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Noel Agaci Katarakth Olguda Sistemik ve Elektron

Mikroskopik Ozelliklerin Incelenmesi*

Betiil Tugcu (*), Ismail Seckin (¥*), Firat Helvacioglu (***), Pelin Ertiirkiiner (***%*),
Sadik Sencan (F****)

OZET

Amag: Noel agaci kataraktinin (NAK) sistemik 6zelliklerini ve elektron mikroskopi bulgu-
larint incelemek.

Yontem: Bilateral NAK tanisi ile klinigimize gelen 48 yagindaki erkek hastanin oftalmolo-
jik ve sistemik muayeneleri yapildi. Sistemik hastaliklar ve kronik ilag¢ kullanimina yonelik
anamnez alindi. Kan ve idrar drneklerinden laboratuar analizler yapildi. Radyoloji tetkikleri ve
EMG sonrasinda i¢ hastaliklari, néroloji, fizik tedavi ve rehabilitasyon ile ilgili konsultasyon-
lar yapildi. 02.02.05 tarihinde sag PEKKE+GIL ameliyati gergeklestirildi. Ameliyat sirasinda
kapsiil, korteks ve niikleustan ayri ayri materyaller alindi. Bu materyaller Cerrahpasa Tip Fakiil-
tesi histoloji ve embriyoloji departmanunda Zeiss EM 10 elektron mikroskopi cihazi ile incelen-
di.

Bulgular: iki tarafli NAK olan hastanin lenslerinde biyomikroskopla, niikleer bslgeden
baslayan korteksin derin kistmlarina uzanan 15181 yiiksek oranda kirici ve yansitici 6zelligi olan
ignemsi, kirilmig cam pargalarina benzeyen olugumlar gozlendi. Oftalmolojik muayenede
katarakt diginda gdrmeyi azaltan bagka patolojiye rastlanmadi. Sistemik muayeneler, radyolojik
tetkikler ve kan ve idrar orneklerinin laboratuar analizleri normal olarak degerlendirildi. Diger
konsiiltasyonlarda da herhangi bir patolojiye rastlanmadi. Elektron mikroskopide niikleusa
yakin derin kortikal bolgelerdeki interseliiler bogluklarda myelin benzeri kristal yapilar goz-
lendi.

Yorum: NAK gibi nadir goriilen katarakt tiirlerinde sistemik degerlendirmelerin ve elekt-
ron mikroskopik incelemelerin, bu olusumlarin patogenezininin anlagilmasinda faydal olabile-
cegini diisiinmekteyiz.
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SUMMARY

The Evaluation of the Systemic and the Electron Microscopic Features in a Case with
Christmas Tree Cataracts :

Purpose: To investigate the systemic and the electron microscopic features of a patient
with Christmas tree cataract.

Methods: Ophthalmologic and systemic examinations of a 48 year old male patient with
bilateral Christmas tree cataracts, were performed. Medical history about systemic diseases and
chronic drug usage was evaluated. Laboratory analyses of blood and urine samples were obtai-
ned. After radiological examinations and EMG, final consultations were made with the depart-
ments of the internal medicine, neurology and physical rehabilitation. On 02.02.05 right
PECCE+IOL operation was performed. The materials from the capsule, cortex and the nucleus
were taken during the surgery. These materials were examined by the Zeiss EM 10 electron
microscopy at the histology and embryology department of Cerrahpasa Medical Faculty..

Results: In the ophthalmologic examination, the cataracts which formed by the needle like,
highly light reflective structures resembling the broken glass between nucleus and deep cortex
were found to be the only pathologies causing visual loss. The systemic, radiological examinati-
ons and the laboratory analyses of blood and urine samples were all in normal limits. There we-
re no pathologies found in the consultations. The EM showed us the formation of the myelin li-
ke expansions at the intercellular space in the deep cortical areas and near the nucleus.

Conclusion: The clinic, systemic, metabolic and the electron microscopic evaluation of
these kind of rare cataracts might help us to understand the pathogenesis of the Christmas tree
cataracts.

