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Ektopi Lentis :

Goz mercegi lens kristalinanin normal yerinde bulunmamasi ve
bu anormal yerde kusurlu olarak gelismesidir. Cogunlukla simetrik
olarak irisin iist dig kisminda yerlegirler. Bu tabloya eskiden hatali
olarak konjenital lens sublitksasyonu denirdi halbuki subluksasyon-
da ,elns normal yeri olan irisin arkasinda ve pupilla alaninda gelisir,
bazi etkenlerle disloke olup yerini degistirir.

Etiopatojenesi :

Mezodermel dokunun embriyoner bozuklugudur. Familyal, here-
diter ve dominanttir. 5-6 nesil siirebilir. Mules bir baba ve alt1 gocu-
gunda ektopi lentis tespit etmis annenin ikinci bir koca ile evlenmesi
vaki olmus, bu kocadan olan iki ¢cocukta ektopi zuhur etmemistir.

Klinik : Cok vak’ada bu mezodermal anomali generalize olarak
ortaya ii¢ sendrom cikar.

1 — Marfon Sendromu :

Lens ektopisi, Sferofaki, mikro veya hidroftalmi, aniridi, pupilla
ektopisi, iris lens, papilla ve makula kolobomalari, diger organlarda
ise, ince uzun bir boy, biitiin viicutta ve cilt altinda ileri derecede yag
dokusu kaybi, skolyoz huni seklinde gogiis, dislerde anomali, bilhassa
cok ince ve uzun parmaklar (arakno daktili) parmak sayisinda cok-
luk (poli daktili) diiz taban (pes planus) konjenital kalp anomalileri,
siyanotik goriiniim, aort anevrizmasi, spina bifida, kalga liiksasyon-
lar:.

(*) Goz Klinigi Sefi.
(**) Go6z Klinigi Sef Muavini,
(***) Goz Klinigi Asistan.
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2 — Marchesani Sendromu :

Ektoyi lentis, mikro veya sferofaki, kisa boy, kalin govde, par-
maklar kisa, kiint ve az sayida (sendaktili) Brakisefali, ileri derecede
gelismis kat1 kas sistemi ve nanizm. Herediter familyal ve dominanF—
tir, '

3 — Homocystiniiri Sendromu :

Ektopi lentis, zin liflerinin sklerozu, silier epiteliyumun kalinlag-
mas1 retina dejenerasyonlari, iskelet bozukluklari, kardiyo vaskiiler
anomaliler, mental gerilik ayag1 siiriiyerek (Stephaj) tenboembolik
arizalar, karaciger yaglanmasi ve konjenital methiyonin metaboliz-
masi1 bozuklugu sonucu, idrar kan ve likérde methiyonin ve homocys-
tin seviyesinin artmasi, normalin iistiinde asit aminlerin artmasi. He-
rediter, familyer ve resesiftir.

Vak’amaz :
S.8. 19 yasinda.

Beden goriiniimii, kafa tegekkiilati, digler, cilt alt1 yag dokusu,
kas sistemi, iskelet sistemi, parmaklar, idrar ve kan tetkikleri, normal
olgiilerde bulunmustur, kardiovaskiiler bir araz tespit edilememistir.

Anne ve babada herhangi bir patolojik vetire tarif etmiyor.
Oftalmolojik muayenede:

Yandan aydinlatma ile : On kamara derin, iridodonezis mevcut,
pupilla alaninda lens ekvatoruna ait bir disk farkedilmekte,

Midriazdan sonra : Lamp afant la tetkikte: Pupilla alanm ikiye
ayrilmis, her iki lens simetrik olarak irisin iist dig kismina cekilmis,
pupilla alaninda ekvatora yapisik dejenere ve kopmus zin lifleri, ek-
sik olan lifler yerine vitre ve hyaloid bakiyeler niifuz etmis, lens kii-
ciik hacimli (mikrofaki) yuvarlak (Sferofaki).

Fundus: Cift goriiliiyor.

Her iki gozde g6rme 1 metreden parmak sayma derecesinde, ic
alt kisim afakt, lens kenarinin bulundugu iist dig kisimda astigmat bir
myopi teessiis etmis.

Evoliisyon ve komplkiasyonlar::

Evoliisyon iyi degildir. 1. Lens zamanla opaklasacak, 2. On ka-
maraya veya vitre icine litkse olacaktir. Bunlarin sonucu glokom ak-
seleri zuhur edebilecektir. Retina dekolmani sik goriilebilir,
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Diskiisyon :

Muayene kisminda da arz edildigi iizere vak’amizda lens ektopi-
sinden bagka ii¢ sendroma ait semptomlar saptanamamistir. Tebligi-
mizin orijinalitesi olarak ve Lerman Sidneyin de teyit ettigi gibi gok
ender goriilebilen saf bir ektopi lentis vak’asi olarak sayin heyetinize
sunulmustur.

Ozet

Lerman Sidneyin de tarif etigi tizere cok ender goriilen saf bir
ektopi lentis vak’asi taktim edilmistir.

Summary

A rare case of pure ectopia lentis is presented.
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