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Ozet
Amac: Kornea distrofili olgularda in vivo konfokal mikroskopi bulgularini bildirmek.

Gere¢ ve Yontem: Kornea distrofisi 6n tanisi konulan 21 olgu detayli oftalmolojik muayeneyi takiben invivo konfokal
mikroskopinin (ConfoScan 4, Nidek, Albinasego, Italy) 40 X lensi kullanilarak degerlendirildi.

Sonuglar: Hastalardan 12’si kadin, 9'u erkek olup yas ortalamalar 37,8+12,6 seneydi. Olgulann 2’sine epitel bazal mem-
bran distrofisi (EBMD), 11’ine stroma distrofisi, 2’sine Fuchs’un endotel distrofisi, 4’ine posterior polimorfoz distrofi (PPMD),
2’sine ise konjenital herediter endotel distrofisi (CHED) 6n tanisi konuldu. PPMD 6n tanili 3 olguda gorsel sikayet yoktu,
lezyonlar rutin muayene esnasinda tesbit edildi. Onalti olgu gérme keskinliginde azalma sikayeti ile basvurdu; bu olgular-
dan 7 sinde fotofobi, batma ve irritasyon gibi semptomlar da mevcuttu. In vivo konfokal mikroskopi muayenesinde,
EBMD’de epitel tabakasinda mikrokistler ve bazal membranda kalinlasma ile kivrimlar; stroma distrofilerinde cesitli form ve
reflektans gosteren depozitler, endotel distrofilerinde ise Descemet tabakasindaki anormal degisiklikler goriinttilendi. CHED
oldugu disiiniilen 2 kardes hastada stroma ve endotel katmanlart 6dem sebebiyle goriintiilenemedi.

Tartisma: Konfokal mikroskopi, kornea distrofisi oldugu dustintilen olgularda korneadaki patolojik morfolojik degisikliklerin in
vivo olarak gésterilmesi ve tutulumun hangi tabakalan etkilediginin degerlendiriimesinde basvurabilecegimiz bir gériintiileme
yontemidir. Ozellikle kesin taninin konamadig ve distrofinin siniflandinlamadig) hastalarda mikrostriikttirel degisiklikleri ve
depozitleri gosterek taniyr kesinlestirmemizi saglayabilir ve tedavi planlamasinda yol gosterici olabilir. (Turk | Ophthalmol
2011; 41: 66-72)

Anahtar Kelimeler: Kornea distrofisi, konfokal mikroskopi

Summary
Purpose: To report the in vivo confocal microscopy findings in cases with corneal dystrophies.

Material and Method: Following detailed ophthalmological examination, 21 cases prediagnosed as corneal dystrophy
were evaluated using 40X lens of in vivo confocal microscopy (ConfoScan 4, Nidek, Albinasego, Italy).

Results: Twelve female and 9 male patients with a mean age of 37.8+12.6 years were included in this study. The
patients were prediagosed as epithelial basal membrane dystrophy (EBMD; n=2), as stromal dystrophy (n=11), as Fuchs’
dystrophy (n=2), as posterior polymorphous dystrophy (PPMD; n=4), and as congenital hereditary endothelial dystro-
phy (CHED; n=2). Three cases with PPMD had no visual symptoms and the lesions were observed during routine oph-
thalmological examination. Out of sixteen patients who presented with blurred vision, 7 also had photophobia, foreign
body sensation and irritation. In vivo confocal microscopy examination revealed curly thickening of the basal membrane
and epithelial microcysts in EBMD, deposits with various forms and reflectances in stromal dystrophies, and abnormal
changes in the Descemet’s membrane in endothelium dystrophies. In two siblings suspected to have CHED, the stro-
ma and endothelium could not be imaged due to excessive edema.

