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Iridokorneal Endotelyal Sendromlu Hastalarin Iz Vivo Konfokal Mikroskopi
ve On Segment Optik Koherens Tomografi Bulgulari
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Abstract

Bu olgu sunumunda iridokorneal endotelyal (IKE) sendromu olan
ii¢ hastanin 7z vivo konfokal mikroskopi (IVKM) ve 6n segment optik
koherens tomografi (OS-OKT) bulgularinin sunulmas: amaglanmisgtir.
Yaglar1 37, 50, 57 yil olan 3 kadin hasta gorme azlig1 ve gz igi basinct
(GIB) yiiksekligi nedeni ile klinigimize bagvurdu. Biyomikroskopide
tek tarafli pupil ¢ekikligi, 6n sinesi ve gonyoskopide iridokorneal agida
yapigikliklar izlendi. Tki hastanin GIB’i medikal tedavi ile kontrol
altindaydi. Bir hastanin tedaviye ragmen GIB'i 44 mmHg olgiildii.
IVKM’de saglikli goz kornea epitel, stroma ve endotel tabakalart
normal iken, etkilenen goézlerinde kornea endotel tabakasinda biiyiik,
polimorfik goriiniimlii ve hiperreflektif cekirdekli hiicreler izlendi. OS-
OKT bulgular: saglikli gozde normaldi. Etkilenen gozde ise iridokorneal
agida sinesi ve endotel tabakasinin hiperreflektif ve kalin oldugu goriildii.
Direngli glokomlu hastaya S-florourasil ile trabekiilektomi cerrahisi
uygulandi. Sonug olarak ¢ogunlukla kadinlarda tek tarafli pupil, iris
bozuklugu ve 6n sinesiler ile giden IKE sendromunda TVKM ve OS-OKT
ile endotel hiicrelerindeki bozukluk ve iridokorneal yapisikliklar ayrintili
olarak incelenebilmektedir.
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This case report aims to present the findings of 7z vivo confocal microscopy
(IVCM) and anterior segment optical coherence tomography (AS-OCT) in
three patients with iridocorneal endothelial (ICE) syndrome. Three female
patients 37, 50, and 57 years of age presented with complaints of unilateral
visual impairment and elevated intraocular pressure (IOP). Biomicroscopy
revealed unilateral pupil irregularities and anterior synechiae, and
gonioscopy demonstrated synechiae in the iridocorneal angle. IOP was
within normal limits with medical treatment in two patients, while one
patient had an IOP of 44 mmHg despite maximal antiglaucomatous
treatment. [VCM revealed large, polymorphic, and hyperreflective cells
in the corneal endothelial layer of the affected eyes and normal corneal
epithelium, stroma, and endothelium in the fellow eyes. AS-OCT findings
were normal in healthy eyes, while the affected eye showed synechiae in
the iridocorneal angle and a hyperreflective, thickened endothelial layer.
The patient with refractory glaucoma underwent trabeculectomy surgery
with S-fluorouracil. In conclusion, IVCM and AS-OCT allow a detailed
examination of endothelial cell abnormalities and iridocorneal membranes
in ICE syndrome, which is characterized by unilateral pupil and iris
irregularities and anterior synechiae mainly in women.

Keywords: Iridocorneal endothelial syndrome, iz vivo confocal
microscopy, anterior segment optical coherence tomography

