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Pigment Dispersion Syndrome and Pigmentary Glaucoma
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ABSTRACT

Pigment dispersiyon sendromu irisin midperiferinden pig-
ment dékilmesi ve bu pigmentlerin 6n kamarada top-
lanmasi ile karekteize bir hastaliktir. Kliasik triadi, irisin
midperiferinde pigment epitel defekti, zonuller, anterior ve
posterior lens epitelinde, iris, kornea endoteli,ve trabeki-
[imda pigment depolanmasidir. Siklikla geng yas grubu
ve miyoplarda gérilor. PDS'li hastalarda ultrasonik bio-
mikroskopi ve 6n segment optik koherens tomografi irisin
konkav konfigurasyonda oldugunu géstermistir. PDS'li ol-
gularin %10-50'sinde pigmenter glokom gelisir. Pigmenter
glokom 40 yagindan sonra gerileyebilir..

Periferik iridotomi irisin konkav konfigurasyonunu dizelte-
bilir, pigment salinimini ve glokom geligme riskini azaltabi-
lir. Pigmenter glokomun tedavisine medikal tedavi yetersiz
olursa filtran cerrahi uygulanir.

Anahtar Kelimeler: Pigment dispersiyon sendromu, glokom,

Pigment dispersion syndrome (PDS) is characterized by
a loss of pigment from the mid-peripheral iris, which is
deposited throughout the anterior segment of the eye. A
triad of signs characterizes the condition: midperipheral
iris pigment epithelial defects, deposition of pigment on
the zonules, anterior and posterior lens surfaces, iris, cor-
nea endotelium, and the trabecular meshwork. It is more
commonly observed in the younger age group and myopi.
Ultrasound biomicroscopy and anterior segment optical
coherence tomography have demonstrated that the poste-
rior bowing of the iris in eyes with PDS .The risk of a patient
with PDS developing glaucoma is 10% to 50%. Over the
years, this condition can regress.

PDS with a laser iridotomy or miotic therapy can correct
the concave iris configuration and decrease pigment shed-
ding, which can reduce the risk of the development pig-
mentary glaucoma. If medical treatment fail to lower intra-

lazer.
ocular pressure, fitration surgery becomes necessary.
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GiRiS

Pigment Dispersiyon sendromu ve pigmenter glo-
kom genellikle 20-40 yas arasi gérilen, iris pigment
epitelinden &n segmente pigment dispersiyonu ve 8n
segmente dagilmasi ve toplanmasi ile karekterize bir
hastaligin iki farkl durumudur.’

Tarihce

ilk kez 1899'da Krukenberg, korneada ig seklinde
pigmentasyonu tanimlamig, 1901'de von Hippel, pig-
mentlerin disa akimi bozarak GIB artisina yolachgini
bildirmis ve 1949, Sugar ve Barbour 2 olguyu pigmen-
ter glokom (PG) olarak bidirmistir. 1966 yilinda Sugar,
147 olgu ile myopi, geng yas gibi ézellikleri tanimladi.
1979'da Campbell irisin midperiferinde konkavite ve iris
lens temasini tanimlayarak patogenezi aydinlatt.’

Epidemiyoloji

Pigment dispersiyon sendromu (PDS) insidansi %2.5
olarak tahmin edilmektedir. Tom glokomlarin %1-1.5'u
pigmenter glokom olarak bildirilmigtir®>. PDS'in PG'a dé-
nugsme orani %6 ile %43 oraninda degismektedir. PDS
her iki cinste esit gérilmekle birlikte, PG erkeklerde daha
stk saptanmigtir. Miyoplarda daha sikr.

Beyaz irkta ve siyah irkta farkli fenotipik karekterde
gérilmektedir. iki fenotip arasindaki en énemli degisik-
lik siyah irkta midperiferik transilluminasyon defektinin
olusmamasidir.$

Genetik

Olgularin ¢cogu sporadiktir. Otozomal dominant, in-
komplet penetrans gdsterir. En sik aile éykUsU saptanan
glokom t0rudir. Bazi PDS’I ailelerde 735-36 kromozo-
munda sorumlu gen bulunmustur’.