Key Words: Christmas tree cataracts, nuclear crystals, electron microscopy

GIRIS

Noel agact kataraktt (NAK) nadir goriilen bir kata-
rakt tiirtidiir. Genellikle ileri yaslarda goriiliir. NAK,
lenste korteksin derin tabakalarina yerlesmis renkli ve
parlak opasitelerle karakterize olup goriintimii noel aga-
cina benzediginden bu sekilde adlandiritmiglardir. NAK
tek tarafli veya degisen derecelerde asimetrik bilateral
tutulum gosterebilir. Cogunlukla vizyonu etkilemeyen
bu opasiteler, 15181 yiiksek oranda kirici ve yansitici
ozelligi olan, ignemsi, kirtlnus cam parcaciklar benzeri
olusumlardir. Degisen derecelerde polikromatik kristal
depozitler, renkli u¢ noktalara sahip dallanan opasiteler
izlenebilmektedir. Opasite digindaki alanlar1 sikhikla
saydam olan bu lenslerde tesadiift olarak diger katarakt
tipleri de birlikte goriilebilmektedir (1-3).

Calismamizda bilateral NAK goriilen bir olguda
sistemik ve metabolik degerlendirme yapilmis ve lens
materyalinin elektron mikroskopik 6zellikleri incelen-
migtir.

GEREC ve YONTEM

U¢ senedir azar azar gelisen gorme azalmasi
sikdyeti ile poliklinigimize bagvuran 48 yasinda erkek
hastaya rutin oftalmik muayene yapildi. Bilateral NAK
saptanan hastaya sistemik muayene ile birlikte biyokim-

ya ve idrar analizleri, radyolojik tetkikler yapildi. Her-
hangi bir ilag kullanims hikayesi ve bilinen bir sistemik
hastaligi yoktu. Hastanin sag goziine 02.02.2005 tarihin-
de ekstrakapsuler katarakt ekstraksiyonu uygulandi.
Kapsiiloreksis sonrasi kapsiil, hidrodiseksiyon ve hidro-
delineasyon sonras1 niikleus, epiniikleus ve korteks ma-
teryali ayn ayr1 ekstrakte edildi. Yaklasik 5 mm'lik kap-
stiloreksis agikligindan kapsiil igine goz igi lensi yerles-
tirilerek ameliyat tamamlandi.

Alinan materyallerin %4 liik fosfat tamponuyla ha-
zirlanmig glutaraldehit ile 6n fiksasyonunu takiben, ayni
fosfat tamponuyla hazirlanmis %1 lik osmium tetroksit
ile post fiksasyonu yapildi. Dehidratasyonu takiben aral-
dit gomme ortamina alindi. Reichert UM 3 ile bakir
gridler lizerine alinan kesitler uranil asetat ve Reyno-
uld'un kursun sitrat boyalariyla boyandi. Par¢alar Zeiss
EM 10 elektron mikroskobuyla incelendi ve goriintiilen-
di.

BULGULAR

Hastanin gorme diizeyi sagda snellen eseli ile 0.15,
solda ise 0.2 diizeylerindeydi. Tashihle daha fazla artmi-
yordu Iki tarafli NAK olan hastanin lenslerinde biyo-
mikroskopla, niikleer bolgeden baslayan korteksin derin
kisimlarina uzanan 15131 yiiksek oranda kirict ve yansiti-
c1 6zelligi olan ignemsi, kirtlmig cam parcalarina benze-
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yen olusumlar gozlendi. (Resim 1) Oftalmik muayenede
katarakt diginda gérmeyi azaltan baska patolojiye rast-
lanmadi. Goziin aksiyel uzunluklar sagda 21.85, solda
22.14 mm idi. Lens kalinliklarise 4.80 ve 4.68 mm idi.

Yapilan radyolojik tetkikleri ve sistemik muayenesi
sonucunda herhangi bir sorunla kargilagilmadi. Noroloji
konsiiltasyonunda istenen kranyal tomografisi ve miyo-
tonik hastaliklar agisindan yapilan EMG de patolojiye
rastlanmadi. Hastanin biyokimyasal tetkiklerinde he-

Resim 1. Biyomikroskop gdriintiisii; niikleer bolgeden
baglayan korteksin derin kisimlarina uzanan 15181
yiiksek oranda kirict ve yansitici dzelligi olan ignemsi,
kirtlmis cam parcalarina benzeyen olugumlar

Resim 2. Interseliiler araliklarda yer yer uzun

T, o

mogram, glukoz, tire, kreatinin, total protein, albumin,
iirik asit, total kolesterol, HDL, LDL, VLDL, trigliserid,
sodyum, potasyum, kalsiyum ve klor diizeyleri normal
siurlardaydi. 24 saatlik idrarda yapilan kantitatif analiz-
lerde sistin: 0.31 umol/24sa (0-0.42), oksalat: 0.53
umol/24 sa (0.04-0.32). Idrarda oksalat degerlerinin
yiiksek bulunmasi iizerine hasta nefrolitiazis agisindan
degerlendirildi ve herhangi bir tas olusumuna rastlanma-
di. Hastada herhangi bir sistemik veya metabolik hasta-
lik bulgusuna rastlanmadi.

