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Nadir Bir Kornea Senaryosu: Epitel Bazal Membran Distrofisi ve Krokodil
Sagrenin Es Zamanl Tanis1

A Rare Corneal Scenario: Concurrent Diagnosis of Epithelial Basement Membrane
Dystrophy and Crocodile Shagreen
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Sayin Editor,

Epitel bazal membran distrofisi (EBMD), Kklinikte
siklikla rastlanan ve literatiirde “harita-nokta-parmak
izi distrofisi” olarak tanimlanan kornea distrofilerinin
en yaygin formudur. Hastalarin 6nemli bir kisminda
asemptomatik seyretmesine karsin, %10 civarinda
tekrarlayan epitel erozyonlar: ile seyrettigi bilinmektedir.!
Klinik muayenede, subepitelyal harita-benzeri sekiller,
parmak izi benzeri ¢izgiler ve epitel yiizeyinde mikrokistik
opasiteler ile karakterizedir. Genellikle 20-40 yas arasinda
belirgin hale gelir.!

Kornea dejenerasyonlari, yaglanmaya bagl degisiklikler,
birikintiler ve marjinal dejenerasyonlar olmak {izere
smiflandirilan, oftalmolojide sik karsilagilan  klinik
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tablolardir.? Krokodil sagren, her iki gozde “timsah derisi”
gorinimiinde, gri-beyaz, poligonal kornea stromal
opasiteler ile karakterize, ozellikle ileri yaslarda karsilagilan
asemptomatik bir kornea dejenerasyonudur.>** On ve arka
olmak iizere iki alt tipi tanimlanmugtir. On formda (Vogtun
sagreni), Bowman tabakasi diizeyinde mozaik desenler ve
kalsiyum birikimleri goriiliirken, arka form krokodil sagren,
stromal kollajen lamellerinin “testere disi” konfigiirasyonu ile
karakterizedir.>* Cogu zaman gorme keskinligini etkilemez,
rastlantisal olarak saptanir ve tedavi gerektirmez.>*

Bu olgu sunumunda, sol goziinde gérme azlig ile
basvuran ve muayenede her iki gézde daha once birlikte
bildirilmemis EBMD ve krokodil sagren saptanan bir
olgunun klinik, 6n segment optik koherens tomografi
(OS-OKT) ve in vivo konfokal mikroskopi (IVKM)
bulgular tartisilacaktir.

Elli iki yasindaki erkek hasta, sol gozde alti yildir
devam eden gorme azalmasi sikayetiyle basvurdu. Sag
gozden 13 yil dnce fakoemiilsifikasyon ve goz ici lens
(GIL) implantasyonu cerrahisi gegirdigi 6grenildi. En iyi
diizeltilmis gérme keskinligi sagda 0,8, solda el hareketleri
diizeyindeydi. Biyomikroskopik muayenede her iki kornea
da bulanikt1 ve epitelde EBMD ile uyumlu harita benzeri
yap1 ve stromada krokodil sagrene 6zgii mozaik desenli
opasiteler saptandi (Sekil 1A, B). Sag goz psoddofakik,
sol gozde ise arka polar katarakt mevcuttu. Fundus
muayenesinde sag gozde optik disk ve goriilebilen retina
alanlar1 dogal, sol gozde ise retina lens opasitesinden dolay1
net secilemedi. Yapilan ultrasonografik incelemede retina
yatisik goriinimdeydi. Goz igi basinglari sirasiyla sagda 15
mmHg, solda 13 mmHg olarak o6lgtildii. Sistemik hastalik
ya da diizenli ilag kullanimi ve ailede benzer goz hastalig:
oykiisti bulunmamaktaydi.