Discussion: Confocal microscopy is an imaging technique that shows the pathologic morphological changes of the cornea in
vivo in cases prediagnosed as comeal dystrophy and may indicate which corneal layer has been involved. Especially in cases
where the exact diagnosis cannot be established and the dystrophy cannot be classified, it may help to confirm the diagnosis
and guide the treatment plans by showing the microstructural changes and deposits. (Turk | Ophthalmol 2011; 41: 66-72)
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Giris

Korneayi progressif olarak bulaniklastiran, bilateral
seyreden, enflamatuar olmayan genetik gecisli bir grup
hastaliga kornea distrofisi adi verilmektedir. Bu hastalik-
larin ¢cogu dominant gecislidir; genellikle hayatin erken
déneminde baslar ancak daha geg yaslarda klinik belirti
verebilir. Kornea distrofileri genetik patern, histopatolo-
jik &zellikler, biyokimyasal karakteristikler ve anatomik
lokalizasyonlanna gére siniflandinlabilir. Siklikla korne-
adaki yerlesim yerine gére yapilan anatomik siniflama
kullaniimaktadir. Bu siniflamaya goére kornea distrofileri
6n membran distrofileri, stroma distrofileri ve arka kor-
nea distrofileri olarak 3 ana grupta incelenebilir (Tablo 1).

On membran distrofileri olarak Meesman’in jiivenil
epitel distrofisi (herediter epitelyal distrofi), epitel bazal
membran distrofisi (EBMD) ve Bowman tabakasi distro-
fileri sayilabilir. Bowman tabakasi distrofileri ise Reis-
Blickler (Tip 1) ve Thiel-Behnke (Tip 2) olmak Uizere 2 tip-
tir; bu tipler ancak 1sik ve elektron mikroskopisi ile ayirt
edilebilir. Stromada rastlanan klasik distrofiler graniiler,
makiiler ve lattis distrofileridir; ancak bunlarn disinda
daha az rastlanan distrofiler de gorilebilmektedir. Arka
kornea distrofilerinde ise Descemet zari ve endotel taba-
kasi tutulmaktadir.'?

Kornea distrofisinde klinik, etkilenen kornea tabakasi-
na gore degiskenlik gdsterir. On kornea distrofilerinde,
tekrarlayan erozyonlar hastalarin en sik basvurma sebe-
bini olustururken, stroma distrofilerinde anormal mater-
yal birikimine bagl gérme azalmasi 6n plana ¢ikmakta-
dir. Endotel distrofilerinde ise endotel pompa bozuklu-
8Suna bagli 6dem gelisimi ve kornea kalinlasmasi en be-
lirgin klinikopatolojik degisikliktir.'*

Konfokal mikroskopi kornea tabakalarinin gercek za-
manl goriintilerini ylksek ¢6ziiniirlikli olarak hiicresel
seviyede gosterebilen tek tetkik yontemidir. Korneanin
nerdeyse tim katmanlari, diger bir deyisle 50p (mikron)
kalinhgindaki epitel tabakasi, subepitelyal sinir pleksusu,
400p kalinhgindaki stroma ve 30p kalinhgindaki endotel
tabakasi konfokal mikroskopi ile gosterilebilir. Korneanin
patolojik durumlarindan endotel hiicre tabakasi bozuk-
luklari, keratokonus, kornea distrofileri, acanthamoeba
keratiti, travma, Ulser ve enfeksiyonlarda, fungal hiflerin
gosterilmesinde, kornea depozitlerinde ve kontakt lense
bagh kornea degisikliklerinde, konfokal mikroskopiye
basvurulabilir.®

Bu calismada kornea distrofisi 6n tanisini koydugu-
muz hastalarda in vivo konfokal mikroskopi ile kornea
morfolojisini incelemeyi ve patolojik degisiklikleri bildir-
meyi amacladik.

Gerec ve Yontem

Bu prospektif calismaya 21 distrofi hastasinin 42 gozi
dahil edildi. Hastalara refraksiyon, gérme keskinligi, biyo-

mikroskopi ve korneanin elverdigi Sl¢lide fundus muaye-
nesi ile tam bir oftalmolojik muayene yapildiktan sonra
konfokal mikroskopiye gecildi. Her iki gbze %0,5 propa-
rakain hidrokloriir damlatilarak topikal anestezi saglandik-
tan sonra santral kornea bolgesi ConfoScan 4 (Nidek, Inc.,
Fremont, CA) cihazi ile incelendi. Cekimler esnasinda
mikroskobun 40X buyiitmeli objektifi kullanildi.

