Lokalize Sklerodermali Bir Olguda Sekonder Glokom

Secondary Glaucoma in a Case with Localised Scleroderma
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ABSTRACT

33 yasinda kadin olgu, sag goézde ilerleyici gérme azalmasi
sikayeti ile bagvurdu. 10 yil énce sag géz kapaginda ve frontal
bélgede skarlagma ve gukurluk fark edilmesini takiben, glokom
saptanarak topikal antiglokomatéz tedavi baslanmigt. Olgu;
6n ve arka segment muayenesi, géz ici basinci ve santral kor-
neal kalinlik 8lcimd, ultrason biomikroskopi ve orbital manye-
tik rezonans inceleme ile degerlendirildi. Klinik muayenede ileri
derecede glokomatéz hasar ve koroidal atrofi saptanan olgu-
nun, yapilan konjonktiva ve cilt biyopsi sonucu skleroderma ile
uyumlu bulundu.

Anahtar Kelimeler: Skleroderma, sekonder glokom, episkleral ve-
néz basing.

GiRiS

Skleroderma etiyolojisi bilinmeyen ve sistemik ya da
lokalize formda olabilen kronik bir bag dokusu hastali-
gidir.! Lokalize skleroderma jeneralize form, morfea ve
lineer form olmak Gzere basglica 3 klinik tabloda ortaya
¢tkabilmektedir. Lineer skleroderma, daha nadir gérilen
bir hastalktir. Siklikla tek tarafli bant seklinde lineer cilt
lezyonlari ve bu alanda cilt ve cilt alti yapilarda atrofi ile
karakterizedir. Lineer lezyonlarin frontoparietal bdlgeye
yayihmi mevcut oldugunda bu durum, skleroderma “en

Thirty three year-old woman presented with decreased vision in her
right eye. She showed a depressed skin lesion with scarring on her
right eyelid and frontal area, and her medical history revealed an-
tiglaucomatous treatment. Patient underwent ophthalmologic exa-
mination including measurement of intraocular pressure, central
corneal thickness, and ultrasound biomicropic examination and
magnetic resonance imaging. Progressive glaucomatous damage
and choroidal atrophy were detected in fundus examination. Skin
and conjunctival biopsy revealed the diagnosis of scleroderma.

Key Words: Scleroderma, secondary glaucoma, episcleral venous
pressure.
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coup de sabre” (SCS) olarak tanimlanmaktadir. Bu has-
taliga basagrisi, epilepsi, ptozis, Uveit, sektéryel iris atro-
fisi, heterokromi, korneal duyarllikta azalma, optik atrofi
ve géz ici basina (GIiB) artigi gibi pek cok nérolojik ve
okuler bulgular eslik edebilmektedir.??® Orbital tutulum
da bu hastaligin olduk¢a nadir karsilagilan komplikas-
yonlarindan birisidir.*

Bu olgu sunumunda SCS hastaligi ile birlikte orbita
tutulumu ve sekonder glokomu mevcut olan bir olgu, kli-
nik bulgulari ile tartigilmaktadir.
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Resim 1: Sag kasta nazal bélgede lineer uzanim ile karakterize, ince,
atrofik ve yizeyden hafifce ¢dkik cilt yapisi (Kas bdlgesindeki alopesi
alani hasta tarafindan makyaj ile kapatilmig gérinimde).

OLGU SUNUMU

33 yasindaki kadin olgu, klinigimize sag gézde gér-
me azalmasi ve sag frontoorbital bélgede vertikal uzanim
gosteren cukurluk sikayeti ile bagvurdu. On yil dnce ilk
olarak sag kasta dékilme, bu bélgedeki cilt dokusunda
incelme ve hiperpigmentasyon ile baslayan degisiklikler,
zamanla Ust kapak ve frontal bélgeye ilerlemisti. Takiben
son 5 yildir ortaya cikan, kronik seyirli gérme kaybi bas-
lamig ve giderek arhig gdstermisti. Olgu, 2 yil dnce bir dig
merkezde sad gézde glokom saptanmasi Gzerine GglU
antiglokomatéz tedavi kullanmaktaydi. Ayni zamanda 5
yil 8nce epilepsi saptanmasi nedeni ile oral karbamaze-
pin (Tegretol®) 800 mg/gun tedavisi baglanmugti.

