OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Predesmetik Korneal Distrofi ile Miyopi’nin Dikkat Cekici
Birlikteligi

The Remarkable Relation Between Predescemetic Dystrophy of the Cornea
and Myopia
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Predesmetik korneal distrofi (PDKD), derin stroma ve desme membranini tutan, gri-beyaz degisken buyuklukte noktalar ve duzensiz,
¢izgi seklinde opasiteler ile kendini gosteren nadir goruilen bir kornea distrofisidir. Sag gozuinde bir haftadir devam eden batma sikayeti
ile klinigimize bagvuran 48 yasindaki erkek hastanin yapilan muayenesinde; her iki goziin duzeltilmis gorme keskinligi Snellen egeli ile
9/10 seviyesindeydi. Biyomikroskopik muayenede her iki gozde, limbustan limbusa kesintisiz devam eden, arada hemen hi¢ saydam
kornea birakmayan stromanin arka 1/3 seviyesinden baglayip desme membranina kadar inen noktasal depozitler izlendi. Fundus mua-
yenesinde her iki optik disk basinda egiklik ve peripapiller koryoretinal atrofi gorildu. Goz i¢i basing (GIB) dlciimi sagda 14, solda 15
mm Hg dizeyindeydi. Yapilan pakimetri, korneal topografi, on segment optik koherans tomografi (OCT) ve konfokal biyomikroskopi
sonucunda hastaya predesmetik korneal distrofi tanis1 kondu.

Literaturde yaymlanmis diger vakalar tarandiginda, dikkat ¢ekici sekilde sik eslik eden miyopi’'nin, bu nadir goriilen distrofinin tani-
sinda yardimei olabilecegi dusunulmelidir.

Anahtar Kkelimeler: Kornea, distrofi, predesme.

ABSTRACT

Pre-descemet corneal dystrophy (PDCD) is a rare disorder of the cornea characterized by gray-white punctiform lesions of variable
size and irregular linear opacifications seen in the posterior stroma.We reported a case of a 48-year-old male who visited our clinic with
a complaint of a stinging sensation on the right eye for a week. On routine examination, the best-corrected visual acuity for both eyes
was 9/10 with Snellen chart. On slit biomicroscopy, bilateral diffusely distributed punctuate deposits from limbus to limbus with almost
no intervening clear spaces, which were located between posterior 1/3 of the stroma and the descemet membrane were observed. On
fundoscopy, bilateral optic nerve heads were tilted and peripapillary chorioretinal atrophy was present. The intraocular pressure (IOP)
was 14 mm Hg on the right eye, and 15 mm Hg on the left eye. The patient was diagnosed to have pre-descemet corneal dystrophy
after ultrasonic pachymetry, corneal topography, anterior segment optical coherence tomography (OCT) and confocal biomicroscopy
examinations were completed. We claim that the presence of myopia can be useful in the recognition of this rare dystrophy, since a
remarkable coexistence is realized when the past case reports on the literature are considered.

Key words: Cornea,dystrophy, predescemet.

1- Uz. Dr., Tuzla Devlet Hastanesi, Gz Hastaliklari, Istanbul - TURKIYE Gelis Tarihi - Received: 08.09.2016

2- Dog. Dr., Bat1 Gz Hastanesi, Goz Hastaliklari, Istanbul - TURKIYE Kabul Tarihi - Accepted: 27.10.2016

. . . . Glo-Kat 2017; 12: 218-221
3- Asist. Dr., Profesor Doktor Resat Nuri Belger Egitim ve Arastirma Hastanesi,

Goz Hastaliklar, Istanbul - TURKIYE Yazisma Adresi / Correspondence Adress:

