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Introducere

Sindromul Marfan, descris pentru prima data de pediatrul francez Antoine Marfan
n 1896 [1], este o boalad a tesutului conjunctiv cauzata de mutatiile genei FBN1, care
codificd proteina fibrilina-1. Mutatiile acestei gene afecteaza producerea si secretia
fibrilinei-1, componenta principala a matricei extracelulare, rezultind manifestari clinice
variate ce implicda multiple sisteme ale corpului: musculo-scheletal, cardiovascular,
pulmonar, tegumentar si ocular.

Tulburarile oculare din sindromul Marfan, esentiale pentru diagnostic, includ
ectopia lentis, miopia si astigmatismul, ectopia lentis fiind prezentd in aproximativ 60%
dintre cazuri [2], afectind semnificativ acuitatea vizuald. De-a lungul timpului, au fost
dezvoltate numeroase tehnici chirurgicale pentru tratarea ectopiei lentis, avand in vedere ca
aceasta afectiune apare de obicei inainte de varsta de 10 ani [3,4].

Tn prezent, nu existd un consens asupra varstei ideale pentru interventia chirurgicala
sau asupra tehnicii optime. Conservarea sacului capsular si intarirea centurii zonulare
folosind inele de tensionare Cionni, ancorate la sclera, este o metoda laborioasa ce necesita
abilitati si experientd din partea chirurgului. Daca sacul capsular nu poate fi conservat, se
pot aplica alte tehnici, variind in complexitate.

Studiul de fatd analizeaza retrospectiv fisele si inregistrarile video ale operatiilor
pacientilor cu ectopia lentis asociatd sindromului Marfan, realizate de acelasi chirurg,
comparand patru tehnici chirurgicale utilizate. Cea mai frecventd tehnicd implica
implantarea unui cristalin artificial intr-un sac capsular stabilizat cu un inel de tensionare
Cionni modificat.

Ipoteza este cd utilizarea inelelor de tensionare Cionni reprezintd o tehnica
reproductibild, ce permite implantarea unui cristalin adecvat, centrat si stabil in timp,
oferind rezultate vizuale postoperatorii superioare altor tehnici.

Obiectivele studiului includ, evaluarea beneficiilor chirurgicale (acuitate vizuala,
stabilitate, reproductibilitate) aduse de inelele de tensionare Cionni, frecventa de utilizarea
inelelor Cionni, rata si tipul complicatiilor, evaluarea si prevenirea incidentelor si
dificultatiilor chirurgicale, influenta varstei pacientilor asupra alegerii tipului de tehnica
chirurgicala, impactul tehnicii chirurgicale asupra selectiei design-ului de cristalin
artificial.

Limitarile studiului constau in numarul relativ mic de subiecti Tnrolati (explicabil

prin aceea ca sindromul Marfan este o patologie rard), urmarirea pe termen scurt



postoperator, lipsa unor date biometrice, variatiile in experienta chirurgului, distributia

inegala a subiectilor si absenta unui grup de control.
Partea Generala

1. Subluxatia cristaliniana (ectopia lentis) in sindromul Marfan

1.1. Istoricul sindromului Marfan si al chirurgiei ectopiei lentis

Sindromul Marfan a fost descris pentru prima datd in 1896 de pediatrul francez
Antoine Marfan, care a observat trasituri fizice neobisnuite la o fetitd de cinci ani si
jumatate [1]: membre lungi si subtiri, muschi subdezvoltati, contractura articulatiilor si
intarziere in functia locomotorie [5]. Initial, Marfan a numit aceasta conditie
dolicostenomelie, ulterior Achard [6] a redenumit sindromul in arahnodactilie (degete de
pidianjen). In 1924, Ormond si Williams au raportat pentru prima dati corelatia dintre
sindromul Marfan si ectopia lentis [5-8], observand iridodonezisul si subluxatia
cristalinului la aproximativ jumitate dintre pacienti [6,8]. Tn 1935, Burch [6] a extins paleta
manifestarilor clinice ale sindromului Marfan, incluzdnd membre lungi, fatd ingusta,
dolicocefalie, deformari toracice si ale coloanei vertebrale, platfus, hiperlaxitate articulara
si anomalii cardiace si pulmonare. Manifestarile oculare addugate includeau iridodonezis,
miopie, nistagmus si strabism divergent [6].
Tehnici chirurgicale istorice pentru corectia ectopiei lentis

Chirurgia ectopiei lentis a fost mult dezbatuta de-a lungul timpului, cu discutii
despre necesitatea interventiei, momentul optim pentru operatie si cele mai bune tehnici
chirurgicale [9-12]. S-au descris doud categorii de abordari: interventii asupra irisului
(iridodesis si iridectomie - [13,14]) si interventii asupra cristalinului (couching, discizia
cristaliniand, extractia cristalinului cu pensa, electro-diafaco si crioextractia, tehnici
extrcapsulare - [13,15-20])

1.2. Elemente de anatomie, fiziologie si fiziopatologie ale aparatului zonular
Anatomie si fiziologie

Aparatul zonular este o structurd tridimensionald formata din 220-350 manunchiuri
de fibre care ancoreaza si sustin cristalinul in fosa patelara, facilitind acomodatia prin
transmiterea contractiei si relaxdrii fibrelor musculare ciliare. Aceste fibre au o forma
inelard, cu o sectiune triunghiulara si sunt sintetizate de celulele ciliare epiteliale
nepigmentate din pars plana.

Aparatul zonular este impartit Tn patru regiuni: pars orbicularis, plexul zonular,

bifurcatia zonulara si limburile zonulei (anterior, ecuatorial si posterior). Fibrele sunt



organizate radial si circumferential, majoritatea avand originea in partea posterioara a pars
plana si contopindu-se cu membrana bazala a epiteliului ciliar nepigmentat.

Fibrele zonulare se Tmpart in trei grupuri structurale [21]: zonula anterioara (intre
pars plana si zona pre-ecuatoriald a cristalinului), zonula posterioard (intre pars plicata si
zona post-ecuatoriala) si zonula ecuatoriala (intre pars plicata si ecuatorul cristalinului).
Insertia fibrelor zonulare pe cristalin are loc pre-ecuatorial, ecuatorial si post-ecuatorial,
fiecare avand caracteristici distincte. Desi anatomic fibrele zonulare pot fi clasificate
separat, ele formeazd o retea tridimensionald continud, esentiald pentru functionarea
eficienta a cristalinului si a procesului de acomodatie [22].

Fiziopatologie

In sindromul Marfan, tulburirile oculare, si in mod special ectopia lentis, sunt
esentiale pentru diagnostic [23]. Ectopia lentis reprezintda dislocarea cristalinului din
pozitia anatomicd normald, datoritd anomaliilor zonulare care pot fi genetice (sindromul
Marfan, sindromul Weill-Marchesani) sau dobandite (traume, uveite).

Ectopia lentis cauzeazd simptome [24] precum vederea incetosata, diplopia
monoculara, cefalee i ameteald, si poate duce la complicatii severe cum ar fi glaucom
secundar, uveitd facolitici si dezlipire retiniana. In sindromul Marfan, subluxatia
cristaliniand este de obicei bilaterald si simetricd, aparand in primii 20 de ani de viatd si
stabilizandu-se ulterior [24].

Afectarea zonulara in sindromul Marfan se datoreaza deficientelor de fibrilina-1, o
componentd majora a microfibrilelor din tesuturile conjunctive oculare. Aceasta duce la o
ancorare zonulara suboptimala si la dislocarea cristalinului [25]. Histologic, fibrele
zonulare prezinta subtiere, alungire si diametru neregulat [26], iar ultrastructural, un numar
redus de fibre zonulare fragmentate si dezorganizate [27]. Tn plus, procesele ciliare sunt
mai putine [28] si zonulele sunt susceptibile la actiunea proteolitica a anumitor enzime,
contribuind la instabilitatea cristalinului [29].

1.3. Patogeneza moleculara a fibrilinopatiei din sindromul Marfan

Tesutul conjunctiv asigura ancorarea, rezistenta mecanicd, -elasticitatea si
deformabilitatea reversibila a diferitelor structuri anatomice. Matricea extracelulara,
componenta principala a acestui tesut, include fibre elastice si colagen intr-un gel hidrofilic
format din proteoglicani si glicozaminoglicani [30]. Fibrilina este principalul component
structural al microfibrilelor din matricea extracelulara [31], jucand un rol esential in
procesul de elastogeneza si in mentinerea integritatii structurale a tesuturilor.

Rolurile fibrilinei-1: formarea fibrelor elastice mature [32,33]; conectarea fibrelor
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elastice cu alti componenti ai matricei extracelulare [34]; conferirea elasticitatii si
rezistentei tesuturilor la tractiune [35]; homeostazia tisulara prin interactiunea cu
complexul latent TGF-8 si proteinele morfogenetice osoase [34,36].