Resim 1: Kornea endotelinde melanin pigmenti toplanmasi, i§
seklinde olmakla birlikte bazen daginik formda olabilir.

Anatomik Predispozan Faktérler

Son yillarda ultrason biyomikroskopik ve 6n segment
OKT caligmalari anatomik predispozan faktérleri ortaya
koymustur. PDS'li olgularda konkav iris konfigurasyonu,
posterior iris insersionu, derin én kamara ve artmig én
kamara volimi, genis iridolentikiler temas, uzun anteri-
or lens zonlleri, zayif ve gigsuz iris saptanmighr.®1!

Patofizyoloji

Campbell teorisi PDS ve PG’un fizyopatolojisini agik-
lamada halen gecerlidir. Campbell histolojik calismala-
rinda zondllerin anterior insersionunu ve irisin posterior
konkav konfigirasyonunu géstermis, iris midperiferinden
zonUllere temas sonucu pigment dispersiyonu olustugu-
nu belirtmigtir2. Daha sonra yapilan én segment optik
koherens tomografi ve ultrasonik biomikroskopik ¢alis-
malarda bu teoriyi desteklemektedir.”"!

irisin konkav konfigirasyonda olmasi, iris lens te-
mas yUzeyi arhigi sonucu bir flap-valv olugmasi, én ka-
mara basincinin artarak arka kamaradan daha ytksek
olmasi sonucu irisin posteriora dogru itilerek sirtinme-
nin artmasi ters pupiller blok olugsmasi olarak tanimlanir.
Ters pupiller blok géz kirpma, egzersiz, akkomodasyon
gibi fizyolojik olaylarla olusmaktadir. Akkomodasyon
sirasinda ortaya ¢ikan lens én yUzinde degisiklik, 6n
kamarada akézi perifere ve aciya dogru zorlar ve ayni
zamanda iris-lens temasini artinr, ve ters pupiller blok
olugumuna yol agar.'?1

Géz kirpma sirasinda da irisi konkav konfigiras-
yonu artar. Géz kipma biter bitmez arka kamaradaki
basing, 6n kamaraya gére daha yUksek olur, ve akéz
én kamaraya gecer, bu sirada kisa bir stre 6n kamara
basinci arka kamara basincini agarak irisin konkavitesini
artirmaktadir. Bu sirada akézin yeniden arka kamara-
ya gecisi engellenmekte ve ters pupiller blok olusmakta-
dir.’*1” PDS'li olgularda géz kipma engellendiginde iris
planar konfigurasyona gelmektedir ve iris lens temasi
ortadan kalkmaktadir. PDS'li olgularda spor veya dans
gibi egzersize bagh pupil hareketleri sonucu pigment dé-
killmesine ve GIB artisina yol acabilir. Farmakolojik pu-
pil dilatasyonu da pigment salinimini artinr. '®1? PDS'da
irisin normalden daha biyuk olmasi nedeniyle konkav
konfigirasyonda oldugu disinilse de 6n segment OKT
ile yapilan calismalarda irisin normal volimde oldugu
g&sterilmigtir. 20

KLiINiK BULGULAR

Klasik triadi kornea endotelinde ig seklinde pigmen-
tasyon, irisin midperiferinde transilluminasyon defekti ve
iridokornean agida homojen pigmentasyondur.®#

Krukenberg igi: Kornea endotelinde vertikal olarak ig
seklinde pigment birikimi Krukenberg igi olarak isimlen-
dirilir. Kornea endotelinde pigment birikimi her zaman ig
seklinde olmayabilir (Resim 1).
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Resim 2: PDS'de konkav iris konfigiirasyonunun ultrasonik bi-
omikroskopik gérintisu.

