinde gogi.is, di§lerde anomali, bilhassa 
~ok ince ve uzun parmaklar (arakno daktili) parmak saYJsmda ~ok­
luk (poli daktili) diiz taban (pes planus) konjenital kalp anomalileri, 
siyanotik gorlinlim, aort anevrizmas1, spina bifida, kal~a ltiksasyon­
lan. 
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2- Marchesani Sendromu : 

Ektoyi lentis, mikro veya sferofaki, k1sa boy, kahn govde, par­
maklar k1sa, klint ve az say1da (sendaktili) Brakisefali, ileri derecede 
geli~mi~ kati kas sistemi ve nanizm. Herediter familyal ve dominan~-, 
t1r. . 

3 - H omocystinuri Sendromu : 

Ektopi lentis, zin liflerinin sklerozu, silier epiteliyumun kalmla§­
masi retina dejenerasyonlan, iskelet bozukluklan, kardiyo vaskiller 
anomaliler, mental gerilik ayag1 slirliyerek (Stephaj) tenboembolik 
anzalar, karaciger yaglanmas1 ve konjenital methiyonin metaboliz­
masl bozuklugu sonucu, idrar kan ve likorde methiyonin ve homocys­
tin seviyesinin artmas1, normalin listlinde asit aminlerin artmast. He­
rediter, familyer ve resesiftir. 

Vak'am~z : 

S.S. 19 ya§mda. 

Beden goriinlimli, kafa te§ekkillatl, di§ler, cilt alb yag dokusu, 
kas sistemi, iskelet sistemi, parmaklar, idrar ve kan tetkikleri, normal 
ol<;;tilerde bulunmu§tur, kardiovaskiller bir araz tespit edilememi§tir. 

Anne ve babada ·herhangi bir patolojik vetire tarif etmiyor. 

Oftalmolojik muayenede: 

Yandan aydmlatma ile : On kamara derin, iridodonezis mevcut, 
pupilla alanmda lens ekvatoruna ait bir disk farkedilmekte. 

Midriazdan sonra : Lamp afant la tetkikte : Pupilla alam ikiye 
aynl.ml§, her iki lens simetrik olarak irisin list d1§ k1smma <;;ekilmi§, 
pupilla alamnda ekvatora yapl§lk dejenere ve kopmu§ zin lifleri, ek­
sik olan lifler yerine vitre ve hyaloid bakiyeler nlifuz etmi~, lens kli­
<;;lik hacimli (mikrofaki) ylivarlak (Sferofaki). 

Fundus: ~ift gorillliyor. 
Her iki gozde gorme 1 metreden parmak sayma derecesinde, i<;; 

alt k1s1m afakt, lens kenar1run bulundugu list dl§ k1s1mda astigmat bir 
myopi teesslis etmi§. 

Evollisyon ve komplkiasyonlan: 
Evollisyon iyi degildir. 1. Lens zamanla opakla§acak, 2. On ka­

maraya veya vitre i<;;ine llikse olacakhr. Bunlarm sonucu glokom ak­
seleri zuhur edebilecektir. Retina dekolman1 s1k gorlilebilir. 
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Diskii.syon: 

Muayene ktsmmda da arz edildigi iizere vak'am1zda lens ektopi­
sinden ba§ka i.ig sendroma ait semptomlar saptanamamt§tlr. Tebligi­
mizin orijinalitesi olarak ve Lerman Sidneyin de teyit ettigi gibi gok ' 
ender gori.ilebilen saf bir ektopi lentis vak'as1 olarak saym heyetinize 
sunulmu§tur. 

Ozet 

Lerman Sidneyin de tarif etigi iizere gok ender gorU.len saf bir 
ektopi lentis vak'as1 taktim edilmi§tir. 

Summary 

A rare case of pure ectopia lentis is presented. 
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