Erkan DUMAN
Tuzla Devlet Hastanesi, G5z Hastaliklar1, Istanbul - TURKIYE

Phone: +90 553 477 2460
E-mail: drerkanduman@hotmail.com

218



Glo-Kat 2017; 12: 218-221

Duman ve ark. 219

GIRIS

Predesmetik korneal distrofi arka stroma ve desme memb-
ranint etkileyen, nadir goriilen ve diger distrofilerle ayirici
tanis1 zor yapilan bir distrofidir.!"** Ailesel bir hastalik ola-
rak tanimlanmakla beraber gegis paterni kesin olarak goste-
rilememistir.!> Hastalik ilk defa 1923 yilinda Vogt tarafin-
dan kornea farinata olarak tanimlanmis; Meader ve Danis
1947°de hastalig1 keratokonus ile iliskilendirmislerdir.!?
1950’de Paufique ve Etienne hastaligin presenil ve senil
olmak iizere iki formu oldugunu ortaya koymustur. Fran-
ceshetti 1954°te hastaligin konjenital iktiyozis ile birlikte-
ligini tanimlamis, 1957°de ise, hastaligin keratokonus eslik
etmeden de goriilebilecegini gdstermistir.'> 1963 yilinda
Collier predesmetik distrofi tanimini ortaya koymus, hasta-
ligin keratokonus ve konjenital iktiyozis ile birlikteliginin
sart olmadigin1 bildirmistir."? 1974’te Curran, predesmetik
distrofisi olan bir hastada yaptig1 histopatolojik ¢aligmayla
lipofuskin iceren intrasitoplazmik vakuoller sebebiyle ge-
nislemis keratositleri gostermistir.!* Klinikte karsimiza de-
rin stromadan desme membranina kadar yerlesmis gri-beyaz
diizenli sinirlar1 olan opasiteler halinde ¢ikan bu depozitler,
sekillerine gore; sirkiiler, bumerang, koma, dentritik, lineer
ve filiform olmak iizere 6 sekilde siniflandiriimistir.

Predesmetic alanda bulunan opasiteler, psddoksantoma
elastikum, X’e bagl resesif iktiyozis gibi sistemik hastalik-
lara eglik edebilecegi gibi keratokonus, posterior polimorfoz
distrofi, posterior amorf stromal distrofi, Fuch’s endotelyal
distrofi, konjenital herediter stromal distrofi, posterior stro-
mal benekli distrofi gibi bircok gdz hastaliginda da goriile-
bilir.%!2 Bu ¢ok ihtimalli tan: sinsilesi igerisinde dogru ola-
na erismek sadece klinik muayene ve tecriibenin ¢ok daha
Otesinde , yardimer tetkik ve ileri goriintiileme sistemleriyle
miimkiin olabilir.

OLGU SUNUMU

Kirksekiz yaginda erkek hasta sag goziinde bir haftadir sii-
ren batma sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Hastanin
alinan anamnezinde hicbir sistemik hastaliginin bulun-
madig1 ve aile oykiisiinde de bilinen bir herediter hastali-
gin olmadigr 6grenildi. Yapilan muayenede diizeltilmemis
gorme keskinligi her iki gozde 3 metreden parmak sayma
diizeyindeydi. Otorefraktometre Sl¢limii sag gozde (-8.50,
-1.000105), sol gozde (-9.50, -0.500050) idi. Diizeltilmis
gorme keskinligi Snellen eseliyle her iki gdzde 9/10 diize-
yindeydi. Biyomikroskopik muayenede sag gézde yabanci
cisime bagli epitel defekti olmakla beraber her iki gozde
limbustan limbusa kesintisiz devam eden, arada hemen
hi¢ saydam alan birakmayan, stroma arka 1/3 seviyesinden
baslayip desme membranina kadar inen noktasal depozitler
izlendi (Sekil 1). Fundus muayenesinde her iki optik disk
basinda egiklik ve peripapiller koryoretinal atrofi goriildii.
Hastanin suni goz yasi ve antibiyotik tedavisi diizenlenip
1 hafta sonra hasta kontrole ¢agrildi. Kontrol muayenesin-

Sekil 1: Sag goz on segment fotografi

de sag gozdeki epitel defektinin kapandigi goriildii. Derin
stroma ve desme membranindaki opasitelerin her iki gézde
olmasi ve herhangi bir inflamasyon bulgusu olmamasi bul-
gularin bir kornea distrofisine bagli oldugunu diisiindiirdii.
Hastaligin teshisi i¢in yapilan spektral domain 6n segment
optik koherans tomografi (Optovue, RTVue-100) (SDOKT),
ile her iki korneada derin stromadan baslayip desme memb-
ranina kadar artarak devam eden hiperreflektan depozitler
izlendi (Sekil 2). On kamara agisinin SDOKT ile yapilan
goriintiilemesinde Shwalbe hattinin, desme membranindaki
hiperreflektivite sebebiyle ¢ok net goriildiigii, a1 elemanla-
rinda hiperreflektans olmadigi ve derinligin normal oldugu
goriildi (Sekil 3). Scheimpflug kamera (Schwind Sirius) ile
yapilan korneal topografide her iki gbzde kurala uygun dii-
zenli astigmatizma izlenip, kornea kalinliklar1 sag gézde 658
sol gbzde 675 mikron olarak hesaplandi. Optik biyometrik
incelemede (Zeiss IOL Master) 6n-arka aksiyal uzunluk sag
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Sekil 2: Spektral domain on segment optik koherans tomografide
izlenen derin stromadan baslayip desme membranina kadar ar-
tarak devam eden hiperrefl ektan depozitler.
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Sekil 3: On kamara acisinin spektral domain on segment optik
koherans tomografi goriintiisii.