Giris

iridokorneal endotelyal sendrom (IKE), korneal endotel
hiicrelerinin ¢ogalarak iridokorneal agiya ve iris lizerine gog
etmesi ile seyreden bir hastalik grubudur." Chandler sendromu,
progresif iris atrofisi ve Cogan-Reese sendromunu igeren ii¢
klinik varyanti mevcuttur.” Yanoff tarafindan benzer klinik
bulgulara ve anormal endotelyal proliferasyon ile karakterize
ortak patojenik mekanizmaya sahip bu klinik antiteler igin
IKE terimi 6nerilmigtir.* IKE sendromunda, anormal ¢ogalan
endotel hiicreleri iridokorneal ag1 ve periferik iris iizerinde bir
zar olusturur ve bu zar periferik 6n sinesiye ve irisi perifere
cekmesine bagli olarak pupil bozukluguna, géz ici basing (GIB)
yiksekligine, kornea dekompansasyonu ve kornea odemine
neden olabilmektedir. IKE sendromu sporadik olarak ortaya
cikar, genellikle tek taraflidir ve tipik olarak 30-40 yaglarindaki
kadinlarda goriiliir.” Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte
viral kokenli olabilecegi diisiintilmektedir.® Ayirici tanida
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posterior polimorf kornea distrofisi, Fuchs endotelyal distrofi
ve Axenfeld-Rieger sendromu, iris melanomu, enflamatuvar
iris nodiilleri ve aniridi gibi iris anormallikleri, pupil sekil
bozuklugu, kornea 6demi ve glokoma neden olabilen hastaliklar
diisiiniilmelidir. Bu olgu sunumunda IKE sendromlu 3 kadin
hastanin klinik muayene bulgulari, 7z vive konfokal mikroskopi
(IVKM, Heidelberg Retina Tomograph 3, Rostock Cornea
Module, Almanya) ve 6n segment optik koherens tomografi (OS-
OKT, DRI Triton Topcon, Tokyo, Japonya) bulgular: ve tedavisi
tartigtlacaktir.

Olgu Sunumu

Olgu 1

Elli yasinda kadin hasta sol goziinde gormede azalma ve
GIB yiiksekligi ile bagvurdu. Hasta sol géze topikal brimonidin
(Alphagan P 90,15, AbbVie Tibbi Tlaclar San. ve Tic. Led. Sti.,
Istanbul, Tiirkiye), timolol/dorzolamid (Tomec %2 + 9%0,5
Abdi Ibrahim ﬂag San. ve Tic. Led. Sti, Istanbul, Tiirkiye),
and latanoprosten bunod (Vyzulta %0,024, Bausch & Lomb,
Bridgewater, NJ, ABD) damla kullaniyordu. Muayenesinde
en iyi diizeltilmig gorme keskinlikleri (EIDGK) her iki gozde
20/20 diizeyinde, GIB sagda 16 mmHg, sol gozde ise 44 mmHg
idi. Hastanin 6n segment muyenesinde sag goz normaldi, sol
gozde pupil inferionazale cekikti (Sekil la, b) ve endotelde
“doviilmiis bronz goriiniimii” ile saat 6-9 hizasinda periferik 6n
sinegiler mevcuttu. Gonyoskopik muayenede sol gozde irisin
¢ekik oldugu bolgede iridokorneal agida yaygin sinesi izlendi
(Sekil 2a). Fundus muayenesinde ¢ukur/disk (C/D) orani sag
gozde 0,3, sol gozde 0,7 idi. Peripapiller sinir lifi tabakasi sag
gozde 98 um, sol gozde 63 pm diizeyinde idi (Sekil 3a, b).
Gorme alan: testinde sag gozde gorme alani defekti izlenmedi,
sol gozde altitiidinal skotom tespit edildi (Sekil 3¢, d). Hastaya
S-florourasil (5-FU, Kogak Farma fla¢ ve Kimya Sanayi A.S.,
Tekirdag, Tiirkiye) ile trabekiilektomi cerrahisi uygulandi.
Postoperatif 1. ay kontroliinde GIB 12 mmHg idi.

Olgu 2

Otuz yedi yasinda kadin hasta sol goziinde gormede azalma
sikayeti ve GIB vyiiksekligi sebebiyle klinigimize basvurdu.
Hasta sol géze topikal brimonidin (Brimogut %0,15, Bilim Ilag
ve Sanayii, Istanbul, Tiirkiye) ve brinzolamid/timolol (Azarga,

Novartis International AG, Basel, Isvi¢re) damla kullaniyordu.
Muayenesinde BIDGK her iki gozde 20/20, GIB sag gozde
15 mmHg, sol gozde 12 mmHg diizeyinde idi. On segment
muayenesinde sag goz normal izlenirken, sol gozde pupilla

stiperotemporal ve inferonazal yonde dikdoregen seklinde ¢ekik
idi (Sekil 1c, d). Endotelde “déviilmiig bronz goriiniimii” ile
birlikte saat 2 ve 7 hizasinda periferik 6n sinesiler mevcuttu.
Gonyoskopide de irisin ¢ekik oldugu bolgede iridokorneal agida
yaygin sinesi izlendi (Sekil 2b). Fundus muayenesinde her iki
g6z optik sinir ve makiila normal olup, C/D oran: her iki gozde
0,3 idi. Hastaya mevcut antiglokomatdz tedavi ile takip onerildi.