Yapilan OS-OKT'de (DRI OCT Triton, Topcon, Tokyo,
Japonya) santral kornea kalinlig1 sagda 505 um, solda 511
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pm idi. Bazal membranda yer yer diizensizlikler, epitel
icinde hiperreflektif girintiler ve 6n stromada reflektivite
artist mevcuttu. Epitel kalinlig1 sagda 71 pm, solda 73 pm
olarak ol¢lildii (Sekil 2A, B). IVKM (Heidelberg Retina
Tomograph II-Rostock Cornea Module, Heidelberg
Engineering GmbH, Heidelberg, Almanya) goriintiilemede
epitel iginde hiperreflektif ¢izgiler, yer yer dantelimsi
goriinimlii, diizensiz ve kalinlasmis bazal membran ve
hiperreflektif noktalar saptand: (Sekil 3A, B). Ayrica epitel
icine penetre olmus bazal membran etrafina lokalize ¢ok
sayida dendritik hiicre goriildii (Sekil 3B). Stromada mozaik
desende, 50-200 pm c¢aplarinda hiperreflektif poligonal

alanlar ve bunlarin arasinda siyah ¢izgilenmeler izlendi
(Sekil 3C). Endotelde tek tiik guttae ve bir adet hiperreflektif
opasite mevcuttu (Sekil 3D). Endotel hiicre sayisi 6l¢ctimleri
sag ve sol goz igin sirastyla 2014 ve 2107 hiicre/mm? olarak
saptandu. Sol goze fakoemiilsifikasyon ve arka kamara GIL
implantasyonu uygulandi. Komplikasyonsuz gegen cerrahi
sonrast gorme keskinligi 0,8 diizeyine yiikseldi.

IVKM, korneanin histolojik diizeyde incelenmesine
olanak taniyan ve kornea enfeksiyonlar;, kornea
dejenerasyonu ve distrofilerinin tanisinda yaygin olarak
kullanilan bir goriintiileme yontemidir.> Olgumuzda

Sekil 1. Epitel bazal membran distrofisi ile krokodil sagren birlikteligi olan hastanin 6n segment fotograflari.
A) Sag gozde korneal bulaniklik ve rekiirren epitel erozyonlar: nedeniyle takilmis terapétik kontakt lens; B) Sol
gozde korneal bulaniklik ve krokodil sagrenin karakteristik poligonal paterni (x16 biiytitme)

Sekil 2. On segment optik koherens tomografi goriintiileri (OS-OKT, DRI OCT Triton, Topcon, Tokyo, Japonya). A) Sag goz,
B) sol gozde, bazal membranda yer yer diizensizlikler, epitel icinde hiperreflektif girintiler (oklar) ve 6n stromada reflektivite

artist izlenmektedir
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Unal ve ark. EBMD ve Krokodil Sagren Birlikteligi

literatiirle uyumlu olarak IVKM goériintiilemede EBMD’nin
karakteristik bulgular1 olan kalinlasmis ve epitel igine
penetre olmus dantel gortinimiinde diizensiz bazal
membran, epitel ici yuvarlak hiperreflektif birikintiler,
bu bolgelerde epitel hiicrelerinde diizensizlik ve yapisal
bozukluk izlenmistir.>” Woodward ve ark’nin® krokodil
sagren ve polimorfik amiloid dejenerasyonu saptanan 3
hastada yaptiklar1 calismada izole posterior krokodil sagren
saptanan bir hastada, IVKM goériintiilemede stromada
aseliiler, hiperreflektif opak alanlar ve aralarinda dogrusal
siyah bolgeler saptanmistir. Kombine polimorfik amiloid
dejenerasyonu ve posterior timsah derisi olgusunda ise,
bu bulgulara ek olarak stromada hiperreflektif noktasal

