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OLGU SUNUMLARI

Schnyder Kristalin Kornea Distrofili Bir Olguda In Vivo
Konfokal Mikroskopi Bulgulari
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OZET

Amag: Schnvder kristalin kornea distrofisi tespit edilen 24 yasindaki kadim hastanin in vivo
konfokal mikroskopi bulgularim sunmak.

Yintem: Olgu Sunumu.

Sonuclar: Her iki giziinde gdrme azalmasi ve gézlerinde beyaz lekelerin olugmasi sikaveti
ile klimigimize bagvuran hastamin yapilan oftalmolojik muayenesi sonucunda Schnyder kristalin
kornea distrofisi tams: konularak in vivo konfokal mikroskopi uygulandi. Konfokal mikroskopi-
de subepitelyal kristalin birikimi ile uyumlu yiiksek reflektivite gésteren materyal izlendi.

Tartisma: In vivo konfokal mikroskopi, Schnyder kristalin komea distrofisinde meydana
gelen morfolojik degigiklikleri degerlendirmede yardimer bir inceleme yéntemidir.

Anahtar Kelimeler: in vivo konfokal mikroskopi, Schnyder kristalin kornea distrofisi.

SUMMARY

In Vivo Confocal Microscopy Findings of a Patient with Schnyder Crystalline

Corneal Dystrophy

Purpose: To describe the in vivo confocal microscopic findings of a 24 vears old female
patient with Schnyder crystalline comeal dystrophy.

Method: Case report,

Results: The patient presented with bilateral visual impairment and formation of white
spots in her eyes. After ophthalmological examination, Schnyder cystalline corneal dystrophy
was diagnosed and in vivo confocal microscopy was performed. Accumulation of reflective ma-
terial consistent with subepithelial crystalline deposits was observed in confocal microscopy.

Discussion: In vivo confocal microscopy is a complimentary imaging technique to evalua-
te the morphological changes in Schnyder crystalline corneal dystrophy,
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GIRIS

Schnyder kristalin kornea distrofisi (SKKD), sant-
ral ve periferik komea stromasim etkileyen otozomal
dominant gegisli bilateral nadir bir kalitsal kornea hasta-
hgudir, Hastalik, erken yaglarda ortaya gikmakta ve ba-
zen de konjenital olabilmektedir (1,2). Hastaliktan so-
rumiu gen birmci kromozom 1p34.1-36 lokusu iizerinde
bulunmakitadir (3). Fibroblastlarda lipid iiretimi ile ilig-
kili gen de bu alanda yer aldiindan, hastalifin olusu-
mundan Keratositler tarafindan lipid yapiminin sorumlu
olabilecei ileri siirlilmektedir (4).

Hastaligin baglica bulgusu, polikromatik kristaller-
den olusan bilateral komnea santralinde opasifikasyon

vefveya belirgin bir arkus lipidozisdir (5). Tam genellik-
le klinik bulgulara dayamlarak konulmaktadir

Excimer laser fototerapitik keratektorm (PTK), 6n
stromadaki vogun kristallere bagh olarak girme keskin-
liginin azaldigr olgularda uygulanabilmekiedir (6,77,
Korneada yofun kristal birikiminin oldugu olgularda
kornea nakli gerekebilir. Lameller ve penetran komea
nakli uygulanan olgulann grefilerinde kolesterol kristal-
lerinin tekrarlayabilecegi bildirilmistir (8).

OLGU SUNUMU

Her iki gozde girme azalmasi ve giziinde parlak
beyaz lekeler olusmasi sikayetivle klimiimize basvuran

Resim la ve 1b. Olgunun sag ve sol giz din segment fotograflart kornea santralindeki polikromarik kristallerden

olusan opaklasmaye gasterivor,

Resim 2a ve 2b. Sag ve sol giziin on segment optik koherens tomografisi ile cekilmiy v

iksek rezoliisvonln kornea

tarama mogdn gdviingiisi. Hiperreflektan marervalin korneadaki derinligi izlenivor,
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24 yasindaki kadin hastanin alinan anamnezinden hasta-
hin ilk kez digandan fark edilen beyaz lekelerle 10 ya-
sinda iken onaya cikug édrenildi. Hasta, vasinin ilerle-
mesiyle birlikte beyaz lekelerin biiyiadiiginii, belirgin-
lestigini ve sag giizde daha fazla olmak iizere gbrmesi-
nin azaldigim ifade etmekteydi.

Hastamin yamlan oftalmolojik muayenesinde, giir-
me keskinligi sag gozde 0.3 sol gozde 0.6 sevivesindey-
di. Bivomikroskopik dn segment muayenesinde her iki
kornea santraling etkileyen polikromatik kristallerden
olusan opaklasma izlendi (Resim la ve 1b). Olgunun her
iki gbzde gdz igi basing degerleri ve fundus muayene
bulgulan normal olarak saptands.

On segment optik koherens tomografisi {Visante
OCT, Carl Zeiss Meditec) ile vitksek ¢dziniirliikli kor
nea imajlan kaydedildi. Kesitlerde, muayenede opaklas-
ma izlenen alanlara uyan 6n stroma yerlesimli hiperrel-
lektivite giizlendi. Sag pézde santral kornea kalinlify
536y, hiperreflektan alan derinligi 318y &lgiilirken, sol
gozde santral kornea kalmhi@ 52%, hiperreflektan alan
derinlifi 2

£1 293p olarak dlgildii (Resim 2a ve 2b).