ConfoScan 4 konfokal mikroskobu yarikll tarama ya-
pabilen lateral ¢dzintrligl 1 mikron (p), derinlik ¢6zl-
nirligil ise 10 p olan olan bir cihazdir. Tarama hizi 25 ka-
re/saniyedir. Otomatik ayarlama ile 15 saniyelik muaye-
ne siresince 350 adet goriintli kaydeder. Kornea tabaka-
larinin enspeksiyonunu non-invaziv bir sekilde yapar. 40
X probun blyttmesi 500 X, optik ayrismasi 5+um’dir.

Konfokal Mikroskopi

Konfokal mikroskopi sirasinda hasta biyomikroskop
muayenesinde oldugu gibi oturur pozisyonda basini ¢e-
nelik ve alinliga dayar; hareket etmeden karsisindaki in-

Tablo 1. Komea distrofilerinin siniflandiriimasi

1. ON MEMBRAN DiSTROFILERi
1. Epitel Tabakasi
+ Epitel Bazal Membran Distrofisi
* Meesman'’in Juvenil Epitelyal Distrofisi
+ Lisch Distrofisi
2. Bowman Tabakasi
+ Reis-Buicklers Distrofisi (Bowman I)
« Thiel-Behnke Distrofisi (Bowman II)
1. STROMA DISTROFILERIi
. Lattis Distrofisi
*Tip I (Biber-Haab-Dimmer)
* Tip 2 (Meretoja Sendromu)
*Tip 3
*Tip 4
2. Grantler Distrofi
*Tip |
+Tip 2
*Tip 3
+ Avellino
3. Makdiler Distrofi
*Tip 1
+Tip 2
. Schnyder’in Kristalin Distrofisi
. Benek Distrofisi
Descemet Onii Distrofi
. Santral Bulanik Distrofi (Frangois)
. Posterior Amorf Distrofi
. Konjenital Ailesel Stroma Distrofisi
10. Jelatinoz Damla Benzeri Distrofi
IIl. ARKA KORNEA DiSTROFILERIi
1. Komea Guttata
2. Fuchs’un Endotel Distrofisi
3. Posterior Polimorfoz Distrofi
4. Konjenital Herediter Kornea Distrofisi (CHED)

—_
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ternal fiksasyon 1si8ina bakar (Sekil 1). Objektifin ucuna
bir damla viskozitesi yliksek suni g6z yasi jeli (poliakrilik
asit % 0,2) damlatilir; objektif joystick araciliglyla kornea
santraline yaklastirilir. Korneanin hiicre tabakalarini algi-
ladiktan sonra cihaz otomatik ayarlamaya gecer ve kor-
nea katmanlarini tarar. Bu siradaki goriintileme es za-
manl olarak monitérden izlenir. Cekim kalitesi kisa siire-
li hafizada incelenip saklanmasina karar verildikten sonra
bilgisayara kaydedilir. Elde edilen gériintilerin korneanin
hangi derinligine ait oldugu her taramanin altinda mik-
ron birimiyle belirtilmektedir. Hastalar bu ydntemle ince-
lendikten sonra korneanin farkli tabakalarina ait 350 adet
goriintli kaydedilerek degerlendirme yapilir.

Bulgular

Hastalarin 12’si kadin, 9’u erkekti, yas ortalamalan
37,8+12,6 sene (8-55 sene) idi. Klinik olarak 2 hastaya
6n membran distrofisi, 11 hastaya stroma distrofisi, 8
hastaya ise arka membran distrofisi tanisi konuldu.

On Membran Distrofisi

Epitel Bazal Membran Distrofisi (EBMD)

Olgularimizdan biri 46 yasinda kadin, digeri ise 65
yasinda erkekti. Hastalarin basvuru sikayeti bir gézlerin-
de batma, sulanma ve agn idi. Gérme keskinligi kadin
hastanin semptomatik géziinde 0,9, diger gézlinde tam,
erkek hastanin 2 géziinde ise tamdi. Biyomikroskopik
muayenede her iki hastanin sikayet¢i oldugu gézin san-
tral korneasinin 6n yiizeyinde farkli boyutlarda gri-beyaz
leke ve nokta tarzinda lezyonlar géruldi. Lezyonlar fl6-
resein boya ile kismen boyanmaktaydi. Bu bulgu disinda
tim oftalmolojik muayene bulgulari normaldi. Hastalarin
saglam olan gozlerinde herhangi bir patolojik bulguya
rastlanmadi.