Sekil 3. In vivo konfokal mikroskobi goriintiileri (IVKM,
Heidelberg Retinal Tomograph 3/Rostock Kornea
Modiilii,Heidelberg Engineering). A, B) Epitel iginde hiperreflektif
gizgiler, yer yer dantelimsi goriiniimli, diizensiz ve kalinlagsmis
ve epitel igine penetre olmus bazal membran (siyah yildizlar) ve
hiperreflektif noktalar. B) Kalinlagmis bazal membran etrafina
lokalize ¢ok sayida dendritik hiicre (siyah oklar). C) Stromada
mozaik desende, 50-200 pum ¢aplarinda hiperreflektif poligonal
alanlar ve bunlarin arasinda siyah ¢izgilenmeler (beyaz oklar). D)
Endotelde tek tiik guttae (beyaz tiggen) ve hiperreflektif opasite
(beyaz ok) izlenmektedir

lezyonlar gorilmistir. Bizim olgumuzda da benzer
olarak stromada mozaik desende, 50-200 pum caplarinda
hiperreflektif poligonal alanlar ve bunlarin arasinda siyah
gizgilenmeler izlendi.

Literatiirde krokodil sagren ile yapilan OS-OKT
galigmas1 bulunamamistir. Bu olgu sunumunda swept-
source OS-OKT ile alinan gériintiilerde EBMD ile uyumlu
olarak biyiikk biiyiitmede epitel bazal membranda yer
yer diizensizliklerin oldugu ve bazal membranin epitel
i¢ine girinti yaptig1 gosterilmistir. Cok belirgin olmamakla
beraber 6n stromada da reflektivite artis1 gorillmuistiir.

Belliveau ve ark.* keratoplasti yapilan 3 krokodil sagrenli
olgunun kornea spesimenlerini elektron mikroskopi ile
incelemisler ve stromal kollajen lamellerinin paralel diizenini
kaybettigini ve “testere disi” benzeri diizensiz, dalgali bir
goriinimde oldugunu gostermislerdir. Ayrica stromada
vakuoller saptanmis ve bunlarin ozellikle Descemet
membranmnin banth 6n kismina bitisik bolgede yerlestigi
bildirilmistir. Bu vakuollerin ic¢indeki fibrillograniiler
elektron-dens materyal stromadaki dejeneratif kollajen
iriinleri ve mukopolisakkarit birikiminden kaynaklandig:
distinilmektedir. Elektron mikroskopide saptanan
vakuoller muhtemelen ¢ok kii¢iik ¢apta olduklari icin bizim
galismamizda IVKM goriintillemede saptanamamuistir.
Krachmer ve ark.’ posterior krokodil sagren ve polimorfik
amiloid dejenerasyonu olan 75 yasindaki bir hastanin
korneasini postmortem transmisyon elektron mikroskobi
ile incelemisler ve klinik muayenede gorillen merkezi
bulanik opasitelerle uyumlu sekilde, testere disi benzeri
stromal kolajen lamellalarin oldugunu géstermisler ve
yine klinik muayenede goriilen punktat ve filament6z
hiperreflektif yapilarin amiloid oldugunu histokimyasal
boyama ve elektron mikroskopi ile dogrulamislardir.

Bu olgu, EBMD ve krokodil sagrenin birlikteliginin
hem IVKM hem de OS-OKT ile detayli bi¢imde
belgelenmis ilk 6rnegi olmasi agisindan literatiire 6nemli
bir katki sunmaktadir. EBMD ve krokodil sagren,
korneanin sirasiyla epitel ve stromal tabakalarini etkileyen,
patofizyolojik olarak farkli kokenlere sahip iki ayr1 klinik
tablodur. EBMD c¢ogunlukla epitel bazal membraninda
yapisal bozukluklarla seyrederken; krokodil sagren, stromal
kollajen diizenlenmesindeki dejeneratif degisimlerle
karakterizedir. Bu farkliliklar g6z oniine alindiginda, soz
konusu iki tablonun ayni hastada birlikte goriilmesinin
rastlantisal bir birliktelik olabilecegi diistiniilmektedir.

Etik

Hasta Onayi: Caliyjmada yer alan hastadan, klinik
verilerinin ve gorintilerinin bilimsel amaglarla
yayimlanmasi i¢in yazili bilgilendirilmis onam alinmuistir.
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