Olgunun yapilan oftalmolojik muayenesinde, goér-
me keskinlikleri sa§ gézde 1 metreden parmak sayma
dizeyinde iken, sol gdzde ise tamdi. Sag géz enoftalmik
gd6runimde olup, kasin 1/3 i¢ kismindan lineer olarak
uzanim goésteren ve o bdélgede alopesi ile karakterize
olan ince, atrofik ve yiuzeyden hafifce ¢dkik bir cilt ya-
pisi mevcuttu (Resim 1). Géz hareketleri dogaldi. GIB
sag gézde 22 mmHg (ilagh), sol gézde 18 mmHg olarak
8lguldu. Sag gozde rélatif aferent pupil defekti mevcut-
tu. Biyomikroskobik incelemede konjonktiva hiperemik
ve episkleral damarlar dilatasyon mevcuttu (Resim 2).
Olguda 6n kamara dogal derinlikte olup, gonioskopik
incelemede, her iki gézde de tum kadranlarda agi 4. de-
receden agikh ve patolojik bulgu mevcut degildi. Diger

Resim 3: Renkli fundus fotografinda sag gézde optik sinir baginda
ekskavasyon ve ciddi koryokapillaris atrofisi.

Resim 2: Olgunun &n segment fotografinda konjonktival hiperemi ve
episkleral damarlarda dilatasyon.

én segment yapilarinda patolojik bulguya rastianmadi.
Olgunun fundus muayenesinde sad gdzde optik diskte
totale yakin ekskavasyon mevcut olup, ciddi koryokapil-
laris atrofisi izlenmekteydi (Resim 3). Sol gézde ise oftal-
molojik muayene normal dizeydeydi.

Ultrasonik pakimetri cihazi (AdventTM Pachymeter)
ile dlculen santral kornea kalinlklar sagda 520 um, sol-
da ise 515 um idi. On segmentin ultrasonografik biyo-
mikroskopik (UBM) (Paradigm Model P40) incelemesin-
de, agi bélgesinden yapilan élcimde skleral kalinlik sag
gdzde daha az olup, her iki gézde sirasiyla 0.38 mm ve
0.63 mm idi. Ancak skleral reflektivitede belirgin farklilik
mevcut degildi (Resim 4 A-B). Ultrasonografi ve orbital
manyetik rezonans incelemesinde (MRI) aksiyel uzunluk
her iki gdézde normal sinirlarda bulundu ve fitizis bulbi
izlenmedi. Ancak orbital MRI'da olguda izlenen enoftal-
musu agiklayabilen retrobulber mesafede daralma ve
optik sinirde kiviimlanma artigina sebep olan bir kon-
traksiyon dikkati cekti (Resim 5).

Olgunun ek sistemik semptomu veya bir cilt lezyo-
nu mevcut degildi. Nérolojik muayenesi normal bulunan
olgunun, daha énceden epilepsi nedeni ile yapilan be-
yin MRl incelemesinde sag temporal ve frontal loblarda
nodiler patolojik kontrast artigi saptanmisti. Laboratuar
incelemelerinde ise, kas enzimleri, doku antikorlari ve
kompleman faktérleri normal sinirlar icerisindeydi.

Resim 4a-b: a- Olgunun UBM incelemesinde sag gézde ince oldugu
izlenen (0.38 mm) hiperreflektif skleral band. b- Olgunun UBM incele-
mesinde sol gézde hiperreflektif skleral band (0.63 mm).
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Resim 5: Orbital MRI'da izlenen retrobulber mesafede daralma ve
optik sinirde kivrimlanma artigina sebep olan kontraksiyon gérinima.

Mevcut cilt ve okiler yizey lezyonlarini tanimlamak
amaciyla, olgudan cilt, konjonktiva ve yizeyel sklera bi-
yopsileri alindi. Kas bdlgesinden alinan cilt biyopsisin-
de skleroderma ile uyumlu olacak sekilde st dermiste
telenjektazi, dermis kalinliginda azalma, subkutan yag
doku icinde nonnekrotizan granitlomatéz inflamasyon ve
lenfositik vaskilit mevecuttu (Resim 6A). Konjonktiva do-
kusunda da benzer sekilde inflamasyon ve telenjektazi
tespit edildi (Resim 6B). Ancak sklera biyopsisi doku ye-
tersizligi nedeniyle degerlendirilemedi.