Epitel bazal membran distrofisi (EBMD) 6n tanisi ile
yapilan konfokal mikroskopinin her 2 hastada benzer
morfolojik &zellikler icerdigi goriildi. Komnea epitelinin
bazal hiicre ve kanat hiicre seviyesinde yuvarlak-oval,

Sekil 1. Konfokal mikroskopta muayene
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Sekil 2. EBMD'li 46 yasinda kadin hastanin sag gozli. a) Komnea epitelinde

kanat hiicre seviyesinde yuvarlak-oval, diizgtin kenarl, hiperreflektan
materyal iceren mikrokistler griintiilendi. Bazal membranin kalinlasmasi
taramanin sol Ust kdsesinde lineer olarak goriilmektedir. b) Yiizeyel epitel
hiicreleri arasinda hiperreflektan alanlar goriilmektedir. ¢) Parlak dendritik
Langerhans hticreleri ve ortada flu olarak bir adet mikrokist goriilmektedir
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diizgiin kenarli, hiperreflektan materyal iceren mikrokist-
ler goriintiilendi. Epitel bazal membraninda kiviimli bant
seklinde kalinlasmalar izlendi. Epitelin ylizeyel hicreleri
arasinda catlak tarzinda hiperreflektan alanlara ve ylzeye
dogru gidildik¢ce sayilan artan parlak dendritik hiicrelere
(Langerhans hiicreleri) rastland1 (Sekil 2a-c). Stroma ve
endotel tabakalarinda patolojik degisiklige rastlanmadi.

Stroma Distrofileri

Klinik olarak stroma distrofisi oldugu diisiiniilen has-
talardan 4 olguya makiiler distrofi, 4 olguya grantiler dis-
trofi, 2 olguya lattis distrofisi, bir olguya da Schnyder’in
kristalin distrofisi 6n tanisi konuldu.

Makiiler Distrofi

Olgulardan biri 35 yasinda kadin olup gérme keskin-
ligi sag gbézde tam sol gézde 0,8 seviyesindeydi. Diger
3 erkek hasta, bir gbzlerinde gérme azalmasi sikayeti ile
basvurmustu ve &ykilerinden diger gézlerinden penet-

Sekil 3. a) Makdiler distrofili 26 yasinda erkek hastanin olup sag gozii; bu
go6ziin gérme keskinligi 0,1 diizeyindedir. b) Epitel bazal hiicre
katmanindan baslayan hiperreflektan depositler gérlilmektedir. Stromada
derinlere inildikge hiperreflektan alan tim gorintli alanini kapladigindan
komeanin daha alt tabakalar secilememektedir

ran keratoplasti ameliyati gecirmis olduklan &grenildi.
Biyomikroskop muayenesinde distrofili gézlerde kornea-
y1 limbusa kadar diffiiz olarak tutan gri-beyaz opasiteler
gorildu; opasitelerin sinirlan belirsizdi ve lezyonlar ara-
sindaki stroma da bulanikti. Hastalarin klinik bulgularin-
dan yola c¢ikilarak makiler distrofi 6n tanisi konuldu.
Konfokal mikroskopide bazal hiicre tabakasinda gériinti-
lenmeye baslayan sinirlar belirsiz, belirgin bir patterni ol-
mayan, yogun hiperreflektans gésteren depozitlere rast-
land1 (Sekil 3a,b). Hiperreflektan bélgeler stromanin de-
rin katlarinda tarama alaninin neredeyse timuni kapla-
maktaydi. Bundan dolayi, derin kornea katmanlarna ait
detaylar goriintilenemedi.