Mutatiile genei FBNI: sindromul Marfan este cauzat de mutatii ale genei FBN1,
care codifica fibrilina-1 [37]. Mutatiile afecteaza sinteza, procesarea si asamblarea
fibrilinei in microfibrile. Fibrilina-1 alteratd nu se secretd corespunzator, nu se
incorporeaza in matrice sau este prezenta in cantitati reduse [38]. Au fost raportate 3000 de
mutatii ale genei FBN1 [39], majoritatea fiind unice pentru individ sau familie [40].

Corelarea genotip-fenotip este dificila din cauza numarului mare de mutatii si a
variabilitatii clinice [41,42]. Mutatiile in regiunea exonilor 24-32 sunt asociate cu fenotipul
neonatal sever [43]. Mutatiile din regiunea exonilor 23-29 sunt asociate cu sindromul
Marfan fara afectare oculara [44].

Manifestari clinice: Sindromul Marfan afecteaza 1 din 5000 de indivizi [45].
Manifestarile includ anomalii oculare (ectopia lentis), cardiovasculare, musculoscheletale,
tegumentare si pulmonare. Afectarea oculard este mai frecventa la mutatiile cu deletii si
insertii in-frame sau mutatiile missense cu substitutia cisteinei [46]. Integritatea matricei
extracelulare si activitatea locala a TGF-B sunt compromise, explicind manifestarile
sistemice ale sindromului Marfan [35].

1.4. Manifestiri oculare si algoritmul diagnostic al sindromului Marfan
Manifestari oculare frecvente:

-ectopia lentis: are o prevalenta de 60% [2], adesea detectabila de la nastere sau in copilarie
[47]. Se manifesta prin vedere incetosata, fluctuanta si diplopie monoculara.

-miopia: 34-44% din pacienti prezintd miopie moderata spre inalta [48]. Poate fi axiala, cu
un ax antero-posterior mai lung fata de media populatiei [49].

Algoritmul diagnostic al sindromului Marfan:

-Nosologia Berlin (1986): Set initial de criterii clinice [50].

-Nosologia Ghent (1996): Revizuirea criteriilor Berlin pentru a include si istoricul
familial, dar s-a constatat ca favorizeaza diagnosticul fals pozitiv [50].

-Nosologia Ghent revizuita (2010): Include criterii clinice, istoricul familial si testarea
genetica, cu reguli diagnostice standardizate si criterii de cauzalitate pentru mutatiile FBN1
[23].

In functie de prezenta sau absenta istoricului familial algoritmul diagnostic este
urmatorul: [23,51].

-fard istoric familial: diametru aortic marit/disectia de aortd + ectopia lentis; diametru

4



aortic marit/disectia de aortd + mutatia genei fbnl; diametru aortic marit/disectia de aortd +
scor sistemic > 7; ectopia lentis + mutatie fbnl cauzatoare de boala aortica.
-cu istoric familial: ectopia lentis; Scor sistemic > 7; Diametru aortic mérit cu scor Z > 2
(peste 20 ani) si Z > 3 (sub 20 ani).

Scorul sistemic [23] - manifestarile clinice primesc un punctaj (de exemplu, semnul
"policelui” - 3 puncte, miopie >3D - 1 punct). Un scor > 7 indica implicare sistemica.

Criterii oculare ale nosologiei Ghent revizuite [23]: ectopia lentis si miopia sunt
cele mai importante caracteristici oculare; miopia > 3D contribuie la scorul sistemic.
Ectopia lentis trebuie evaluata cu atentie si repetat in cazul in care subluxatia cristalinului
nu este evidenta.

Diagnosticul diferential [23] cu afectiuni cu ectopia lentis: ectopia lentis familiala,

sindromul Weill-Marchesani, homocistinuria, sindromul Stickler.

2. Managementul chirurgical actual al subluxatiei cristaliniene (ectopia
lentis) din sindromul Marfan cu si fara utilizarea inelelor de tensionare a
sacului cristalinian

Managementul chirurgical al ectopiei lentis a avansat semnificativ datorita
dispozitivelor moderne (fire de suturd, retractoare de sac capsular, inele si segmente de
inele tensionare a sacului capsular, cristaline artificiale) care imbunatatesc rezultatele si
prognosticul postoperator. Subluxatia cristalinului este o provocare majora in chirurgie din

cauza instabilitatii, necesitdnd dispozitive de sustinere temporard sau permanenta.

2.1. Dispozitive medicale utilizate in managementul chirurgical actual al

ectopiei lentis

2.1.1. Retractoare de sac capsular

Gestioneazi dehiscenta zonulari intraoperator. Impiedica aspiratia sacului capsular,
ofera suport antero-posterior si stabilitate torsionala [52].

2.1.2. Inele (standard, tip Cionni, segmente, dispozitive alternative) de

tensionare a sacului capsular

Introduse in 1991 [53], inelele de tensionare au evoluat pentru a mentine conturul
sacului cristalinian dupa indepartarea cristalinului. Modelele moderne, din PMMA, ofera o
stabilitate imbunatatita si se adapteaza la diferite dimensiuni ale sacului cristalinian. Exista
diverse tipuri de inele: standard (CTR), modificate (MCTR), si segmente (CTS), fiecare

avand utilizari specifice In functie de severitatea subluxatiei si de necesitatile pacientului.



Principiul de actiune al inelelor de tensionare [54] - distribuie forta centrifuga
uniform de-a lungul circumferintei sacului capsular, recentrdnd sacul si stabilizand
cristalinul artificial. Ele sunt utile in cazuri de dehiscentd zonulard usoard pana la
moderata. Inelele modificate, cum ar fi cele de tip Cionni, sunt suturate la sclera pentru a
oferi o stabilitate suplimentara in cazurile de zonulopatie severa.

Inele de tensionare standard (Capsular Tension Rings sau CTR)

CTR sunt inele deschise, cu sectiune ovala si bucle la ambele capete libere [54,55],
design care permite insertia sigura si plasarea dispozitivelor secundare [55]. Indicatiile
utilizarii CTR [56]: zonuloliza usoard (< 4 cadrane orare), laxitate zonulara generalizata
usoard. Implantarea se poate face manual cu o pensd sau cu un injector de unica folosinta
sau reutilizabil [54].

Inelul Henderson [57] este un CTR cu design special, cu opt indentatii dispuse egal,
ce permit indepartarea materialului nuclear si cortical, mentinand tensiunea pe ecuatorul
sacului capsular.

Selectia dimensiunilor se face n functie de dimensiunile sacului capsular, corelate
cu lungimea axului globului ocular si diametrul cornean [58,59]. Se prefera o dimensiune
care sd asigure suprapunerea buclelor terminale pentru suport circumferential maxim.

Avantaje: stabilizeaza cristalinul artificial prin reducerea contractiei centripete a
capsulei si capsulorexisului [60]. Dezavantaje: nu ofera suport antero-posterior pentru
sacul capsular si nici contratractiune rotationald [61], pot Tngreuna aspirarea corticald prin
capturarea cortexului in ecuatorul sacului cristalinian [57]. Contraindicatii [55]: rupturi ale
capsulei posterioare cu pierdere de vitros, capsulorexis incomplet sau instabil, ochi foarte
mici cu unghi irido-corneean foarte mic (risc de inchidere a unghiului).

Inele modificate de tensionare a sacului capsular de tip Cionni (Modified Capsular
Tension Rings sau MCTR)

In cazurile de zonulopatie extinsi si subluxatie severa a cristalinului, inelele de
tensionare capsulara (CTR) standard nu sunt suficiente pentru a asigura o centrare adecvata
a sacului capsular. Pentru aceste situatii, Cionni a conceput in 1998 inelele de tensionare
capsulara modificate (MCTR), care permit o ancorare eficienta a sacului capsular intact la
peretele scleral [62].

Caracteristici si tipuri de MCTR Cionni

MCTR sunt fabricate din PMMA si au forma de inel deschis. Spre deosebire de

CTR standard, MCTR de tip Cionni sunt echipate cu una sau doud bucle de fixare pe

circumferinta lor, prin intermediul carora inelul este suturat la sclera [63—-65]. Aceste bucle
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protruzioneaza 0.25 mm si sunt asezate anterior de capsula anterioard, conservand astfel
integritatea sacului capsular in timpul suturarii [54,63-65].
Modele de MCTR Cionni [63-65]:
e 1-L: prezinta urechiusa de ancorare la sclerd localizata pe capatul distal al inelului.
e 1-C: prezintd urechiusa de ancorare localizata pe capatul proximal al inelului.
e 2-L : dispune de doud bucle de fixare, oferind o stabilitate suplimentara.

Avantaje: oferda o ancorare sigura si stabila a sacului capsular la peretele scleral,
fiind util in cazurile de insuficienta zonulara severa, Conserva integritatea sacului capsular
datorita pozitionarii anterioare a buclelor de fixare [66].

Dezavantaje: designul complex al inelelor cu doua bucle le face dificil de implantat
n sacul capsular.