Sekil 1. Hastalarin 6n segment fotograflari. (a) Birinci hastada sag saglikli géz, (b)
aynt hastada etkilenen gozde pupilla inferionazale gekik ve ayni kadranda 6n sinesi,
(c) ikinci hastada sag saglikli g6z, (d) ayni1 hastada sol gézde pupilla siiperotemporal
ve inferonazal yoniinde dikddregen seklinde gekik, (e) Uciincii hastada sag gozde
saat 1-3 hizasinda periferik iridokorneal sinesi, iriste atrofi ve korektopi, (f) ayni
hastada sol géz normal

Sekil 2. (a) i1k hastanin gonyoskopi gériintiisiinde 6n segment fotografi ile uyumlu bigimde irisin ¢ekik oldugu alt nazal kadranda iridokorneal agtda yaygin sinesi ile nazal
kadranda ektropion uvea goriintiisii izleniyor. (b) Tkinci olgunun gonyoskopi goriintiisiinde irisin gekik oldugu bélgede iridokorneal agida yaygin sinesi
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Sekil 3. Ik hastanin (a) peripapiller sinir lifi tabakasi sag gézde 98 pm, (b) sol gozde 63 pm diizeyinde, (c) grme alant testinde sag gozde gorme alant defeketi izlenmedi.

(d) Sol gozde altitiidinal skotom tespit edildi

Olgu 3

Elli yedi yasginda kadin hasta tarafimiza gorme azli31 ve
GIB vyiiksekligi nedeni ile bagvurdu. Hasta topikal brimonidin
(Brimogut %0,15, Bilim Ila¢ ve Sanayii, Istanbul, Tiirkiye)
ve brinzolamid/timolol (Azarga, Novartis International AG,
Basel, Isvigre) antiglokomatdz damlalari kullanmaktaydi.
Muayenesinde EIDGK sag gz 20/40, sol goz 20/20 diizeyinde
idi. GIB sag gozde 18 mmHg, sol gozde 13 mmHg olarak
olciildii. On segment muayenesinde sag gozde saat 1-3 hizasinda
periferik iridokorneal sinesiler, iriste atrofi ve korektopi izlendi
(Sekil le). Sol 6n segment muayenesi dogaldi (Sekil 1f).
Gonyoskopide irisin ¢ekik oldugu bolgede iridokorneal agida
yaygin sinesi mevcuttu. Fundus muayenesinde her iki goz
makiila dogal, C/D degeri sagda 0,5, solda 0,3 olarak izlendi.
Peripapiller sinir tabakas: sagda 93 um, solda 105 um olarak
ol¢iildii. Hastaya mevcut medikal tedavi ile takip 6nerildi.

IVKM Bulgular:

IVKM’de hastalarin saglikli gozlerinde kornea epitel, stroma
ve endotel tabakalart normal olarak izlenirken (Sekil 4a, ¢, f);
hasta olan gozlerinde ilk hastada biyomikroskopideki déviilmiig
bronz manzarast ile uyumlu oldugu dugtiniilen kaldirim tag:
benzeri kabariklik gosteren endotelyal hiicreler ve yer yer dev
hiicreler (Sekil 4b), ikinci hastada ileri diizeyde polimorfizm
gosteren normal altigen yapisint kaybetmis diizensiz sinirls
hiperreflektif ve kaldirim tagt goriintiisiinde endotel hiicreleri
(Sekil 4d), tigiincti hastada ise hiperreflektif tek ya da cift
cekirdekli dev endotelyal hiicreler (Sekil 4e) izlendi.
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OS-OKT Bulgulari

OS-OKT’de hastalarin saglikli gézlerinde OS-OKT normal
sinirlardaydi. Kornea kalinliklart sirasiyla 559, 576, 480 pm
idi. Etkilenen gozlerde ise iridokorneal acida yaygin sinesi
izlendi, endotel tabakasinda hiperreflektivite artist, iridokorneal
ag1 ve iris lizerinde epiretinal membrani andiran hiperreflektif
doku kalinlagmast goriildii. Bir hastanin endotel tabakasinda
hiperreflektivite artigt izlenirken bir diger hastada da iris
tizerindeki membranéz yapinin tizerinde birkag¢ adet ve endotel
tabakasinin altinda bir adet olmak iizere yuvarlak sekilli
hiperreflektif olusum goriildii (Sekil Sa-d). Kornea kalinliklari
strastyla 552, 604, 561 pm idi.