Graniiler Distrofi

Grandler distrofi tanisi ile takip edilen 32 ve 40 yasla-
rindaki 2 erkek hasta bir gézlerinden penetran keratop-
lasti ameliyati gecirmislerdi; distrofili gozlerin gérme
keskinligi ise sirastyla 0,4 ve 0,5 seviyesindeydi. Anne
ogul diger 2 hasta ise her iki gézde gérme azhg) sikaye-
ti ile basvurdu. Olgularnn biyomikroskopik muayenesin-
de korneanin santral ve parasantral bdlgelerinde limbusa
kadar uzanmayan yuvarlak, kinnti ya da halka tarzinda,
birlesme egilimi gdsteren opasiteler goriildi. Konfokal
mikroskopide bazal hiicre tabakasinda goériintilenmeye
baslayan ve anterior stromada yogunlasan sinirlarn olduk-
ca belirgin, kirinti tarzinda, kiimelesme egiliminde hiper-
reflektan depozitlere rastlandi. Geng olgularda lezyonla-
rin derin stroma ve endotele kadar inmedigi gézlenirken
60 yasindaki kadin hastada stromanin derin tabakalarin-
da da depozitlere rastlanmaktaydi (Sekil 4a,b).

Lattis Distrofisi

Klinik olarak lattis distrofisi tanisi konulan 2 olgu an-
ne ve ogul idi; aile dykiisiinde annenin kizkardesinde de
distrofi oldugu bildirildi. Yirmidokuz yasindaki erkek has-
tanin gérme keskinligi tam, 49 yasindaki kadin hastanin
ise 0,6 seviyesindeydi. Olgularin biyomikroskopik mu-
ayenesinde kornea stromasinda periferden santrale dog-
ru kismen radyal seyirli, beyaz ince cizgisel lezyonlar ve
santralde cam benzeri refraktil noktalar goriildii. Konfo-
kal mikroskopide subepitelyal pleksusun hemen altindan

Sekil 4. a) Grantiler distrofili hastanin 6n segment fotografinda korneada
yuvarlak, halka tarzinda, birlesme egilimi gdsteren opasiteler goriilmekte-
dir. b) Hiperreflektan depozitlerin yogun olarak bulundugu anterior stro-
maya ait konfokal mikroskopi goriintiisii izlenmektedir. Keratositlerin bu
alanda azaldig) dikkati cekmektedir
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baslayan parlak beyaz kiimeler halinde ince granller ve
kornea sinir trasesine benzeyen lineer depozitler gérin-
tllendi. Posterior stroma ve endotel tabakalarinin normal
oldugu saptandi (Sekil 5a-c).

Sekil 5. a) Yirmidokuz yasindaki erkek hastanin renkli 6én segment
fotografinda radyal seyirli ince cizgisel lezyonlar, santralde cam benzeri
refraktil noktalar gorlilmektedir. b) Konfokal mikroskopide subepitelyal
pleksusun hemen altindan baslayan parlak ince graniiller dikkati cekmek-
tedir. ¢) Komnea sinir trasesine benzeyen kiviimli lineer olusum ve gri
depozitler gériintiilenmistir
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Schnyder’ in Kristalin Distrofisi

Yirmidort yasinda kadin hasta her iki gézde gérme
azalmasi ve géz bebeginin beyazlasmasi sikayetiyle kli-
nigimize basvurdu. Hasta, gérme bozuklugunun 10 ya-
sindayken basladigini ve yasinin ilerlemesiyle birlikte be-
yaz lekelerin buyuduguni, belirginlistigini belirtti. Gor-
me keskinliklerinin sag gbzde 0,3 sol gézde 0,6 seviye-
sinde bulundugu tesbit edilen hastanin biyomikroskopik
muayenesinde her iki kornea santralinde polikromatik
kristallerden olusan I6kom tarzi opaklasma izlendi .

Konfokal mikroskopide 6n stromada yiksek reflekti-
vite veren cam ignesi tarzinda materyal birikimi gérildi.
Bu madde birikiminin, 6n stromada yogun olarak fibriller
veya koseli oldugu goézlendi. Maddenin ¢cok yogun oldu-
8u kesitlerde keratositlere rastlanmadi. Subepitelyal sinir
pleksusu ve epitel katlarina ait gérintl elde edilemedi.
Arka stroma ve endotel yogun madde birikimi nedeniy-
le goriintiilenemedi (Resim 6a-c).

Arka Komnea Distrofileri

Arka kornea distrofisi oldugu disiiniilen olgulann 2’si
Fuchs distrofisi, 4‘U posterior polimorfoz distrofi (PPMD)
ve 2 kardes olgu konjenital herediter kornea distrofisi
(CHED) 6n tanisi ile incelendi.