Cerinte pentru o fixare eficienta [54]: pentru a asigura o fixare eficienta cu ajutorul
MCTR, este necesard realizarea unui capsulorexis de dimensiuni adecvate (5-6.5 mm).
Aceasta permite: indepartarea in siguranta a cataractei, pozitionarea stabila a inelului si
interferenta corespunzatoare intre carligul buclei MCTRs si marginea capsulorexisului.

Malyugin [67] a dezvoltat o variantd de MCTR cu un capat al inelului de forma
spiralatd, care permite alunecarea inelului de-a lungul ecuatorului sacului cristalinian,
reducand riscul de perforare a sacului. Forma spiralatd permite introducerea intraoculara a
inelului cu ajutorul unui injector.

Segmentele de inele de tensionare a sacului cristalinian (Capsular Tension Segments
sau CTS)

Concepute de Ahmed in 2002 pentru pacientii cu dehiscentd zonulard extinsa
si/sau progresiva [55]. Sunt fabricate din PMMA si au forma unui arc de cerc de 120°, cu
raze de curburd de 4.5 mm (model 6E) sau 5 mm (model 6D) si dispun de o singura bucla
de fixare plasata anterior [54]. Segmentele avand forma unui arc de cerc de 120° nu
genereaza forta centrifuga pe 360°, caracteristici CTR si MCTR. Pot fi utilizate in cazurile
de capsulorexis anterior discontinuu si rupturi ale capsulei posterioare. Se pot folosi mai
multe segmente pentru a fixa o circumferintd mai mare, oferind suport doar in plan
transversal. Pentru suport circumferential, segmentele trebuie combinate cu CTR sau
MCTR [54]. Se plaseaza in zona de maxima dehiscentd zonulard si uneori sunt folosite
doar ca suport intraoperator, fiind indepartate la finalul interventiei.

Dispozitive alternative pentru stabilizarea sacului cristalinian

Ancora capsulara (Hanita Lenses) [68], realizata din PMMA, avand un design

asemandtor unei ancore care permite suturarea la sclerd. Recomandata pentru dehiscente
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zonulare moderate si severe. Ancoreaza capsula anterioara la sclera.

Segmentele de inele capsulare neintrerupte (Bean-shaped ring segment) [69],
realizate din PMMA, cu raza diametrului interior de 2.5 mm si raza diametrului exterior
variind intre 5.5 mm si 7.0 mm. Folosite in asociere cu cristalinele bag-in-the-lens,
disponibile in varianta simpla si cu urechiusa de ancorare la sclera.

Segmentele de tensionare a sacului capsular Ambati [70], spre deosebire de
segmentele de Ahmed, acestea au doua urechiuse de fixare la peretele scleral. Distribuie
tensiunea pe doud puncte, reducand riscul de complicatii asociate transmiterii tensiunii
ntr-un singur punct, cum ar fi rupturile capsulei anterioare.

Segmentele de inele de tensionare a sacului cristalinian (CTS) si diversele
dispozitive alternative pentru stabilizarea sacului capsular ofera solutii specializate pentru
cazuri de dehiscentd zonulard extinsa sau severa. Alegerea dispozitivului adecvat depinde
de particularitatile fiecarui caz si de preferintele chirurgului, avand in vedere necesitatea de
a oferi suport optim si de a minimiza riscurile asociate interventiei chirurgicale.

2.1.3. Fire de sutura si cristaline artificiale
Fire de sutura - selectia firelor de suturd se bazeazd pe criterii precum: rezistenta la
rupere, rispunsul tisular, usurinta in manipulare, absorbabilitatea si dimensiunile. In cazul
corneei i sclerei, care nu au circulatie sanguind, se prefera firele durabile si care nu induc
inflamatie cronica [71] .

-Nylon 10-0: Folosit frecvent pentru suturile corneei, sclerei si conjunctivei; isi pierde
rezistenta dupa 12-18 luni.

-Prolene 10-0: Preferat pentru suturi permanente, cum ar fi sutura cristalinelor artificiale
sau a irisului; dezavantaje includ dificultatea in manipulare si erodarea tesuturilor in timp.

Pentru a evita problemele legate de degradarea firelor in cazul suturilor

permanente, au fost adoptate fire de polipropilena mai groase (9.0 sau 5.0) pentru fixarea
cristalinelor si a altor dispozitive medicale [72].
Cristaline artificiale - operatiile de cataracta pana in 1949 aveau ca rezultat afakia. Astazi,
cristalinele artificiale sunt clasificate dupd material, aspectul hapticelor, optic si
pozitionarea intraoculard [73]. Tn cazul sindromului Marfan, cristalinele artificiale de
camera anterioara au fost folosite mult timp, dar ulterior s-au preferat cristalinele
implantate 1n sacul capsular ancorat la sclera.

2.2. Tehnici chirugicale cu pastrarea sacului capsular stabilizat cu inel
modificat de tensionare a sacului capsular de tip Cionni

Mentinerea sacului capsular si implantarea cristalinului in interiorul acestuia sunt
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esentiale pentru pastrarea ordinii anatomice a structurilor intraoculare si reprezinta
obiectivul principal in interventiile chirurgicale. Dispozitivele moderne (retractoarele de
capsuld, inelele de tensionare) si substantele vascoelastice, faciliteaza atingerea acestui
obiectiv.

Tehnica Cionni, descrisa de Cionni in 2003 implica urmatorii pasi [74]: anestezie
regionald urmatd de incizie principala in corneea clard, in 3 planuri. Doud tipuri de
substante sunt injectate, una pentru a stabiliza si impinge vitrosul si alta pentru a mentine
profunzimea camerei anterioare. Se realizeaza capsulorexis sub protectie vascoelastica
urmat de incizie de Imm pentru introducerea unui retractor de iris, stabilizand cristalinul
pentru hidrodisectie.

Facoemulsificarea se face in camera anterioard cu parametri mici si indepartarea
cortexului cristalinian cu ajutorul vascodisectiei. Se introduce un fir de sutura de prolene
9.0 prin bucla unui inel de tensionare de tip 1-L care este manipulat Tn sacul capsular
pentru a plasa bucla de ancorare deasupra marginii capsulorexisului. Se realizeaza un
buzunar scleral si se introduc firele de suturd prin sulcus si sclera si se Tnnoda firul pentru
centrare. Se implanteaza un cristalin artificial sub protectie vascoelasticd. Se Spala
substantantele, se hidrateaza inciziile si Se sutureaza conjunctiva.

Variante si inovatii:

- ancorare MCTR cu fir de polipropilena 5.0 [72],
- utilizarea de segmente de fixare a sacului cristalinian, alternativa la inelul de tensionare,
oferind stabilitate in cazurile de zonulopatie severa [75].

2.3. Tehnici fara pastrarea sacului capsular

In cazurile de subluxatie severa unde sacul capsular nu poate fi conservat,
cristalinul artificial este implantat folosind una dintre urmatoarele tehnici:

- implantare in camera anterioara [76]: Cristalinul este plasat in camera anterioara dupa
vitrectomie si miozd farmacologica.

- cristalin Artisan cu prindere iriana [77]: cristalinul este fixat pe iris dupa indepartarea
sacului capsular si vitrectomie.

- cristalin artificial suturat la iris [78]: procedura implica suturarea cristalinului la fata
posterioara a irisului.

- cristalin artificial suturat la sclera [79]: dupa peritomie si realizarea flapurilor sclerale,

cristalinul artificial este fixat cu fire de prolene la sclera.



II. Contributii personale

3. Obiective specifice si ipoteza de lucru

Sindromul Marfan afecteaza 1 din 5000 de indivizi [45] si poate provoca diverse

probleme oculare, cea mai frecventd fiind ectopia lentis, prezentd la aproximativ 60% din

cazuri [2]. Cand subluxatia cristaliniand nu mai poate fi corectata cu ochelari sau lentile de

contact, se recomanda chirurgia ectopiei cristaliniene.

Ipoteza de lucru: utilizarea inelelor modificate de tensionare de tip Cionni pentru

stabilizarea sacului cristalinian reprezinta o tehnica reproductibild, oferind stabilitate si

centrare adecvata cristalinului implantat, avand ca rezultat o acuitate vizuala postoperatorie

superioara altor tehnici.

Obiective specifice:

Compararea tehnicilor chirurgicale utilizate pentru ectopia lentis.

Evaluarea beneficiilor aduse de inelele modificate de tensionare de tip Cionni.
Compararea tehnicilor chirurgicale la copii versus adulti.

Identificarea celei mai frecvent utilizate tehnici si a complicatiilor asociate.
Corelarea tehnicilor chirurgicale cu rezultatele vizuale postoperatorii.

Evaluarea influentei tehnicii chirurgicale asupra tipului de cristalin implantat

(monobloc/3-piese, toric/non-toric).

Aspecte cercetate la pacientii inclusi in studiu:

Distributia pe sexe a pacientilor supusi interventiei chirurgicale.