gdzde 27.06 mm, sol gdzde 27.42 mm olarak 6lciildii. On
kamara derinligi sag gézde 3.64 mm, sol gozde 3.59 mm
olarak kaydedildi. Yapilan konfokal biyomikroskopik (Con-
foscan 2.0, NIDEK) incelemede her iki gézde desme memb-
ran1 seviyesinde yogun hiperreflektans, hemen 6n tarafinda
ekstraseliiler hiperreflektan yogun noktalar tespit edilmis,
stromal keratosit yogunlugu ve keratositlerin morfolojisin-
de herhangi bir patoloji goriilmemistir (Sekil 4). Konfokal

Sekil 4: Her iki goz (A.sag, B: sol) konfokal biyomikroskopik
goriintiileri.

biyomikroskop, immersiyon yontemiyle korneadan kesitsel
goriintiiler alan bir cihaz olup ¢alismada kullanilan cihaz
kornea ve 6n segment goriintiisiinii 1000 kat biiytitebilmek-
te, 14 saniyede 350 goriintii alabilmekteydi. Aldig1 goriinti
340 x 255 mikron boyutlarinda ve her 5 mikron kalinliktan
kesit almaktaydi. Kullanilan 6n lens X 40 bilylitmeli immer-
siyon lensidir ve ¢aligma mesafesi 1,98 milimetreydi.

Mevcut literatiir bilgilerimiz ve yaymlanan diger vakalar-
daki aile dykiisiinde yola ¢ikilarak yapilan aile taramasinda
diger aile liyelerinde benzer bir patolojiye rastlanmamis ve
sporadik olarak da kargilagilabilen bu olguya predesmetik
korneal distrofi tanis1 konmustur.

TARTISMA

Derin stroma ve desme membranimi etkileyen distrofiler
nadir goriilmekle beraber siklikla birbirlerine benzeyen bi-
yomikroskopik bulgular gosterirler.®!'%!" Bunlar posterior
polimorfoz distrofi, posterior stromal amorf distrofi, Fuch’s
endotelyel distrofi, konjenital herediter stromal distrofi,
konjenital herediter endotelyal distrofi, posterior stromal be-
nekli distrofidir.® Bu hastaliklar1 birbirinden net olarak ayr-
mak ve teshis koymak her zaman miimkiin olmayabilir. Bir
kisminin halen tanimlanmis net tani kriteri de yoktur. Pre-
desmetik korneal distrofi de bunlardan biridir. 1923’te Vogt
tarafindan kornea farinata olarak tanimlandiginda sadece

ilerleyen yasla iliskilendirilen hastalik, ilerleyen siirecte Pa-
ufique ve Etienne tarafindan presenil ve senil olmak iizere
iki gruba ayrildi.!? 1947°de Meader ve Danis 40 yasinda
her iki goziinde keratokonus olan bir hastada hastalig1 teshis
ettikten sonra 1950’de D’ermo 19 yasindaki keratokonuslu
bir hastada ayni hastalig1 teshis edince hastaligin keratoko-
nusla birlikte goriildiigiiyle ilgili yaygin bir kani olusmustu.
Franceshetti 1954'te konjenital iktiyozisli bir olguda hasta-
lig1 teshis etmis ve 1924’te Kraupa’'nin bes iktiyozisli has-
tada ayni1 hastaligi tanimlamasindan yola ¢ikarak konjenital
iktiyozis ile hastaligi iligkilendirmis, keratokonus olmadan
da hastalifin goriilebilecegi tezini ortaya atmstir.'? Ayrica
hastaligin farkli formlari olabilecegini 6ne siirerek hastali-
gin bu varyantina derin filiform distrofi adin1 vermistir. 1963
yilinda Collier literatiirde yaymlanmis vakalar1 karsilastira-
rak predesmetik distrofi tanimini ortaya koymus, hastaligin
keratokonus ve konjenital iktiyozis ile birlikteliginin sart
olmadigim belirtmis ve ayn1 hastaligin farkli sekillerde go-
riilebilen alt1 formunu tanimlamistir. Bunlar sirkiiler, bume-
rang, koma, dentritik, lineer ve filiform seklinde siniflandi-
rilmustir.>’

Hastalik ile ilgili bir diger tartisma konusu da ailesel yatkin-
lik ve kalitim paternidir.