Posterior Polimorfoz Kornea Distrofisi (PPMD)

Dért olgunun timi kadindi ve ligclinde gorsel sikayet
yoktu, lezyonlar rutin muayene esnasinda tesbit edildi.
Bu olgularda korneanin parasantral ve periferik bolgele-
rinde gruplasmis vezikiiller, gri opasiteler ve/veya gri
beyaz ray seklinde bantlar gériildi. Sol gbéziinde az goér-
me sikayeti ile basvuran 46 yasindaki bir olgunun ise bu
godziinde gdrme keskinligi 0,3 seviyesinde diger gdziin-
de tamdi. Sol g6z kornea santralinin posterior ylizeyinde
vertikal bant seklinde uzanan ve kenarlan kivrilmis tarz-
da izlenen lezyon dikkat cekiciydi. Posterior polimorfoz
kornea distrofisi (PPMD) 6n tanisi ile yapilan konfokal
mikroskopi incelemesinde epitel tabakasi, subepitelyal
sinir pleksusu ve stromanin normal morfolojide oldugu
gorildi. Endotel tabakasi lezyonun bulunmadig) alanlar-
da normaldi ancak lezyona uyan bolgelerden yapilan ce-
kimlerde ray seklindeki bantlarin hiporeflektan oldugu,
kenarlarinda ise hiperreflektans gosteren bolgeler oldu-

Sekil 6. a) Yirmi dort yasindaki kadin hastanin 6n segment fotografinda
polikromatik kristallerden olusan kornea santralindeki oval opak lezyon
dikkati cekmektedir. b) Konfokal mikroskopide ¢am ignesi gibi kristal
depozitler ve koseli kesitler gorlilmekte, normal stroma morfolojisinin
kayboldugu izlenmektedir
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8u izlendi. Bu alanlardaki endotel hiicrelerinin bazilarin-
da polimegatizm ve pleomorfizm mevcuttu; dev endo-
tel hiicrelerine rastlandi. Biyomikroskopide gériilen vezi-
kullerin konfokal mikroskopide izlenen muntazam kenar-
Ii yuvarlak delik benzeri hiporeflektan alanlara uydugu
distnilda (Sekil 7).

Konjenital Herediter Kornea Distrofisi (CHED)

6 yasinda erkek ve 8 yasinda kiz iki kardes gérme
azalmasi sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hastalann
gorme keskinlikleri her 2 gézde 0,1/0,2 seviyesinde bu-
lundu. Biyomikroskopik muayenelerinde korneanin tii-
miilyle homojen olarak gri-beyaz opaklastigi, epitel 6de-
mi oldugu ve stromanin kalinlastigl gorildi. Konfokal
mikroskopi ile korneanin epitel bazal hiicre ve kanat hiic-
re katmanlar goriintiilendi ancak stroma ve endotel go6-
riintlilenemedi (Sekil 8a,b).

Fuchs’un Endotel Distrofisi

Ellibes ve 60 yaslarinda 2 kadin hasta bulanik gérme
sikayeti ile klinigimize basvurdu. Birinci hastanin (55 yas)
goérme keskinligi sag gézde 0,8 sol gézde 0,9 diizeyin-
de; ikinci hastanin ise sag godzde 0,7 sol gdzde 0,8 di-

Sekil 7. Posterior polimorfoz kornea distrofisi 6n tanisi ile konfokal
mikroskopi yapilan olgunun lezyona uyan Dbdlgelerden yapilan
cekimlerinde endotel tabakasinda hiporeflektan ray seklinde bantlar
ve kenarlarinda hiperreflektans gosteren bolgeler izlendi. Dev endotel
hiicresine rastlandi (diiz ok). Taramada sol alt kdsedeki koyu renkli
dairesel lezyonun biyomikroskopide gériilen vezikiile uydugu duisiniildi
(noktall ok)