Varsta pacientilor la care s-a decis interventia si influenta varstei asupra alegerii
tehnicii chirurgicale.

Acuitatea vizuala pre- si postoperatorie.

Frecventa rezolvarii subluxatiei cristaliniene cu inelele modificate de tip Cionni.
Distributia datelor biometrice (lungime axiald, keratometrie) comparativ cu
literatura de specialitate.

Prezenta si gradul astigmatismului corneean preoperator.

Analiza cazurilor care au necesitat implantarea de cristaline artificiale torice.

Analiza lotului de pacienti atat in ansamblu, cat si pe categorii de varsta si sex.

4. Pacienti si metode

4.1. Selectia pacientilor

Studiul a inclus 19 pacienti (33 ochi) cu sindrom Marfan si indicatie de chirurgie a
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ectopiei lentis, din cazuistica personala a Prof. Dr. Calin Petru Tataru. Studiul retrospectiv
s-a desfasurat intre februarie 2012 si iunie 2020 la Spitalul Clinic de Urgente
Oftalmologice Bucuresti, conform prevederilor Declaratiei de la Helsinki si aprobat de
Comisia de Etica a spitalului.

Toti pacientii au dat acordul scris pentru evaluare. Au fost exclusi pacientii cu
acuitate vizuala satisfacatoare obtinutd prin corectie optica, cei cu subluxatie neimportanta,
pacientii foarte tineri si cei cu glaucom avansat, inflamatii oculare, pterigion, keratokonus
sau boli retiniene.

4.2. Evaluarea preoperatorie

Toti pacientii au avut diagnostic confirmat de sindrom Marfan asociat cu ectopia
lentis, realizat in colaborare cu medicul pediatru, medicul cardiolog si uneori cu teste
genetice. Diagnosticul a fost mai usor de pus in familiile cu istoric de sindrom Marfan.

Pentru interventia chirurgicala, pacientii adulti S-au prezentat cu un set complet de
analize si aviz cardiologic. Pacientii pediatrici au necesitat un aviz pediatric care sa ateste
ca sunt sandtosi din punct de vedere clinic si un set complet de analize. Pe perioada
internarii, pacientii pediatrici au fost Insotiti de un parinte sau reprezentant legal.

La internare, tuturor pacientilor 1i s-au efectuat urmatoarele investigatii:
autokeratorefractometrie, masurarea acuitatii vizuale, masurarea tensiunii intraoculare,
examen biomicroscopic, examen de fund de ochi, biometri si uneori ecografie.

Autokeratorefractometria este metoda utilizata pentru evaluarea refractiei totale si a
astigmatismului corneean anterior la pacientii adulti si cooperanti. Aparatul folosit pentru
aceasta evaluare a fost autokeratorefractometrul Topcon. Procedura a inceput cu pacientul
asezat pe un scaun, cu bdrbia pe suportul inferior si fruntea pe suportul superior al
aparatului, privind catre un punct fix. Masuratorile sunt automatizate si s-au efectuat de trei
ori pentru fiecare ochi, cu posibilitatea selectirii si a modului manual. In cazul pacientilor
pediatrici sau a celor adulti mai putin cooperanti, s-a folosit un autorefractometru portabil
(Retinomax).

Masurarea acuitatii vizuale, este capacitatea de a distinge detalii, masurata prin
identificarea literelor sau simbolurilor cu contrast ridicat (negru pe alb). Sistemul Snellen
este cel mai comun, bazat pe unghiul minim de separatie intre obiecte distincte vizibile de
un ochi emetrop, fara vicii de refractie [80]. Testarea s-a facut pentru fiecare ochi Tn parte,
la diferite distante, cu/sau fara corectie optica, utilizand litere de pe grafice standardizate
Snellen. In cazuri de vedere extrem de scizuti, acuitatea a fost notata prin capacitatea de a

percepe miscarea mainii, lumina sau numarul degetelor. Sistemele mai noi, cum ar fi
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Minimum Angle of Resolution (MAR) si logMAR (logaritm in baza 10 din MAR), sunt
utilizate pentru masuratori mai precise, avand grafice precum Bailey-Lovie sau ETDRS, cu
litere al caror marime scade progresiv cu unitdti logMAR.

Masurarea tensiunii intraoculare — s-a utilizat tonometria prin indentatie sau
aplanatie. In cadrul studiului tensiunea intraoculard a fost masurati cu tonometrul
Maklakov. Procedura a implicat aplicarea unei greutati pe cornee care la contactul cu
aceasta lasd o amprentd pe partea ceramicad a greutatii, invers proportionald cu tensiunea
intraoculara. Este esentiald pentru diagnosticul si monitorizarea glaucomului, mai ales la
pacientii cu sindrom Marfan, care prezinta predispozitie la diverse afectiuni oftalmologice.

Examenul biomicroscopic, este esential in oftalmologie pentru diagnosticare
diverselor afectiuni oculare. Pentru aceastd procedura am utilizat biomicroscopul, un
instrument complex cu un microscop binocular ce permite observarea maritd a ochiului
(5X-40X), ajustabil pentru nevoile examinatorului. Biomicroscopul are un sistem de
iluminare reglabil si diverse filtre pentru examinarea detaliatd a structurilor oculare. S-au
examinat pleoapele, apoi conjunctiva, sclera, corneea, camera anterioara, irisul —si
cristalinul. Subluxatia cristaliniana s-a evidentiat mai bine pe pupila dilatata si uneori s-a
evidentiat doar rugand pacientul sa priveasca spre pozitiile principale.

Examinarea fundului de ochi a fost realizata cel mai bine pe pupila dilatata,
folosind un biomicroscop si lentile speciale sau un oftalmoscop. S-a inspectat nervul optic,
macula, arcadele vasculare si periferia retiniana.

Biometria, in studiu s-au folosit cele douia metode: biometria acusticd (cu
ultrasunete) si biometria opticd. In cazul pacientilor adulti si in cazul copiilor cooperanti s-
a realizat biometria opticd, care in afara lungimii axiale a mai furnizat si alte date: valori
keratometrice, adancimea camerei anterioare, diametrul corneei, grosimea cristalinului. in
cadrul studiului s-a folosit IOLMaster. In cazul pacientilor necooperanti biometria folosita
a fost cea acustica sub sedare, cu masurarea concomitentd a keratometriei cu ajutorul
autokeratorefractometrului portabil. S-au obtinut date despre lungimea axiala, profunzimea
camerei anterioare si grosimea cristalinului. Tn cadrul studiului a fost utilizat Ultrascan
Eyes Scanner. Masuratori repetate au fost efectuate la ambele categorii de pacienti pentru
minimizarea erorilor.

Ecografia a fost folosita in cazuri de opacitati cristaliniene complete sau pupile care
nu se dilata farmacologic, ce nu permit examinarea fundului de ochi.

Tn cadrul studiului pacientii adulti au fost operati cu anestezie retrobulbara (implica

injectarea anestezicului Tn conul muscular periocular) iar pacientii pediatrici au fost operati
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sub anestezie generala cu intubatie oro-traheala.
4.4. Tehnicile chirurgicale folosite in cadrul studiului
Rezolvarea ectopiei lentis din sindromul Marfan este o problema complexa, motiv

pentru care oftalmologii dezvoltd constant noi dispozitive si tehnici chirurgicale [3].

Diversele neajunsuri ale echipamentelor si necesitatea de metode mai accesibile tehnic au

condus la experimentarea mai multor tipuri de interventii chirurgicale.

Tehnicile chirurgicale analizate n studiu:

1. Implant de cristalin artificial foldabil in sacul capsular cu inel standard de
tensionare.

2. Implant de cristalin artificial foldabil Tn sacul capsular cu inel de tensionare
modificat de tip Cionni, ancorat la sclera intr-un punct.

3. Implant de cristalin artificial foldabil ancorat la sclera prin sutura in doua puncte.

4. Implant de cristalin artificial foldabil cu un haptic in sac si un haptic ancorat la
sclerd prin sutura.

4.4.1. Implant de cristalin artificial in sacul capsular alituri de un inel

standard de tensionare a sacului cristalinian

Instrumente si consumabile utilizate: blefarostat, cutite pentru incizii (1.2mm si
2.2mm), maintainer de camerd anterioara, diverse canule (de hidrodisectie, aspiratie,
hidrosuturd), microfoarfecad si pense pentru capsulorexis, substante vascoelastice, spatula,
manipulator de nucleu, inel de tensionare, seringd de sticla, cristalin artificial pliabil,
injector, microscop operator, aparat de facoemulsificare, solutii si substante
medicamentoase (gentamicina, adrenalina, Tobradex).