Tartisma

IKE sendromu, kornea endotelindeki proliferatif ve yapisal
anormallikler, iridokorneal agida obstriiksiyon ve iriste atrofi
ve delik olusumu gibi iris anormallikleri ile karakterize nadir
goriilen bir durumdur.® Hastalar genellikle goz bebeginin
sekil ve pozisyonundaki degisiklik ya da korneal ddem ve
glokoma bagli gorme keskinliginde azalma ile bagvururlar.
Olgularimizdan ikisi gorme azlig: ile kliniZimize bagvurmustu
ve tiim olgular GIB yiiksekligi nedeni antiglokomat6z tedavi
kullanmaktaydi.

IKE etiyolojisi heniiz tam olarak bilinmemekle beraber
viral kokenli oldugu diisiiniilmektedir. Alvarado ve ark.nin®
polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) yontemi kullanilarak IKE
sendromlu hastalardan elde edilen kornea ve akéz humor
orneklerinde %60'1n tizerinde herpes simpleks viriis (HSV) DNA
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Sekil 4. Hastalarin in vivo konfokal mikroskopi goriintiileri. (a) Ilk hastanin
saglikli goziiniin altigen endotel tabakasi, (b) ayni hastanin etkilenen géziinde
kaldirim tagi benzeri kabariklik gésteren endotelyal hiicreler ve yer yer dev hiicreler,
(¢) ikinci hastanin saglikli goziinitin endotel tabakast, (d) ayni hastanin etkilenen
goziinde kaldirim tast benzeri kabariklik gosteren diizensiz sinirlt hiperreflekeif
endotel hiicreleri, (e) tictincii hastanin etkilenen sag goziinde hiperreflektif tek veya
cift cekirdekli dev endotelyal hiicreler, (f) ayn1 hastanin saglikli géziinde normal
gortiniimde endotelyal hiicreler

tespit edilirken hastalarin etkilenmeyen goziinde PCR  testi
negatif bulunmustir. Yapilan histopatolojik ¢aligmalarda korneal
endotel hiicrelerinin epitel benzeri morfolojik 6zelliklerinin
oldugu gosterilmis ve bu epitel benzeri endotel hiicreleri “TKE
hiicreleri” olarak adlandirilmistir.” Bu anormal endotel hiicreleri
iridokorneal acty1 tikar ve 6n kamarada iris tizerini kaplayacak
sekilde ilerleyerek pupillada sekil anomalilerine, iriste atrofik
hasara ve komsu yapilarda yapigikliklara yol agan bir bazal
membran olusturur.® Nadir goriilen bir hastalik olmas: ve farkls
klinik gériintiileri nedeni ile IKE sendromunda hastaligin gézden
kagirilmasi ve hastalarin yanlis tani almalari olasidir. Muayene
sirasinda anormal kornea endotelinin goriintiilenmesi veya
glokom stipheli hastada 6n kamara agisinin degerlendirilmesi
diger endotelyopatilerden ayrim agisindan da onemlidir. Yiiksek
bityiitmeli yarik lamba muayenesinde “endotelde doviilmiig
bronz manzarasi” izlenebilir. Fakat yogun kornea 6demi olan
hastalarda endotel tabakasinin degerlendirilmesi ve 6n kamara
ve iris detaylarinin se¢ilmesi zor olabilir.

IVKM girisimsel olmayan, vyiiksek ¢oziiniirliikli bir
goriintiileme yontemi olup histopatolojik kesitlere benzer
sekilde kornea tabakalarinin ve hiicrelerinin degerlendirilmesine
yardimci olur. IKE sendromlu hastalarda yapilan bir ¢aligmada
iki temel “epitel benzeri endotel hiicresi” morfolojisi
tanimlanmustir.” Tlk tipte endotel hiicresi normal endotel hiicre
morfolojisine yakin sekil ve biiyiiklitkte iken, bazi hiicrelerde
normal hekzagonalitenin kayboldugu ve merkezlerinde belirgin
tek tip “kaldirim tagi-benzeri” ¢ekirdege sahip olduklari,
bir kisminin da iki ya da tek boliinmiig ¢ekirdeklerinin
oldugu goriilmiigtiir. Tkinci tipte hiicrelerin biiyiikliik ve
sekil olarak daha diizensiz olduklari ve hiicrelerin sinirlarina
bitisik, hiperreflektif, cesitli sekilli ¢ekirdeklere sahip olduklar:
gosterilmigtir.”