Sekil 8. a) CHED'li olgunun biyomikroskopisinde korneanin timiyle
homojen olarak gri-beyaz opaklastigl, epitel 6demi oldugu ve stromanin
kalinlastig1 gorlildu. b) Konfokal mikroskopi ile komneanin sadece epitel
bazal hiicre ve kanat hiicre katmanlan goériintiilenebildi. Stroma ve endo-
tel tabakalan degerlendirilemedi

zeyindeydi. Biyomikroskop muayenesinde santral kor-
neada kalinlasma ve arka kornea ylizeyinde dovilmis
bakir tarzinda lezyonlar gorildi. Fuchs distrofisi 6n tani-
si ile yapilan konfokal mikroskopide endotel tabakasi se-
viyesinde yuvarlak oval yer yer birlesme egilimi goste-
ren farkl biyukllkte koyu renkli mantar tarzinda olusum-
larin kapladig1 izlenmekteydi. ik olguda bu lezyonlarin
daha az yogunlukta oldugu ve arada normal endotel
hiicrelerinin de bulundugu goriliirken ikinci olguda lez-
yonlar tiim tarama alanini nerdeyse hi¢ endotel hiicresi
goriilmeyecek sekilde kaplamaktaydi (Sekil 9a,b). Epite-
lin ylizeyel, kanat hiicre ve bazal hiicre katmanlari, sube-
pitelyal sinir pleksusu ve stromada patoloji izlenmedi.

Tartisma

Kornea distrofilerinin tanisi siklikla biyomikroskopik
muayene ile konulmaktadir. Ancak bu distrofilerin feno-
tipik farklihklan oldukga fazladir ve biyomikroskopi ile her
zaman kesin bir tan1 koymak miimkin olmayabilir. Her
ne kadar biyopsi ya da penetran keratoplasti uygulana-
rak elde edilen drneklerde histopatolojik inceleme taniyi
kesinlestirse de, hafif ve asemptomatik olgularda korne-
a biyopsisi endikasyonu bulunmamaktadir.®

Konfokal mikroskopi kornea hastaliklarinin tani ve ta-
kibinde modern bir muayene yéntemi olarak klinik kulla-
nima girmistir. Bu yéntem sayesinde korneanin tiim kat-
manlari in vivo olarak incelenebilmekte ve her katmanin
hiicre yapisi degerlendirilebilmektedir.” Cavanagh ve ar-
kadaslan® insan korneasinin konfokal mikroskopi bulgula-
rini ilk defa 1993 yilinda yayinlamislardir. O zamandan
glinimiize degin cesitli kornea hastaliklart ve 6n seg-
ment ameliyatlarinda taniyr desteklemek ve arastirma
amacli konfokal mikroskopi uygulamalar hakkinda ya-
yinlar ¢ikmistir.> '

Sekil 9. a) Fuchs distrofisi disiiniilen 55 yasindaki 1. olgunun konfokal
mikroskopisinde endotel tabakasi seviyesinde yuvarlak oval yer yer
birlesme egilimi gosteren farkh buytiklikte koyu renkli mantar tarzinda
olusumlar izlenmekteydi. Endotel sayisi 2680 hiicre/mm? idi (normal:
1880-3412 hiicre/mm?2). Endotel hiicrelerinin gériintiilendigi alanlarda
%55,6 polimegatizm (normal: <%30) ve %29,8 pleomorfizm (normal:
>%59,6) oldugu saptand. b) Fuchs distrofisinin daha ileri diizeyde oldugu
60 yasindaki 2. olgunun konfokal taramasinda ise endoteldeki lezyonlarin
nerdeyse tiim tarama alanini kapladig) izlenmekteydi. Endotel sayisi 1298
hiicre/mm? idi (normal: 1706-3232 hiicre/mm?2). Endotel hiicrelerinin
gorintllendigi alanlarda %65,8 polimegatizm (normal: <%30) ve %33
pleomorfizm (normal: >%59,6) oldugu saptandi
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In vivo konfokal mikroskopinin kormnea distrofilerinin
degerlendirilmesi ve tanimlanmasinda katkilari bulun-
maktadir. Bu teknikle korneanin farkl tabakalarindaki de-
pozitlerin boyut ve yogunluklan degerlendirilebilmekte
ve opasitelerin hiicre icinde mi yoksa hiicre disinda mi
yerlestikleri belirlenebilmektedir. Bunun yani sira kornea
sinirleri ile diger kornea yapilarn arasindaki iliski Gic boyut-
lu olarak degerlendirilebilmektedir. Kornea opasitelerinin
miktar ve yogunlugunda zaman icinde meydana gelen
degisimler bu yontemle takip edilebilmektedir.>"!