Tehnica chirurgicala: dupa anestezia locald sau generala, s-a pregatit zona cu
solutie de iod povidona si s-a aplicat camp steril.

e Dblefarostatul a fost plasat pentru deschiderea fantei palpebrale (Figura 4.1.A). S-au
realizat incizii corneene la orele 5 (pentru maintainerul de camera anterioara) si la ora 2
(incizie secundard), si o incizie principala la ora 9.

o s-a efectuat perforarea capsulei anterioare cu un discizor sau ac de 23gauge (Figura
4.1.B), urmat de realizarea capsulorexisului cu pensa de capsulorexis (Figura 4.1.C).

e s-a aspirat materialul cristalinian cu canula de aspiratie sau aparat de facoemulsificare
(Figura 4.1.D), stabilizand sacul capsular cu retractoare daca este necesar.

e sub protectic de substante vascoelastice s-a introdus inelul de tensionare pentru

stabilizarea sacului capsular (Figura 4.1.E).
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e inelul a mai putut fi introdus si cu dispozitive special concepute care simplificd
implantarea si previn posibile complicatii de tipul perfordrii sacului de capatul
proximal al inelului [81].

e ulterior cristalinul artificial a fost pliat si inserat in sacul capsular cu ajutorul
injectorului si manipulatorului in “Y” (Figura 4.1.F).

o la final s-au spalat substantele vascoelastice, s-au inchis inciziile prin hidrosutura, s-a

aplicat unguent antibiotic si pansament. Pacientul a fost monitorizat postoperator.

Figura 4.1. Principalii timpi operatori ai tehnicii pentru implantarea de cristalin artificial
impreuna cu un inel standard de tensionare a sacului capsular. A. Imaginea initiala; B.
Perforarea capsulei anterioare; C. Realizarea capsulorexisului; D. Aspirarea maselor
cristaliniene; E. CTR in sacul capsular; F. Cristalin artificial implantat in sac.

4.4.2. Implant de cristalin artificial foldabil Tn sacul capsular cu inel de

tensionare modificat de tip Cionni, ancorat la sclera intr-un punct.

Instrumente si consumabile utilizate: blefarostat, cutite pentru incizii (1.2mm si
2.2mm), maintainer de camerd anterioard, diverse canule (de hidrodisectie, aspiratie,
hidrosutura), microfoarfecd si pense pentru capsulorexis, substante vascoelastice, spatula,
manipulator de nucleu, inel de tensionare, seringd de sticla, cristalin artificial pliabil,
injector, microscop operator, aparat de facoemulsificare, solutii si substante
medicamentoase (gentamicina, adrenalina, Tobradex).

Tehnica chirurgicala:
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e s-a efectuat anestezia, asepsia si antisepsia oculara. Pacientul a fost pozitionat
corespunzator, cu irisul paralel cu podeaua (Figura 4.2.A).

e cu ajutorul cutitului de 1.2mm s-au realizat incizii pentru maintainer-ul de camera
anterioara, pentru incizia secundara si incizia principald. S-au perforat si s-au rasfrant
marginile capsulei anterioare, realizand un capsulorexis continuu cu ajutorul pensei.
Dupa hidrodisectie s-a indepartat materialul cristalinian prin aspirare sau
facoemulsificare (Figura 4.2.B).

e s-a facut o incizie sclerald limbica si s-a creat un buzunar scleral pentru ancorarea
inelului (Figura 4.2.C).

e firul de sutura a fost trecut prin buzunarul scleral in ochi si apoi externalizat. Firul a
fost trecut prin urechiusa de ancorare a inelului. Inelul Cionni a fost introdus
intraocular si apoi firul trecut in sens invers, fiind externalizat la 1.5mm de primul fir.
Cristalinul artificial a fost introdus n sacul capsular folosind un injector (Figura 4.2.D).

e cele doua fire a fost taiate si Tnnodate pentru a centra cristalinul (Figura 4.2.E).

e inciziile au fost hidratate si sigilate (Figura 4.2.E), iar ochiul a fost acoperit cu un
pansament compresiv.

e in unele cazuri, inelele modificate de tensionare a sacului cristalinian de tip Cionni se
pot folosi pentru a obtine stabilitate rotationala in cazul unor cristaline artificiale torice

de tip placheta [82].

Figura 4.2. Principalii timpi operatori ai tehnicii ce presupune implant de cristalin
artificial impreunda cu un inel de tensionare modificat de tip Cionni, ancorat la sclera intr-

un punct. A. Imaginea initiala; B. Aspirarea maselor cristaliniene; C. Realizarea
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buzunarului scleral; D. Implantarea inelului si a cristalinului in sac; E. Innodarea firului
de sutura cu centrarea complexului sac-inel-cristalin artificial; F. Imaginea la sfarsitul

operatiei.

4.4.3. Implant de cristalin artificial foldabil ancorat la sclera prin sutura in

doua puncte

Instrumente si consumabile utilizate: blefarostat; cutite chirurgicale de diverse
dimensiuni  (1.2mm, 2.2mm); maintainer de camerd anterioara; diverse canule

(hidrodisectie, aspiratie, hidrosuturd); pensa pentru capsulorexis si alte tipuri de pense;

substante vascoelastice; manipulatoare si carlige pentru nucleu; forfecute si foarfeci

chirurgicale; fire de sutura si ace de diverse tipuri; seringi si solutii pentru irigare oculara;
cristalin artificial pliabil; microscop operator si aparat de facoemulsificare
Tehnica chirurgicala:

e s-a efectuat anestezia, asepsia si antisepsia oculara si s-a asezat un camp steril (Figura
4.3.A).

e s-au marcat doud puncte diametral opuse pe sclera, la 2.5mm de limb (figura 4.3.B). S-
a facut o incizie de 1.2mm la nivelul limbului pentru introducerea maintainer-ului de
camera anterioara. S-au facut alte doua incizii una pentru acces suplimentar si una care
a fost marita la 2.2mm.

e capsula anterioara a cristalinului a fost perforata si s-a efectuat capsulorexisul cu pensa
(figura 4.3.C). Dupa hidrodisectie masele cristaliniene au fost aspirate sau emulsificate
folosind aparatul de facoemulsificare.

e s-a disecat conjunctiva la nivelul punctelor marcate initial pentru plasarea firelor de
suturd. Firul de polipropilena a fost trecut prin sclera si legat de hapticele cristalinului
artificial (figura 4.3.D).

e Cristalinul artificial a fost implantat intraocular si centrat prin tensionarea firelor de
sutura (figura 4.3.E).

e Firele de polipropilena au fost suturate la sclera (figura 4.3.F).

e Substantele vascoelastice au fost spalate din camera anterioara, inciziile hidratate si
sigilate (figura 4.3.G).

e S-au aplicat picaturi si unguent antibiotic si antiinflamator iar ochiul a fost pansat.
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Figura 4.3. Principalii timpi operatori ai operatiei de implantare de cristalin artificial
foldabil ancorat la sclera prin suturd in doua puncte: A. imaginea initiala, B. Doua puncte
diametral opuse sunt marcate pe axul orizontal; C. Realizarea capsulorexisului; D.
Tnnodarea firului de polipropilend pe haptic; E. Implantarea cristalinului artificial; F.
suturarea firelor la sclera; G. Imaginea la finalul operatiei, inainte de plasarea firelor la

conjunctiva.

4.4.4. Tmplant de cristalin artificial foldabil cu un haptic in sac si un haptic

ancorat la sclera prin sutura

Instrumente si consumabile utilizate: blefarostat, cutite (1.2mm si 2.2mm),
maintainer de camera anterioara, discizor, canule (de hidrodisectie, de aspiratic si de
hidrosuturd), microfoarfeca si pensa pentru capsulorexis, Spatula angulatd, manipulator de
nucleu, carlig in "Y", pense, portac, forfecuta, fir de sutura pentru cristalin si conjunctiva,
substante vascoelastice, seringd de sticld, injector pentru cristalin, microscop operator,
aparat de facoemulsificare, seringi, solutie salind, gentamicini, adrenalind, unguent
Tobradex, perfuzor, marker.

Tehnica chirurgicala:
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e Dupad anestezie si pozitionarea pacientului s-a realizat asepsia si antisepsia
locoregionala cu iod povidond urmata de pregatirea cAmpului operator.

e S-amarcat zona de maxima subluxatie si apoi S-au realizat inciziile.

e Dupa plasarea maintainerului capsula anterioara s-a punctionat si capsulorexisul a fost
continuat cu pensa.

e Hidrodisectia cristalinului cu o canula de hidrodisectie si manipularea nucleului.

e Masele au fost indepartate prin aspirare manuala sau prin faceomulsificare.

e Disectia conjunctivei si realizarea suturii pentru primul haptic al cristalinului artificial.
Introducerea cristalinului in cartus si implantarea intraoculara.

e Pozitionarea cristalinului cu un haptic suturat la sclera si un haptic in sac.

e Aspirarea substantelor vascoelastice si hidratarea inciziilor.

e Suturarea conjunctivei si verificarea tonusului ocular.

e Aplicarea unguentului tobradex si a unui pansament compresiv.