TARTISMA

SCS, sklerodermanin lineer lokalize formu olup, en
koéth prognoza sahip olan alt tipi olarak bilinmektedir.
Siklikla tek tarafli olup ve frontoparietal tutulum géster-
mektedir. Tutulum olan alanda, ciltte ¢c6kintl, muayene
ile sertlik, hiperpigmentasyon ve adneksal yapilarda at-
rofi tipiktir. Tutulan alanlarda kas ve kemik atrofisinin de
yer almasi olgularda ayni zamanda yiz asimetrisi olus-
turmaktadir.® Bu tablo pek ¢ok vakada, 10 yastan énce
baslamaktadir.¢

Bu hastaligin patofizyolojisi konusunda degisik gé-
rUgler mevcuttur. SCS'de bag dokusunda metabolik ve
vaskUler degisiklikler olabildigi veya immunolojik bir
stre¢ oldugu diusinUlmUstir.”® Bazi yazarlara gére de
SCS, travmaya ikincil gelisebilmekte ve travma otoim-
mUn bir reaksiyonu tetikleyebilmektedir.” Olgumuzda,
daha énceden gegirilmis bir fravma 8ykisi mevcut de-
gildir. Panayai ve ark.' farkli nedenlerle ortaya cikabilen
bu hicresel immin reaksiyonun, kronik doku hasarina
neden oldugunu disinmektedirler. Morfeada izlenen
dermisteki histopatolojik degisiklikler bu gérisiu destek-
lemektedir. Histopatolojik olarak, lenfosit, plazma hicre-
leri ve monosit hakimiyeti ve ciltte atrofi mevcuttur. Bizim
olgumuzda; dermis kalinhginda azalma, subkitan yag
dokuda hicresel infiltrasyon mevcut olmasi, ciltte frontal
bélge ve Ust kapak bdlgesinde, tipik atrofik cilt lezyonla-
rinin ve kasta alopesinin mevcut olmasi nedeni ile olgu-
nun SCS hastahgi ile uyumlu oldugu disinGImUstir.

Resim 6a-b: a- Cilt biyopsi materyalinde Ust dermiste telenjektazi,
dermis kalinhiginda azalma, subkutan yag doku icinde nonnekrotizan
granilomatdz inflamasyon ve lenfositik vaskilit, X40 HE. b- Konjonktiva
biyopsi materyalinde inflamasyon ve telenjektazi, X100, HE.

Bugine kadar tanimlanmis olan bazi olgularda
SCS'nin, homolateral fasiyel hemiatrofiye kadar iler-
leyebilmekte oldugu ve bu durumun da bazi yazarlar
tarafindan ayrica Parry-Romberg sendromu olarak da
adlandirildigr bilinmektedir.” Bu sendromda epilepsi gibi
nérolojik anomalilerin ve MRI bulgularinin daha sik oldu-
gu bilinmektedir.”" Bununla birlikte Parry-Romberg send-
romu ile SCS hastali@ arasindaki baglanti tam olarak
ortaya konulabilmis degildir ancak santral sinir sistemi
degisikliklerinin SCS hastaliginda da ortaya ¢ikabildigi
bilinmektedir.'? Olgumuzda da yizdeki atrofik degisik-
liklerle birlikte ortaya ¢ikan epilepsinin varligi ve mevcut
MRI bulgulart da bu anlamda SCS tanisini desteklemek-
tedir.