Biz bu calismada korneanin farkli tabakalarini tutan
cesitli distrofilerdeki konfokal mikroskopi taramalarini
degerlendirdik. Klinik olarak distrofi én tanisi koydugu-
muz hastalarda yaptigimiz inceleme ile taniy1 destekle-
yebildik ve hasta kornealarini in vivo olarak hiicresel se-
viyede degerlendirme olanag bulduk.

Korneanin 5 ana tabakasini mikroskopik olarak ince-
ledik ve bu tabakalar olusturan farkli derinlikteki hiicre
katmalarini da inceleyebildik. Oregin, epitel tabakasinin
tutuldugu distrofilerde hastaligin bazal hiicre, kanat htic-
re ya da ytizeyel epitel hiicre katmanindaki yaptig1 degi-
siklikleri goérdiik; epitelin hemen altindaki sinir pleksusu-
nun lezyona dahil olup olmadigini degerlendirdik. Ancak
belirgin 6deme neden olan ya da korneanin 6n bélu-
miinde yogun depozit birikimleri ile seyreden distrofiler-
de (Or; CHED ve makiiler distrofi) derin kornea tabakala-
rini goriintlileyemedik. Bu olgularda hastalik ileri sathada
oldugundan keratoplasti endikasyonu konulmustu. Gra-
niiler distrofili olguda lezyonlarin derin stroma tabakala-
nna kadar uzandigini goézledik ve lamellar prosediirler
yerine penetran keratoplastinin uygun endikasyon oldu-
8guna karar verebildik. EBMD’li hastalarda epitel tabaka-
sinda mikrokistlerin gériintiilenmesi, stroma ve endotel
tabakalarinin ise normal morfolojide olmasi bu patoloji-
nin diger keratit nedenlerinin ayiricr tanisinda yardimai
olmustur. Ancak makiiler distrofi gibi lezyon ve depozit-
lerin cok yogun oldugu patolojilerde derin kornea taba-
kalarini gérintileyemedik.

Konfokal mikroskopinin gerek biyomikroskopik mu-
ayene gerekse spekiiler mikroskopiye gére de oldukca
onemli avantajlan bulunmaktadir. Spekiiler mikroskopi
invaziv olmayan, hizli ve temazsiz bir yéntemdir ancak
sadece epitel ve endotel tabakalarinin gériintiilenmesine
olanak saglar. Konfokal mikroskopide ise bu &zelliklerin
yani sira korneanin tiim katmanlarinin hiicresel diizeyde
incelenmesi mumkiindir.'>? Bu avantajlarina ragmen,
konfokal mikroskopi giiniimiizde baslica arastirma amag-
Ii olarak kullaniimaktadir ve elde edilen bulgular klinik
tablo ile birlikte degerlendirilmelidir. Konfokal mikrosko-
pide yiiksek kalitede gorintilerin elde edilebilmesi ve
derinlik hesaplamalarinin yapilabilmesi icin ¢ekimlerin
tecribeli bir klinisyen tarafindan uygun kalibrasyon ve
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aydinlatma ile yapilmasi gerekmektedir."* Kornea histo-
patolojisi, kesin taninin konulmasi amaciyla keratoplasti
butonundan yapilabilir. Kornea biyopsisi ise agir keratitli
olgularda mikrobik ajanin belirlenmesi amaciyla ve ma-
lignite stiphesi bulunan olgularda basvurulan bir yéntem
olup invaziv oldugundan kornea distrofilerinde rutin ola-
rak uygulanmaz. Konfokal mikroskopi, kesin taninin ko-
namadig1 ve distrofinin smiflandinlamadigl ancak kera-
toplasti endikasyonu icin heniliz erken olan olgularda
mikrostriiktiirel degisiklikleri ve depozitleri gésterebilir."®
Bu ydntem, noninvaziv yardimal bir teknik olarak disii-
nilebilir; kesin taninin konulmasini saglayabilir ve tedavi
planlamasinda yol gésterici olabilir.
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