4.5. Metodele de analiza statistica

Prelucrarea datelor statistice 1n cadrul acestui studiu analitic observational
retrospectiv  a fost realizata cu ajutorul programului IBM SPSS v. 26.0 (IBM SPSS,
Armonk, NY, USA: IBM Corp).

S-au folosit urmatoarele teste parametrice: testul t (Student), analiza variantei
(ANOVA simpla).

Testele nonparametrice utilizate au fost: U Mann-Whitney, Wilcoxon Signed-Rank
test, Kruskal-Wallis.

Datele obtinute au fost comparate cu controlul (*p < 0.05, **p < 0.01, ***p <
0.001, ****p < 0.0001).

5. Rezultate

Rezultatele studiului au implicat analiza a 33 de ochi de la 19 pacienti cu sindrom
Marfan si ectopia lentis, folosind IBM SPSS (Statistical Package for the Social Sciences)
v. 26.0 (IBM SPSS, Armonk, NY, USA: IBM Corp). Dintre acesti 33 de ochi, 28 au fost
operati bilateral (14 pacienti), iar 5 unilateral (5 pacienti). Distributia pe sexe a fost
echilibrata, cu 17 ochi de la barbati si 16 de la femei. Varsta medie a interventiei a fost de
17.39 ani, cu o variatie intre 4 si 42 de ani.

Din cei 33 de ochi, la 1 ochi nu am dispus de datele biometrice (lungime axiald si

keratometrie) posibil din cauza manipularii fiselor de observatie la arhivd. Valorile

keratometrice medii pe intregul lot: K1 de 40.72 D + 2.37 D, K2 de 42.86 D = 2.77 D si
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Kmed de 41.83 D = 2.46 D. Analizand valorile keratometrice pe grupe de varsta am
observat ca avem diferente semnifictiv statistice K1, K2 si Kmed (p<0.05). Cele doua
grupe de varstd au fost analizate si in functie de tipul astigmatismului (conform regulei,
invers regulei, oblic), rezultand valori asemanatoare, cu astigmatismul conform regulei
prezent la aproape 80% in fiecare grup.

Lungimea axului antero-posterior a globului ocular a fost studiata atat comparativ
pentru cele douad sexe cat si pe cele doua grupe de varsta copii/adulti. Pentru sexul feminin
lungimea axialda medie a fost de 23.46mm = 1.05, cu o lungime axiald minima de 21.20mm
si o lungime axiald maximd de 24.80mm. Pentru sexul masculin lungimea axiald medie a
fost de 24.1mm £2.06, cu 0 lungime axiald minima de 20.96mm si o lungime axiala
maximd de 27.30mm. Intervalul de confidenta a fost de 95% cu valoarea prag a lui p de
0.05.

Analiza statistica descriptiva folosind testul Wilcoxon a lungimii axiale pe cele
doua sexe arata ca nu exista diferente statistice (p=0.440). Pentru analiza lungimii axiale pe
intreg lotul si pe cele doud grupe de varstda am impartit in prealabil lungimea axiala in 3
categorii: <22mm, 22 - 25mm si >25mm.

In prima categorie, cu lungime a axului <22mm au intrat 20% dintre copii si 11.8%
dintre adulti, ce reprezinti 15.6% din totalul ochilor. In cea de-a doua categorie cu lungime
a axului intre 22 si 25mm au intrat 66.7% dintre copii si 76.5% dintre adulti, cu un procent
pe intregul lot de 71.9%. Tn ultima categorie cu lungime axiali>25mm au intrat 13.3%
dintre copii si 11.8% dintre adulti, cu o medie pe intregul lot de 12.5%.

Valorile lungimii axului antero-posterior pe categorii de varsta a fost analizata cu
ajutorul testului U Mann-Whitney si nu au existat diferente semnificative statistic
(p=0.213).

Din analiza descriptiva a frecventei fiecarei tehnici, pe intreg lotul studiat a rezultat
ca tehnica cea mai frecvent folositd a fost cea care presupunea implantarea unui cristalin
artificial intr-un sac stabilizat cu ajutorul unui inel de tensionare a sacului cristalinian de tip
Cionni suturat la sclera (66.7%).

A doua cea mai frecventa tehnica utilizata a fost cea care presupunea implantarea
unui cristalin artificial suturat la sclerd in doua puncte (15.2%);

Cu o frecventa asemanatoare (12.1%) a fost utilizatd tehnica ce presupunea
implantarea unui cristalin artificial Tn interiorul unui sac stabilizat cu ajutorul unui inel
simplu de tensionare a sacului capsular.

Cea mai putin folosita tehnica (6.1%) a fost cea care presupunea implantarea unui
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cristalin cu un haptic 1n sac si un haptic suturat la sclera (Figura 5.1).

i@ Cristalin + Inel simplu

E Cristalin + Inel Cionni
suturat la sclerd

LI Cristalin suturat la sclera

& Un haptic in sac, un haptic
suturat la sclera

Figura 5.1. Distributia tehnicilor chirurgicale folosite in lotul studiat

Tehnica ce implicd implantarea unui cristalin artificial impreund cu un inel de
tensionare modificat de tip Cionni a fost cel mai frecvent utilizata atat la copii, cat si la

adulti (Tabelul 5.1). Fiecare ochi operat a fost incadrat in una din urmatoarele grupuri:

grupul 1 — tehnica ce implica implant de cristalin artificial impreuna cu inel simplu de

tensionare a sacului capsular,

grupul 2 — tehnica ce implicd implant de cristalin artificial impreund cu inel de

tensionare a sacului cristalinian de tip Cionni suturat la sclera,

grupul 3 — tehnica ce implica suturarea la sclerd a unui cristalin artificial

grupul 4 — tehnica ce implica implantarea unui cristalin artificial cu un haptic in sac si

un haptic suturat

la sclera.

Tabel 5.1. Frecventa utilizarii fiecarei tehnici la copii si adulti.

Analiza statistica a tehnicilor folosite Tn studiu

Grup 1 (n:4)  Grup 2 (n:22) | Grup 3 (n:5)  Grup 4 (n:2)
Adulti (n:17) 4 11 1 1
Copii (n:16) 0 11 4 1

20




Distributia tipului de cristalin artificial folosit monobloc/3-piese, toric/non-toric
pentru fiecare grup de tehnici chirurgicale in parte, precum si a tipului de cristalin
toric/non-toric implantat in functie de valoarea astigmatismului.

Design-ul cristalinelor implantate a fost distribuit astfel:

e 1-piesa la 26 cazuri din care, 4 la grupa 1 si 22 la grupa 2 de tehnici, si la niciunul din
grupurile 3 si 4;
e 3-piese la 7 cazuri: 5 din grup 3 si 2 din grup 4 (Figura 5.2).
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Figura 5.2. Distributia tipului de cristalin 1-piesa/3-piese pe fiecare grup de

tehnica.

Analizand corectia astigmatismului pe fiecare grup de tehnicd a rezultat cd s-a

implantat:
e cristalin toric la 4 ochi din grupul 1, la 3 din grupul 2 si la niciunul din grupurile 3 si 4;
e cristalin non-toric s-a implantat la 19 ochi din grupul 2, la 5 din grupul 3 si la 2 din

grupul 4 (Figura 5.3).
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Figura 5.3. Distributia tipului de cristalin toric/non-toric pe fiecare grup de

tehnicad.
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Corectia astigmatismului preoperator cu ajutorul cristalinelor artificiale torice a fost

posibila in 6 cazuri, toate cu valori ale cilindrului >2.50 (Figura 5.4).
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Figura 5.4. Tipul de cristalin implantat toric/non-toric in functie de valoarea

cilindrului.

Acuitatea vizuala preoperatorie, notata in decimale (Snellen) a fost evaluata la toti
subiectii. Acuitatea vizuald postoperatorie a fost evaluata la un numar de 31 de subiecti, 2
dintre subiecti fiind pierduti din evidentd. Folosind testul Wilcoxon si ANOVA am
comparat AV preoperator cu cele postoperator in intregul lot si am obtinut diferente inalt
semnificativ statistic cu un p 0.001, rezultind ca acuitatea vizuala este semnificativ
statistic imbunatatita postoperator, in ciuda faptului ca lipsesc datele postoperatorii a 2

dintre pacienti (Figura 5.5)

Evolutia acuitatii vizuale
1.0+ Hokk
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2
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AV preoperator AV postoperator

Figura 5.5. Evolutia acuitatii vizuale pe intreg lotul.

Am analizat si frecventa fiecarei acuitdti vizuale postoperatorii pe fiecare tehnica
chiurgicala folosita.
Acuitatea vizuala minima de 0.1 a fost obtinuta la doi subiecti la care s-a utilizat

tehnica de implantare a unui cristalin suturat la sclera in doua puncte.
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Acuitatea vizuala maxima de 0.9 s-a obtinut tot la un subiect operat prin tehnica de
implantare a unui cristalin suturat la sclera in doua puncte. In urma operatiei, din cele 31 de
acuitdti vizuale disponibile, un numar de 18 ochi au obtinut o acuitate vizuald >0.3 dar
<0.8.