Ekstrakapsiiler lens ekstraksiyonu sonucu ¢ikartilan
kapsiil, korteks ve niikleus materyalleri elektron mikros-

Resim 3. Derin kortikal bolgelerdeki interseliiler
alanlardaki genislemeler




Noel Agaci Katarakth Olguda Sistemik ve Elektron Mikroskopik Ozelliklerin Incelenmesi 357

kobu izleme ydntemlerine gore tespit edildi. On kapsiil
alt1 epitel hiicreleri genellikle enine uzamig sekiller gos-
teriyordu. Bu hiicrelerin niivelerinde invajinasyon ve he-
terokromatin yapisinda artis ile apikal bolgelerinde iri
vakuoller goriildii. Vakuoller igerisinde yer yer miyelin
yapilar mevcuttu. Mitokondriumlarda hipertrofi ve kris-
ta harabiyeti gozlendi. Interseliiler araliklarda yer yer
uzun elektrondens kristal benzeri yapilara rastlandi. (Re-
sim 2).

Kortikal sahalarda pek fazla dejenerasyon gozlen-
medi. Niikleusa yakin derin korteks bolgelerinde lens

Resim 5. Lens fibril hiicrelerinin zarlarinda artmug
invajinasyonlar

fibrilleri arasindaki interseliiler sahalarda geniglemeler
ve miyelin seklinde elektrondens yapilar gézlendi (Re-
sim 3). Niikleer bolgenin kortekse yakin kisimlarinda
lens fibrilleri aras1 sahalarda yerlegmis iri, lens fibrilleri-
ni degisik acilarla ¢aprazlayan, diiz ¢izgi seklinde, ig-
nemsi, homojen, elektrondens olmayan sahalara rastlan-
d1 (Resim 4,6). Lens fibrillerini sinirlayan hiicre memb-
ranlarinda sik invajinasyonlar olustugu gozlendi. Bunla-
rin kopup ayrilmasiyla olugan ve niikleer bélgeye dogru
giderek yogunlasan vakuoller icerisinde birikmig elekt-
ron dens kristalin yapilara rastlandi (Resim 5,6).

Niikleer bolgede ise bu yogun materyali iceren de-
gisik biiyiikliikte vakuollerle birlikte bu yapilarin etraf-
larinda olusmus miyelin formlarin degigik olugsum safha-
larina ait goriintiilere rastlandi (Resim 7).

TARTISMA

NAK da gozlenen parlak opasitelerin ve ignemsi
olusumlarin bilesimlerinin aragtiritdigi ¢aligmalarda
bunlarin koleterol kristalleri veya protein yapisinda ol-
dugu diigtiniilmiistiir (1,2,4,5). Kontrol grubuna nazaran
NAK olan olgularda lipid diizeyleri normal sinirlarda
bulununca, sistemik hiperlipidemi ile ilgisi olmadig1 ve
kolesterol kristallerinin lens metabolizmas: sonucu ge-
listigi diigliniilmiigtiir (4). Baz1 yayinlarda NAK'daki
opasitelerin sistin kristallerinden olustugu bildirilmistir.
Mikrospektroskopik incelemelerde siilfiir, sistein iceren
maddelerin artt1g1 tespit edilmigtir (1).

Elektron mikroskop incelememizde lens kapsiil alti
epitel hiicre intersitisyel sahalarinda kristal benzeri, diiz

Resim 7. Niikleer bilgedeki elektrondense miyelin
yapilar
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cizgi seklinde elektron yogun yapilar gézledik Hayes ve
Fisher de benzer sekilde NAK olgularindaki mikrosko-
pik incelemede on epitel altinda korteks tabakasinda yi-
kima ugramug alanlarin hemen yaninda incelmis lens lif-
leri ve birbirleriyle birlesmig hiicre membran yigmlan
oldugunu gostermislerdir. Bu membran yiginlarinin dif-
raksiyonu sonucu NAK daki parlak renkli goriiniimiin
olugtugunu 6ne siirmiiglerdir. Renklerin, gelen 1518
agisina gore degismesi ve retroiluminasyonda opasitele-
rin mat olarak goriinmesi bunun bir difraktif fenomen
oldugunu diisiindiirmektedir (2). Olgumuzda da biomik-
roskopik muayenede 151810 gelis agisina gore degisken-
lik gosteren parlak olusumlar mevcuttu.