SCS hastaliginda ¢ok nadiren orbita tutulumu da
bildirilmektedir.* Bu duruma MRI'da non-spesifik orbital
inflamatuar degisikliklerin eslik edebildigi belirtilmekte-
dir.’® Ozellikle SCS hastaliginda tutulum olan dokularda
kronik dénemde atrofi ve fibrozis izlenmesi beklenen bir
bulgudur. Olgumuzda fitizis bulbi izlenmezken glob enof-
talmik izlenmigtir. Orbita MRI incelemesinde retrobuler
mesafede daralma ile birlikte optik sinirde kiviimlanma
artigi, orbitada kontraksiyon ve yag atrofisini dosindir-
mUstir. Orbital yag dokusu atrofisi, enoftalmusun orta-
ya ¢tkmasinda énemli rol oynamakla birlikte, literatGrde
lineer skleroderma ile yag dokusu atrofisinin iligkisinin
olduguna dair gérigler de mevcuttur.'™

Olguda mevcut bulgulara ek olarak, lokalize skle-
rodermaya bagh olasi bir kronik skleral infiltrasyonun
varhigini géstermek amaci ile cilt ve konjonktiva ile bir-
likte skleral biyopsi uygulandi. Ancak, yapilan biyopside
tam kat doku alinamadigindan dolayi, doku yetersizligi
sebebiyle skleral infiltrasyon histopatolojik olarak gdste-
rilemedi. Bununla beraber, cilt ve konjonktiva biyopsisi
skleroderma ile uyumlu bulundu. Skleral tutulumun do-
layli yoldan degerlendirilebilmesi diustncesi ile yapilan
UBM’de ise her iki gdzde skleral reflektivite benzerken;
sag gozde sol géze goére skleranin daha ince ve atrofik
oldugu izlendi. Bu bulgu ise fitizis bulbiden bagimsiz bir
bulgu oldugu icin SCS hastalig ile iligkilendirildi.

GIB yuksekligi, SCS hastaliginda rastlanabilen bir
bulgudur.’? GIB yuksekliginin tveitten bagimsiz olarak
ortaya ¢ikh@r dUsinUlmekte, ancak ¢ogu olguda olusum
mekanizmasi tam olarak ortaya konulamamaktadir.
Olgumuzun 8n segment muayenesinde gecirilmis bir



136

Lokalize Sklerodermali Bir Olguda Sekonder Glokom

inflamasyon bulgusu veya gonioskopik muayenesinde
patolojik bulgu saptanmamustir. Bu nedenle mevcut GIB
yUksekligi, Uveite bagli gelismis bir sekonder glokom
olarak dustnilmemistir. GIB artisi ve optik diskte ciddi
glokomatéz ekskavasyon ile birlikte episkleral venlerdeki
belirgin dilatasyon mevcut oldugundan dolayi, etyolojik
faktér olarak episkleral vendz basing artigi digintlmuis-
tir. Sklerodermada GiB artisi olmadan da optik diskte
ekskavasyon olabildigi bilinmektedir.’® Bu durum daha
cok, jeneralize vazospazm ile birlikte okiler vazospazma
ikincil optik sinir hasarinin ortaya ¢ikhgr sistemik sklero-
sistir.’¢'” Bu olgularda normotensif glokomda izlenen
jeneralize vazospazma benzer bir mekanizma ile optik
sinir hasarinin olustugu dugintlmektedir. Ancak lokalize
sklerodermaya bagli okiler tutulumda jeneralize bir vas-
kiler spazm séz konusu degildir.

Bilindigi kadariyla bu olgu orbita kontraksiyonu,
episkleral damarlarda dilatasyon ve sekonder glokom
birlikteliginin izlendigi ilk olgudur. Sistemik tutulum ol-
madigindan dolayi, optik sinirde ortaya cikan ekska-
vasyonun normotensif glokomda oldugu gibi okiler
vazospazma bagh gelistigi dugtntlmemistir. Lokalize
sklerodermada ézellikle fronto-parietal tutulumun izlen-
digi SCS hastaliginda okiler tutulum siklikla izlenmek-
tedir. Lineer sklerodermanin &zellikle SCS alt tipi, koty
prognoza sahip olup; bu olgularda orbital tutulum ve
sekonder glokom ayri ayri izlenebilmektedir. Glokomun
etyolojisi net olarak ortaya konulmamakla birlikte, bu
olguda orbita kontraksiyonuna bagl episkleral venéz
drenaj bozulmus olabilecedi disinGlmistir. Bu nedenle
bu olgular, GIB élctmi ve optik sinir ve orbita tutulumu-
nun klinik ve radyolojik bulgulari acisindan dikkatle takip
edilmelidir.
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