Un numadr de 4 ochi au prezentat o acuitate vizuald >0.8. Ochii din grupul 2 de
tehnicd au prezentat cele mai multe acuitdti vizuale normale sau aproape normale (un
numar de 14 ochi).

Deoarece existd o inegalitate in distributia numarului de pacienti operati cu fiecare
tehnicd, cu un numar semnificativ mai mare in cadrul grupului 2 de tehnici, am analizat
statistic aceast grup cu celelalte 3 grupuri luate impreund (Tabelul 5.2). In cadrul acestei

comparatii acuitatile vizuale au fost exprimate in logMAR.

Tabelul 5.2. Analiza statistica intre tehnici cu statistica descriptiva medie (Mann -

Whitney**, Kruskal — Wallis *)

Analiza statistica intre tehnica 2 si media tehnicilor 1, 3 si 4
Tehnica 2 (22 Ochi) Tehnicile 1,3, 4 p*
Media (11 Ochi)
Viarsta 17.90 £12.69 16.36 £ 10.08 0.818
AL 23.55+1.06 24.26 +2.40 0.751
BCVA preop 0.91 + 0.25 0.94 = 0.31 0.643
BCVA 0.41 £0.22 0.41 £0.33 0.798
postop **0.0001 **0.005
IOL Monobloc in toate 3 - piese in 7 cazuri si monobloc
cazurile in 4 cazuri
Complicatii 1 majora 1 minora

10P 17.31 £1.32 17.7+ 4.13 0.567
K mean 41.96 +2.20 41.59 + 3.01 0.678

Nu au fost observate diferente in ceea ce priveste varsta, astigmatismul sau
tensiunea intraoculard Intre grupul 2 si celelalte 3 grupuri. Tipul cristalinului implantat
(monobloc sau 3-piese) a fost implantat in toate cazurile din grupul 2 si doar in 4 cazuri
din grupurile celelalte.

Din tabel mai reisese: nu exista diferente semnificativ statistc in ceea ce priveste
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varsta pe cele douda grupuri (p 0.818, testul Kruskal-Wallis*), nu exista diferente
semnificativ statistc 1n ceea ce priveste lungimea axiald pe cele doud grupuri (p 0.751,
testul Kruskal-Wallis*), nu exista diferente semnificative din punct de vedere statistic (p
0.678, testul Kruskal-Wallis *), nu exista diferente semnificativ statistc in ceea ce priveste
acuitatea vizuala preoperator pe cele doua grupuri (p 0.643, testul Kruskal-Wallis*), nu
existd diferente semnificativ statistc 1n ceea ce priveste acuitatea vizuald postopertor pe
cele doua grupuri (p 0.798, testul Kruskal-Wallis*). In schimb, am obtinut diferente
semnificativ statistic pentru fiecare tehnicd in ceea ce priveste acuitatea vizuald preoperator
si postoperator.
6. Discutii

Sindromul Marfan, cu o incidentda de 1:5000 de indivizi [45], se insoteste de
subluxatie cristaliniana (ectopia lentis), care poate reduce semnificativ acuitatea vizuala si
reprezintd o provocare terapeutica majora.

Interventia chirurgicala este indicata in principal pentru scaderea acuitdtii vizuale,
insa este dificil de obiectivat la copii mici si imposibil la cei non-verbali. Astfel, uneori se
alege o atitudine pasiva in detrimentul interventiei chirurgicale radicale.

Pe lotul studiat valoarea varstei medii la momentul interventiei a fost de 17.39 ani,
Cu 0 varsta minima de 4 ani si o varsta maxima de 42 ani [83].

Impartirea lotului in functie de varsti in doud categorii, adulti si copii, si
distribuirea apoape egald a subiectilor in cele doua categorii ne face sa concluziondm ca
avem un lot omogen din acest punct de verere.

Tn alegerea tehnicii chirurgicale au fost luate Tn considerare mai multe aspecte:
varsta pacientului, gradul ectopiei lentis, experienta si preferintele chirurgului.

In cazul tuturor ochilor operati am avut ca obiective tehnice preoperator
conservarea baierei anatomice, reprezentata de sacul capsular si implantarea cristalinului
artificial in sacul capsular. Pastrarea sacului capsular si conservarea anatomiei normale a
ochiului, consideram ca aduce un avantaj pacientilor prin reducerea ratei de producere a
complicatiilor (dezlipire de retina, glaucom, pierdere de vitros, descentrare a cristalinului
artificial [84]) .

Astfel, din totalul de 33 de ochi, la un numar de 22 de ochi s-a reusit implantarea
cristalinului artificial Tn sac si centrarea complexului sac capsular - cristalin artificial cu
ajutorul inelelor de tensionare a sacului capsular de tip Cionni suturate la sclera [83].

Utilizarea acestei tehnici se poate asocia cu aparitia tardiva a ruperii sau biodegradarii
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firului de polipropilend ce ancoreaza inelul la sclera.

Vote a prezentat un studiu pe 61 de ochi la care a suturat la sclerd cristaline
artificiale de camera posterioara cu ajutorul firelor de polipropilena 10.0 [85]. Cea mai
frecventa complicatie tardiva a fost ruperea firului de polipropilena ce a aparut la 26.2%
dintre ochi. Alti autori contrazic concluziile si rezultatele studiului lui Vote si considera ca
firele de polipropilena sunt stabile si sigure si ca riscul de rupere este mai mic de 0.5%
[86].

Acuitatea vizuala postoperator pe fiecare tehnica in parte arata ca din totalul de 31
acuitati vizuale evaluate, un numar de 22 ochi au prezentat acuitati vizuale normale sau
aproape de normal, adica un AV postoperator > 0.3, valoare adoptata la International
Congress of Ophthalmology din 2002 [87] .

Daca ochii din grupul 2 de tehnici au prezentat cele mai multe acuitdti vizuale
normale sau aproape normale (un numar de 14 ochi), cea mai buna acuitate vizuald de 0.9
si cea mai proasta acuitate vizuald de 0.1, considerata pierdere severa a vederii [87] au fost
la ochi din grupul 3 de tehnici. Aceste date coincid cu concluziile lui Maharana [88] ca
gradul subluxatiei cristaliniene la momentul operatiei nu influenteaza rezultatul vizual
postoperator.

O trasaturd comund a pacientilor cu sindrom Marfan este un ax antero-posterior
crescut [89]. Si subiectii din studiul doctoral aveau lungimea medie a axului antero-
posterior pe fiecare sex (la barbati de 24.13mm iar la femei de 23.46mm) mai mare decat
lungimea unui ax antero-posterior la subiecti fara sindrom Marfan (la barbati un ax de
23.64 si la femei un ax de 23.23mm [90]. Comparand cu Olsen [91], pe lotul studiat nu s-a
gasit o diferenta semnificativa statistic intre lungimile axului antero-posterior la sexul
masculin vs. sexul feminin.

Valorile masuratorilor keratometrice analizate la ochii inclusi in studiul doctoral
sunt asemanatoare [83] cu rezultatele obtinute in literatura de specialitate de alti autori.
Astfel valorile medii ale Kmed au fost similare cu cele prezentate de Gehle [49] in lucrarea
sa extinsa Ce a Cuprins un total de 285 de pacienti cu sindrom Marfan.

Valoarea astigmatismului preoperator a fost obtinutd scazand din valoarea K2,
exprimatd in dioptrii, valoarea K1, exprimata tot in dioptrii. Prezenta unor cilindrii medii >
1,5D la ambele sexe confirmad observatiile facute de Konradsen [92] care afirma ca
pacientii cu sindrom Marfan cu ectopia lentis asociatd prezintd un astigmatism mai mare
comparativ cu pacientii cu sindrom Marfan fara ectopia lentis.

Corectia astigamtismului preoperator prin implantarea de cristaline artificiale torice
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imbunatateste acuitatea vizuald postoperator. Pe lotul studiat s-au implantat doar cristaline
artificiale non-torice pentru valori ale cilindului <2.50D Cyl, iar in cazul dioptriilor >2.50D
Cyl s-a reusit implantarea de cristaline artificiale torice in 6 cazuri, iar in 4 cazuri s-a reusit
implantarea unor cristaline artificiale non-torice [83].

Cristalinele artificiale torice au fost implantate doar in acele cazuri in care sacul a
fost mentinut pe loc si a fost stabilizat cu un inel de tensionare simplu sau cu un inel de
tensionare de tip Cionni ancorat la sclera [83].

Cristalinele artificiale utilizate au fost clasificate in functie de design in monobloc
(1-piesd) si 3-piese. Design-ul monobloc a fost preferat in cazul tehnicilor in care s-a reusit
conservarea sacului cristalinian si stabilizarea acestuia cu ajutorul inelelor simple sau a
inelelor de tensionare a sacului cristalinian de tip Cionni suturate la sclera (grupul 1 sau
grupul 2 de tehnici).