1979°da Sasso ve ark. tarafindan yapilan bir calismada pre-
desmetik stromal distrofi tanist konan 36 yasinda bir kadin
hastanin 46 aile iiyesi taranmig ve 4 ardisik jenerasyonda
hastalik teshis edilmistir. Bu ¢alisma sonucunda hastanin ai-
lesel 6zellik gosterdigi, cinsiyet yatkinligi gostermedigi ve
bu bulgular dogrultusunda otozomal dominant gegis paterni
oldugu kanisina varilmistir.? Bu goriisii destekleyecek kro-
mozom analizi olmamasi ve bildirilmig diger vakalarda aile
Oykiisiine rastlanmamasi sebebiyle kesinlesmis bir gecis pa-
terninden bahsedilememektedir. Bu olgunun anne, baba, iki
kiz kardes ve ii¢ kizinda yapilan aile taramasinda herhangi
bir patolojiye rastlanmadi. Bu bilgiler 1s18inda vakanin lite-
ratlirde bildirilmis bir¢ok vaka gibi sporadik oldugu sonu-
cuna varildi.

Derin stroma distrofileri ve predesmetik distrofi ile ilgili de-
gisik yayinlarda belirtilen farkli bulgular goz 6niine alindi-
ginda bu olguda ayirici tanida posterior stromal amorf dist-
rofi, posterior stromal benekli distrofi, konjenital herediter
stromal distrofiler alindu.

Konjenital herediter stromal distrofide korneada homojen,
yaygin benekler goriilmekle beraber tiim kornea katmanla-
11 bu durumdan etkilenir. Posterior stromal amorf distrofide
genellikle hiperreflektif depozitler goriilmekle beraber bun-
lar genelde bir alana lokalizedir ve limbustan limbusa uza-
mim gostermez.’ Ayrica sitoplazmast lipit yiiklii keratositler
goriiliir. Korneal diizlesme ve incelme tabloya eslik edebilir.
Posterior stromal benekli distrofiye de hiperreflektif depo-
zitler eslik etmekle beraber epitel ve endotel haricinde tiim
kornea tabakalar etkilenebilir ve keratositler iginde oil-red
ile boyanan lipit graniiller yer alir.>*>
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Bu olguda limbustan limbusa hi¢ saydam kornea birakma-
dan uzanan, sadece derin stroma ve desme membranini tutan
diizgiin sinirh gri-beyaz depozitler tespit edildi. Konfokal
biyomikroskopide derin stroma ve desme membraninda eks-
traseliiler hiperreflektif depozitler izlendi. Keratosit morfo-
lojisi ve yogunlugunda bir patoloji saptanmadi.

Literatiirdeki diger olgular tarandiginda Strachan’in 1968'de
yayiladigi vaka, Sasso ve ark.'nin 1979'da yayinladigi vaka
serisi , Grupcheva ve ark.'nin 2001'de yayinladigi iki vakalik
seri, Holopainen ve ark."nin 2003'te yayinladig1 bir olgu su-
numu, Georgios ve ark.'nin 2014'de yayinladig1 dort vakalik
seri ve bizim kendi olgumuzda dikkatimizi ¢eken bulgu, tim
vakalara miyopi eslik etmesiydi. Bu serilerden Grupcheva
ile Georgios’un serilerindeki vakalarda ve bizim vakamizda
yiiksek miyopi tabloya eslik etmekteydi.>’

Predesmetik distrofi teshisinde kesinlesmis tani kriterleri
halen yoktur. Ayrica benzer biyomikroskopik ve klinik bul-
gular diger korneal distrofilerde de bulunmakta ve bu durum
hastaligin teshisini zorlastirmaktadir. Bu durum géz oniine
alindiginda, eslik eden miyopi agisindan dikkatli olmanin
ayirt edici tanis1 oldukca zor olan bu hastaligin teshisinde
yararli olabilecegini diisiinmekteyiz.
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