Histolojik olarak incelendiginde endotel hicreleri
icinde melanin pigment granilleri oldugu gésterildi.

Derin On Kamara: Biometrik calismalarda PDS'li ol-
gularda 6n kamara daha derin ve 6n kamara volimi
daha fazla bulunmustur.

Unilateral PDS'li olgularda aksiyel uzunluk farkl
olmamasina ragmen én kamara daha derindir. Derin
én kamara olmasi, irisin konkav konfigirasyonda ol-
masi patogenezi aciklamada énemlidir (Resim 2).101

On Kamarada Pigment: PDS'li olgularda én kama-
rada dolagan pigment hicreleri bulunur ve inflamatuar
hicrelerle karigabilir, egzersizden sonra artar.

iriste Pigmentasyon ve Heterokromi: Anterior iris yi-
zeyinde pigment depolanir ve heterokromi olugmasina
neden olur.

Resim 4: iridokornean acida pigment birikimi.

Resim 3: irisin konkav konfigirasyonuna bagli, midperiferinde
pigment dékilmesi.

iris Transilluminasyon Defekti: irisin midperiferinde
lens iris temasina bagh olarak pigment dékilmesi orta-
ya cikar (Resim 3). Agik renk irislerde daha belirgindir.
ileri olgularda pupil dilatasyonu ve anizokori yapabilir.

Gonyoskopi: Aci primer agik acili olgulara gére daha
genistir. PDS'li olgularda trabekiler ag ve Schwalbe ¢iz-
gisinde dens, homojen ve koyu renkli pigment birikimi
olusur (Resim 4).

Sampaolesi’s gizgisi olarak isimlendirilir. Histolojik
olarak trabeksler endotel hicreleri iginde melanin gra-
nulleri izlenmektedir.

Lens ve ZonUller: Pigmentler lens én ve arka y0zi ve
zonUllerde de depolanir.

Posterior lens yUzeyinde depolanmasi Zentmayer ciz-
gisi, zonul ve posterior kapsilde depolanmasi Scheie
cizgisi olarak tanimlanir (Resim 5).

Retina: Lattice retinal dejenerasyon: %20-33, retinal
yirtik %12, retina dekolmani %5.5- 6.6 oraninda sap-
tanmighir. Retinal komplikasyonlar myopiden daha fazla
gorulor.

Resim 5: Zondllerde ve lens arka yiziinde pigment depolanmasi.
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Resim 6: irisin midperiferinde konkav iris konfigiirasyonu,
genis agi, derin én kamarali pigmenter glokomlu bir olguda
Scheimpflug analiz yéntemi ve gonyoskopik gérintu.

PDS’da Pigmenter Glokoma Progresyonu

PDS'li olgularin glokoma dénmesi yillar icinde
olusur. Yapilan calismalarda bu oran takip suresi ile
degismekle birlikte %10 ile 50 arasinda bildirilmigtir.?’
Her PDS'li olgu pigmenter glokoma dénmeyebilir, pig-
menter glokom olusan olgularda bazi risk faktérleri
saptanmigtir.

Aile Oykisu: PDS: %4-21 iken PG: %26- 48 oranin-
dadir.

Cins: Erkeklerde daha fazla, daha agir seyirli klinik iz-
lenir.

Irk: PG beyaz irkta daha siktir.

Refraksiyon: Miyopi risk faktéridir. PG olgularda
%38-90 miyopi (-1.00 ve Uzerinde), % 12-42 emetropi
(-1.00- +1.00) % 2-13 hipermetropi (+1.00 ve Gzeri).
Miyopi arttikga irisin konkav konfigurasyonu artar.

Krukenberg igi ,
Baslangic GIB yuksekligi,

Egzersiz veya dilatasyonda aktif pigment salinimi
risk faktérleri arasindadir. Bu olgular daha dikkatli iz-
lenmelidir. 2223

PIGMENTER GLOKOM

PDS'li olgularda géz ici basing artigi, gérme alani
ve optik diskte glokomatéz bulgular olugmasi ile karek-
terizedir (Resim 6).