Acest design al cristalinelor artificiale este special conceput pentru a fi implantate
in sacul capsular [93]. Implantarea in sulcus poate sa duca la sindrom de dispersie
pigmentard, glaucom, inflamatii oculare recurente, edem macular sau hemoragie vitreana
[93]. Pentru celelalte 2 tehnici (grupul 3 si grupul 4 de tehnici) s-au utilizat doar cristaline
artificiale cu design in 3-piese, special concepute pentru plasarea in sulcus [94].

Pe perioada de urmarire de 6 luni a pacientilor au fost intilnite 2 complicatii, una
majord, in cazul unui ochi operat prin tehnica 2 (implant de cristalin artificial impreuna cu
inel de tensionare a sacului cristalinian de tip Cionni suturat la sclerd), si o complicatie
minora, la un ochi operat prin tehnica 1 (implantarea unui cristalin intr-un sac stabilizat cu
ajutorul unui inel simplu a fost utilizatd). In primul caz firul de sutura de polipropilena 10.0
s-a desficut si a necesitat 0 noui interventie chirurgicala pentru repozitionare. In cel de-al
doilea caz cristalinul era usor descentrat, fara a fi nevoie de o noua interventie chirurgicala.
Nu au fost notate drept complicatii fine opacifieri ale capsulei posterioare. Este posibil ca
urmdrirea pe o perioadd mai mare de timp sd credsca numarul de complicatii si
reinterventii.

7. Concluzii si contributii originale

Sindromul Marfan este o patologie cu o incidenta mica in populatie dar invalidanta
din perspectiva afectarii acuitatii vizuale cauzata, in principal, de ectopia lentis. Corectia
chirurgicald a acestei manifestari reprezintd o provocare din punct de verere tehnic,
neexistand in momantul actual un standard de aur in ceea ce priveste conduita terapeutica.

Sunt descrise in literaturd numeroase tehnici chirurgicale care pastreaza sau elimina sacul
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capsular, care se insotesc sau nu de implant de cristalin artificial, dar acesta este singurul

studiu n care sunt prezentate comparativ patru tehnici chirurgicale diferite, cu si fara

pastrarea sacului cristalinian.

Pastrarea pe loc a sacului cristalinian si Intdrirea centurii zonulare cu ajutorul
inelului Cionni ancorat la sclera s-a dovedit a fi o tehnica foarte eficienta si reproductibila.
Utilizarea acestei tehnici s-a asociat doar cu o complicatie postoperatorie majora si a
imbunatatit acuitatea vizuala in fiecare caz. Chiar daca ancorarea la sclerd a inelelor Cionni
se poate asocia cu ruperea in timp a firelor de polipropilend 10.0, aceasta este o
complicatie ce nu a fost intalnitd in studiul nostru, posibil si din cauza duratei scurte de
urmdrire. In viitor putem incerca ancorarea inelelor Cionni cu fire de polipropilena mai
groase, de tipul 9.0.

Nu putem spune ca existd o corelatie intre tehnica chirurgicala folositd si acuitatea
vizuala postoperator, dar ochii din grupul 2 de tehnici au prezentat cele mai multe acuitati
vizuale normale sau aproape normale. Atat cea mai mica acuitate vizuald (0,1 Snellen), cat
si cea mai mare (0,9 Snellen) au fost obtinute la ochi ce apartineau grupului 3 de tehnici.
Sinteza contributiilor personale:

e Evaluarea comparativd a 4 tehnici chirurgicale diferite folosite pentru tratarea
subluxatiei cristalinine la pacienti cu sindrom Marfan.

e In urma comparirii tehnicilor chirurgicale folosite am ajuns la concluzia ci tehnica ce
implica implant de cristalin artificial Tmpreuna cu inel de tensionare a sacului
cristalinian de tip Cionni suturat la sclera se poate realiza in cele mai multe cazuri (22
ochi din 33), fiind o tehnica eficienta si reproductibila.

e Acuitatea vizuala s-a imbunadtdtit in cazul tuturor pacientilor, indiferent de varstd si
tipul interventiei, cu toate acestea pacientii operati cu implant de cristalin artificial
impreund cu inel de tensionare a sacului cristalinian de tip Cionni suturat la sclerd au
dobandit cele mai multe acuitati vizuale normale sau aproape normale.

e Tehnicile chirurgicale folosite la copii vs. adulti sunt diferite din cauza particularitatilor
ce fac ca momentul operatiei sd fie mai devreme sau mai tarziu. Am stabilt cd adultii
prezintd un grad mai mic de ectopia lentis ce duce la o acuitate vizuala bund pana la
varste mai Tnaintate, astfel ca la momentul interventiei, tehnica chirurgicala este mai
facila (cel mai frecvent, implant de cristalin artificial impreund cu inel de tensionare a
sacului cristalinian de tip Cionni suturat la sclerd si implant de cristalin artificial

impreuna cu inel simplu de tensionare a sacului cristalinian).
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In cazul copiilor subluxatia importanta gribeste momentul interventiei, si se manifesta
la momentul interventiei prin necesitatea, mai frecventd comparativ cu adultii, de a
sutura un cristalin artificial la sclerd in doud puncte.

Tehnica chirurgicala influenteaza design-ul cristalinului monobloc sau 3-piese.

Tehnica chirurgicala influenteaza alegerea tipului de cristalin toric sau nontoric.

In totalul de 33 de ochi operati a fost o singurd complicatie majora pe perioada
urmaririi, ceea ce o face nesemnificativa din punct de vedere statistic.

Alegerea momentului interventiei pentru ectopia lentis nu este standardizat, indicatorul
care Indruma pacientul cétre interventie este acuitatea vizuald nesatisfacatoare.

Avand in vedere imbundtitirea acuitdtii vizuale la toti pacientii putem concluziona ca
momentul operatiilor a fost optim ales.

Lotul studiat a fost unul omogen cu un numar aproximativ egal de pacienti n ceea ce
priveste apartenenta la gen si varsta, astfel putem sd ne asiguram de validitatea
rezultatelor datelor biometrice analizate.

Analiza valorilor keratometrice a evidentiat prezenta unei cornei mai plate in lotul
studiat, confirmand datele din literatura care relateaza prezenta unei cornei mai plate la
pacientii cu sindrom Marfan.

Analiza astigmatismului in functie de tipul acestuia a evidentiat prezenta cel mai
frecvent a astigmatismului conform regulei.

Valoarea astigmatismului influenteaza alegerea tipului de cristalin toric sau nontoric.
Valoarea lungimii axiale medii pe lotul studiat a evidentiat prezenta axului antero-
posterior mai lung, confirménd datele din literatura.

Valoarea lungimii axiale nu a fost corelata cu apartenenta la gen.

Valoarea lungimii axiale nu a fost corelata cu véarsta.

Imbunititirea tehnicilor de implantare a inelelor de tensionare a sacului capsular [81].
Aplicatie inovatoare pentru stabilizarea cristalinelor torice cu inele de tensionare a

sacului cristalinian de tip Cionni [82]

Limitari:

Numarul relativ mic de cazuri motivat de incidenta sindromului Marfan in populatie,
Lipsa unui lot de control pentru a compara parametrii,

Distributia inegald a ochilor operati prin fiecare tehnica,

Perioada micad de urmadrire a pacientilor,

Lipsa unor parametri din cauza absentei acestora din fisa de operatie (posibil pierdute
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prin manipularea fiselor la arhivd),

- Tehnicile chirurgicale laborioase presupun instrumentar complex si costisitor,

- Experienta chirurgului este un factor important in reusita fiecarei interventii, cu atat
mai mult in cazurile delicate.

Directii viitoare:

Plecand de la ipoteza de lucru pentru acest studiu confom careia tehnica 2 a
studiului (implant de cristalin artificial intr-un sac capsular stabilizat cu inel de tensinoare a
sacului capsular de tip Cionni), este superioara celorlalte tehnici folosite in ceea ce priveste
rezultatele vizuale, reproductibilitatea si stabilitatea in timp, lotul de pacienti ar trebui
extins pentru a avea o distributie egala a ochilor operati prin fiecare tehnica.

De asemenea, ar fi util ca aceastd tehnica sa fie evaluatd comparativ cu tehnici de
corectie a ectopia lentis descrise ulterior. Dintre tehnicile recent descrise, cu aplicatii in
ectopia lentis din sindromul Marfan se remarca cea a lui Canabrava [72], Rossi [95] si
Yamane [96].

O alta directie de dezvoltare a studiului, poate sa fie oportunitatea inlocuirii firelor
de suturd biodegradabile ale inelelor Cionni, a cdror resorbtie in timp poate duce la
descentrarea cristalinului artificial, cu fire nonbiodegradabile (de exemplu, PTFE) care ar

preveni aceastd descentrare [97].
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