IKE sendromlu hastalarda yapilan baska bir IVKM ve
spekiiler mikroskopi ¢aligmasinda ise diizgiin sekil ve boyutta

Sekil 5. On segment optik koherens tomografi goriintiileri. (a) Ilk hastanin saglikli iridokorneal acist, (b) etkilenen sag gozde iridokorneal agida sinesi, endotel tabakasinda
hiperreflektivite artigt, iridokorneal a1 ve iris iizerinde epiretinal membrani andiran hiperreflektif doku kalinlagmast, (c) tigiincii hastanin etkilenen sag goziinde iridokorneal
acida sinesi, endotel tabakasinda hiperreflektivite artigs, iris tizerinde hiperreflektif yiizeyi diizensiz doku kalinlagmast, iris tizerindeki bu membrandz yapinin tizerinde birkag
adet ve endotel tabakasinin altinda bir adet yuvarlak sekilli hiperreflektif olugum, (d) saglikli sol gézde iridokorneal aginin normal goriintiisii

173



Turk J Ophthalmol 54; 3: 2024

epitel benzeri hiicreler, merkezi hiperreflektif cekirdege sahip
epitelyal kanat hiicrelerini andiran hiicreler ve yiizeyel epitel
hiicrelerini andiran olduk¢a diizensiz endotelyal hiicreler olmak
lizere ti¢ tip hiicre tanimlanmustir.'® Ulkemizden yapilan bir
bagka calismada spekiiler mikroskopide IKE hiicreler ters
endotel hiicresi goriiniimiinde, beyaz sinirli siyah hiicreler
olarak tanimlanmis, ayni gozde ultrasonik biyomikroskopide
periferik anterior sinegi ve iris atrofisi gosterilmigtir."!

Olgularimizda [VKM'de IKE'li gozlerde kaldirim tast
benzeri kabariklik gosteren, ileri diizeyde polimorfik, bir
hastada hiperreflektif tek ya da cift ¢ekirdekli dev endotelyal
hticreler izlendi.

IKE sendromunun agi ve kornea degisikliklerini OS-OKT
ile degerlendiren Hillard'in'? yayinladigr olgu sunumunda
iridokorneal agidaki membran olusumu, adhezyonlar ve
kornea 6demine sekonder subepitelyal biiller ayrintili olarak
swept-source OKT
ile iridokorneal adhezyonlarin yani sira, endotel tabakasinda
hiperreflektivite artigi, iridokorneal agi ve iris tizerinde epiretinal
membrani andiran hiperreflektif doku kalinlagmast izlendi.

GIB yiiksekligi olan hastalarda ilk tedavi secenegi medikal
tedavidir ve akoz {liretimini azaltan ilaglar tercih edilir.
HSV'’nin patogenezdeki rolii tam olarak diglanmadig: icin
prostaglandin analoglari
Medikal tedavinin vyetersizliginde gonyotomi, mitomisin-C
veya 5-FU gibi antifibrotik ajanlarla trabekiilektomi, glokom

drenaj implantlart veya siklodestriiktif prosediirler gibi cerrahi
1,2,13

gosterilmistir. Bizim caligmamizda da

tedavide tercih edilmemelidir.

girisimler digtintiliir. Ancak endotelyal membranin
proliferasyonu sonucunda tekrarlayan tikanikliklar cerrahi
basarisizliga neden olabilir. Olgularimizdan medikal tedaviye
ragmen yiiksek GIB sahip bir hastamiza 5-FU ile kombine
trabekiilektomi cerrahisi uygulandi.

Sonug olarak &zellikle kadin hastalarda tek tarafli GIB
yiiksekligine eslik eden pupil ¢ekikligi ve kornea odemi
olmast durumunda IKE sendromundan siiphelenilmelidir.
IVKM ve OS-OKT, IKE sendromunda epitel 6zelligi gosteren
endotel hiicrelerinin anormal yapisini ve 6n segment dokularina
goclinii gosteren tani igin faydali non-invaziv goriintiileme
yontemleridir.

Etik
Hasta Onayr: Alinmistir.
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