Her iki gboziin santral komeas:, %0,5Tik proparaka-
in hidrokloriir uygulamasini takiben ConfoScan 4 kon-
fokal mikroskobu (Nidek, Inc., Fremont, CAJ ile ince
lendi. Cekimler esnasinda mikroskobun 40X ohjektifi
kullamildi. Konfokal mikroskopi kesitlerinde saghkh
kornealarda izlenen endotel ve arka stroma, bizim olgzu-
muzda on stromada yiiksek reflektivite veren materyal
birikimi nedeniyle izlenemedi. Bu madde birikiminin on
stromada yogun olarak fibriler ve kiseli yapida oldugu
gozlendi. Maddenin gok yogun oldugu kesitlerde kerato-
sit hiicre gekirdegine rastlanmadi, bazi kesitlerde ise az
sayida degisken vapida hiicre cekirdegi izlendi. Subepi-
telyal sinir pleksusu ve epitel katlarina ait gdriintii elde
edilemedi. Tek hir kesitte bir adet sinir lifine ait gdriint
meveuttu (Resim 3a, 3b, 3cj

TARTISM A

SKKD tamsi klinik bulgulara dayamlarak konulan,
santral ve periferik kornea stromasimi etkileyen nadir bir
kalitsal kornea hastalifidir, Hastahifin vag metabolizma-
sindaki lokalize bir bozuklukian kaynaklandh@i ditstiniil-
mektedir ve hiperkolesterolemi ile iligkili olabilecedi
tne striilmiistir (5). Fakat SKKD'nin ortayva ¢ikisinda
hiperkalesteroleminin sart olmadigy seklinde kargit gis-
risgler de hildirilmistir (9). Yine de tam konuldugunda
hastalann serum kolesterol ve lipid diizeylerinin belir-
lenmesi eslik edebilecek kardivovaskiiler hastahk yii-
niinden dnemlidir. Bizim hastamizin serum lipid ve ko-
lesterol seviveleri normal simrlar icerisinde tespit edil
mislir.

Resim 3. Olgunun konfokal mikroskopi kesitlerinde
izlenen: @, Yiiksek reflekiivite gaisteren fibviller vaprdali
Eristaller b, Kageli yapdaki kristaller (hevaz oklar)

. Sinir lifi (bevaz ok) ve keratosirt celkirdekleri
(kesikli ok)

Histokimyasal ve ultrastriiktiirel caligmalar; viizey

sel stromada ¢ift kinhml kristalleri, Bowman tabakasin
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da yiiksek yag icerifini ve stromada yag damlaciklaring
gistermigtir (9). Aym zamanda elektron mikroskobu ile
epitel hiicrelerinin ve yiizeysel siromada bulunan kerato-
sitlerin igerisinde yag birikimi tespit edilmistir (10), Kli-
nik olarak goriilen kristaller, keratositlerin igerisinde ve
ekstraselliiler matrikste biriken kolesterol sonucu ortaya
cikmaktadir (117,

Vesaluoma ve ark.nin yapuklan galismada,
Schnyder'in kristalin kornea distrofisi bulunan ayni aile-
ye mensup 5 birey incelenmigtir. Yaslan 7 ile 78 arasin-
da degigen ve farkh evrelerde hastalik bulgusu bulunan
olgulara konfokal mikroskopi incelemesi yapilmistir.
Hastahgin erken donemlerinde yiiksek reflektivite goste-
ren madde birikiminin 6n keratositlerin icinde, cevresin-
de ve subepitelyal sinirler boyunca gozlendigi bildiril-
migtir. Aym galismada; ilerleyen yasla birlikie subepitel-
val kristal birikiminin artti@ ve hastahgin geg dénemle-
rinde yogun bir ekstraselliiller matriksle beraber biiyiik
kristallerin Gn stromada yerlestigi tespit edilmigtir, fler-
leyen bulgularla bazal epitelyal ve subepitelyal inervas-
vonun hasarlandify goelenmigtir (11). Bizim olgumuzda
her ne kadar arka stroma ve endotel, én stroma ve sube-
pitelyal alandaki yiiksek reflektivite giisteren materyal
birikimi nedeniyle konfokal mikroskop ile giriintiilene-
mese de: Gn segment optik koherens tomografide hasta-
hgm stromamn tamanum degil Gzellikle on bélimlerini
etkiledigini dilsiindiirecek bulgular elde edildi., Aym za-
manda, Vesaluoma'mn calismasim desteklevecek sekil-
de olgumuzda da subepitelyal pleksus izlenememektey-
di.

Schnyder kristalin kornea distrofisi her ne kadar ta-
msi klinik olarak konulan bir kornea patolojisi olsa da,
hastahifin kornea tabakalaninda meydana getirdii mor-
folojik degigikliklerin ve bu hastaliktan sorumlu kristal-
lerin gosterilmesinde in vivo konfokal mikroskopi basa-
rtli bir ydntemdir,
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