Elektron mikroskop bulgularimizda, biyomikrosko-
pi bulgularimizla uyumlu olarak niikleusun kortekse ya-
kin bolgelerinde, lens fibrilleri arasinda onlart degisik
yonlerde kesen, diiz cizgi seklinde, pek ¢ok erimis ig-
nemsi kristalloid yapilar gozlendi. Cesitli arastirmacilar
da bu bulgularimizla uyumlu olan yapilar gostermisler-
dir (6). Bu yapilarin lens fibrilleri arasindaki yer yer ge-
niglemis interselliiler sahada gézledigimiz, kristal ozel-
ligindeki miyelin yapilarin giderek artan sekilde birik-
mesiyle olusabilecegini diisiindiik. Bu kristal benzeri ya-
pilarin, taramali ve gegirmeli elektron mikroskobunun
yiiksek biiylitmelerinde, 5nm araliklarla diizenlenen
elektron yogun plakalarin olusturdugu bir retikiiler ag-
dan olustugu gozlenmigtir. Shun Shin ve arkadaslari da;
myelin cisimciklerini ¢evreleyen elektron dens retikiiler
ag dokusunu iceren lens liflert oldugunu gostermisler.
Radyografik mikroanalizde retikiiler agin oldugu bolge-
lerde kalsiyum icin sinyal artig1 tespit etmigler ve bu ar-
tisin proteolitik enzimleri aktive ederek lens fibril
membranlarina bagli proteinleri, aminoasitlerine parga-
ladigint ve NAK'1n, retikiiler ag vezikiilleri i¢erisinde bu
denatiire proteinlerin birikmesinden kaynaklanabilecegi-
ni desteklemislerdir (1,2).

Derin korteks bolgelerinde lens fibril hiicre memb-
ranlarinin invajinasyonuyla olugan vesikiil tarzindaki ya-
pilarin kopup ayrildig: ve birbirleriyle birleserek igeri-
sinde elektron dens materyalin biriktigi vakuoller olus-
turdugu sahalar gozledik. Niikleer bolgede de bu elekt-
ron yogun materyal igeren vakuollerin sayica arttigi, bii-
yiiylip irilestigi ve etraflarinda miyelin yapilar olustur-
dugu goriintiilere rastladik. Bu biiyiik elektron dens ya-
pilarin, iénemsi yapilarla birlikte biyomikroskopla niik-
leus bolgelerinde gozledigimiz noel agaci goriintiisiinde-
ki 1s1k kiricr yapilar olabilecegini diisiindiik. Olgumu-
zun biyokimyasal degerlendirmelerinde idrardaki oksa-
lat miktarinin yiiksek olmasi bu kristallerin kalsiyum ok-
salat yapisinda olabilecegini diisiindiirdii. Bazs arastir-
macilar da lenste kalsiyum oksalat formunda olan opasi-
teler gozlemlemiglerdir (7).

Olgumuzun biyokimyasal analizinde ¢ogu idrar ve
kan degerleri normal iken sadece idrarda oksalat diizeyi
artmustir. Artmig oksalat diizeyi yumusak dokuda kalsi-
yum oksalat kristallerinin birikimine neden olmaktadir.
Harding ve arkadaglari ¢alismalarinda lensteki opasite-
lerde kalsiyum oksalat oldugunu saptamiglardmr (7). Ok-
salatiiri siklikla nefrolitiasis ile birlikte goriilmektedir.
Bizim olgumuzda nefrolitiasis hikdyesi yoktu ve klinik
ve radyolojik muayene bulgulari normal bulundu. Tak-
maz ve arkadaglari, NAK olan olgularinda oksalat yiik-
sekligi ile birlikte bobrek tasi oldugunu bildirmiglerdir
(8). Sonug olarak NAK olgularinin sistemik muayene ve
tetkiklerinin yapilarak ayrintilt olarak degerlendirilmesi
gerekmektedir.

SONUC

Bulgularimiz, niikleusun kortekse yakin bolgesinde
lens fibrilleri arasindaki interseliiler sahalar arasinda, gi-
derek artan sekilde biriken miyelin benzeri kristal yapila-
rin, onlart her yonde kesen igne seklinde yapilar olustur-
dugu ve bu yapilarin, yine bu bolgelere yakin lens fibril
hiicre membranlar invaginasyonlariyla olusan, niikleer
bolgeye dogru giderek yogunlasan, iri vakuoller icerisin-
de birikmig elektron dens kristal yapilarla birlikte NAK
gortintiilerine neden olabilecegini diisiindiirmektedir.
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