Gérme alani ve optik disk disk bulgulart primer
acik acili glokomla benzerdir. Olgularin cogu asempto-
matiktir, miyop hastalarin dikkatli muayenesi erken tani
konmasina yardimai olur.

Uzun sire karanlikta kalmak, yakin okuma ve
egzersiz basagrisi ve bulanik gérmeye neden olabilir.
GIB olgularin %25'inde 30 mmHg zerinde yaklasik
%10’unda ise 40 mmHg Uzerindedir.

Pigment dispersiyon miktari ile glokomun ciddiyeti
arasinda korelasyon vardir. Yas alma ve akkomodas-
yonun zayiflamasi, pupiller miyozis gelismesi sonucu
40 yasindan sonra sénme egilimine girebilir, trabeki-
ler pigmentasyonda azalma ve GiB'nda dissme olusur.
Normal tansiyonlu glokom veya primer acik acili glo-
komla karisabilir.

Patofizyoloji: Normalde trabekiler hicreler melanin
pigmentini fogosite ederek akézden temizlemektedir.
PDS'li olgularda agiri artan pigmentleri trabektler hic-
reler temizleyemez ve trabekuler hicrelerin kaybina yol
agar. Trabekuler hicre kaybi, ve trabekilumda olusan

dejeneratif degisiklikler sonucu disa akimda bozulma
0|U§Ur.3'4'7’24’25’26

Periferik Lazer iridotomi

iris kontorono duzelterek, asiri iris lens temasini
azaltarak, én ve arka kamara basinci esitleyerek ters
pupiller blok olugsmasini engeller 2. Uzun sureli sonug-
larinda medikal tedavi ile fark saptanmadigini bildiren
cahsmalarda bildirilmistir. 40 yas altinda, PG gelisme-
den énce,bir gézde PG diger gézde PDS akkomodas-
yonda aktif pigment salinimi, egzersiz sonrasi GIB artis
endikasyonu olabilir.

Periferik iridotomiden sonra irisin planar konfigi-
rasyona déndigu ultrason biomikroskopi ile gésteril-
mistir. On kamara volimi ve iris lens temas miktari
azalir. GIB'nda digme olabilir. 282

Medikal tedavi: Miyotikler irisin dizlesmesin saglaya-
rak ters pupiller blok olusumunu engelleyebilir, ancak
akkommodasyon spazmi ve yalanci miyopi gibi yan et-
kileri nedeni ile kullanimi zordur.

Thymoxamine veya dapiprazole gibi alfa antogo-
nist ilaglar spesifik olarak dilatatér kasi etkiliyerek myo-

zis olusturur. Pahali ve kisa etkilidir, uzun sure kullanimi
hakkinda bilgi yoktur.

Prostaglandin analoglari uveaskleral akimi artiran
potent okUler hipotansifler olmasi nedeni ile faydali
olabilir. Akéz yapimini azaltan ilaglar teorik olarak tra-
bekiler agda pigment yikanmasini azaltabilir.

Selektif Lazer TrabekUloplasti (SLT)

Pigment miktarinin fazla olmasi nedeni ile lozer
emilimi daha fazla olmakta ve primer agik acili gloko-
ma gére daha iyi sonuclar alinabilmektedir. Bununla
birlikte yetmezlik daha kisa sirede ve daha siktir.
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Bazi olgularda SLT’den GiB'nda arhg bildirilmis-
tir. SLT'nin inflamasyonu artirarak trabekiler agdan
pigment fogositozunu artirdigi doginilmektedir.3°

Cerrahi tedavi: Penetran ve non-penetran cerrahiler
uygulanabilir. Geng ve miyop hastalar olmasi nedeniyle
cerrahi zorluklar olabilir.
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