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Olgu Sunumu / Case Report

Psbdoksantoma Elastikum Hastalarinda Kuyruklu
Yildiz (Comet) Bulgusu

Comet Lesions in Patients with Pseudoxanthoma Elasticum

Sinan Tatlipinar, Berna Sahan, Muhsin Altunsoy
Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklart Anabilim Dals, Istanbul, Tiirkiye

Oz

Psodoksantoma elastikum (PKE) deri, kardiyovaskiiler sistem ve goz tutulumu olan multisistemik, genetik bir hastaliktir. PKE goz
dibindeki temel bulgularini Bruch membranini etkileyerek yapar. Goz dibinde yol actig1 en nemli bulgu anjiyoid striyadir. Diger
onemli goz bulgularindan bazilari ise peau d’orange, optik disk druzeni, patern distrofi benzeri goriintim, kuyruklu yildiz (comet)
bulgusu ve koroid neovaskiilarizasyonudur. Kuyruklu yildiz bulgusu PKE hastalig1 i¢in patognomoniktir. Goz dibinde anjiyoid striyalar
goriilen hastalarda beraberinde deri lezyonlarinin varligy ile akla PKE gelmelidir. Bu makalede kuyruklu yildiz bulgusu olan iki olgu
sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Pssdoksantoma elastikum, kuyruklu yildiz (comet) bulgusu, anjiyoid striya

Summary

Pseudoxanthoma elasticum (PXE) is a genetic multisystemic disorder affecting the skin, eyes and cardiovascular system. Basic fundoscopic
findings in PXE result from Bruch’s membrane involvement. The most important fundoscopic findings are angioid streaks. Other
significant ocular findings are peau d’orange appearance, optic disc drusen, pattern dystrophy-like macular appearance, comet lesions,
and choroidal neovascularization. Comet lesions are a pathognomonic ocular finding for PXE. The presence of both angioid streaks in
the fundus and typical skin lesions should alert clinicians to PXE. Herein, we present two PXE cases with comet lesions.
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Giris
Psodoksantoma elastikum (PKE), elastik fibrillerde
olusturdugu fragmentasyon ve mineralizasyon ile karakterize
deri, kardiyovaskiiler sistem ve g6z tutulumu olan multisistemik,
genetik bir hastaliktir.] PKE'nin toplumda goriilme siklig
1/25,000-1/100,000 arasinda degismektedir.?

PKE goz dibindeki temel bulgularini Bruch membranini
etkileyerek yapar.l Goz dibinde yol actigr en 6nemli bulgu
anjiyoid striyadir. Diger onemli g6z bulgularindan bazilari ise
peau d’orange (portakal kabugu), optik disk druzeni, patern
distrofi benzeri goriiniim, kuyruklu yildiz bulgusu (comet sign)
ve koroid neovaskiilarizasyonudur (KNVM).3,4

Bu olgu sunumunda PKE'nin goéz dibinde olusturdugu
bulgular arasinda daha az bilinen ve patognomonik olan kuyruklu
yildiz bulgusu 2 olgu iizerinden sunulmaktadir.

Olgu Sunumlar1

Olgu 1

On bes yasinda erkek hasta goz dibindeki bulgular nedeniyle
dig merkezden refere edilerek klinigimize bagvurdu. Diizeltilmig
gorme keskinligi sagda ve solda 1,0 (Snellen) diizeyinde bulundu.
Biyomikroskop ile yapilan ¢n segment muayenesi dogal ve
goz tansiyon degerleri normal sinirlarda bulundu. Goz dibi
muayenesinde her iki goziinde optik disk cevresinde anjiyoid
striyalar ve makiila temporalinde peau d’orange goriintiisii
saptandi. Ayrica hastanin sol goziinde daha belirgin olmak {izere
her iki goz optik diskinde druzeni mevcuttu.

Fundus floresein anjiyografide (FFA) her iki goziinde
anjiyoid striyalar ve kuyruklu yildiz bulgusu oldugu gézlendi.
Fundus otofloresans goriintiilemede sol gozde optik disk druzeni
goriildii (Sekil 1). Hastada PKE dgtiniilerek dermatoloji ve
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kardiyoloji konsiiltasyonu istendi. Dermatolojik muayenede deri
lezyonundan alinan biyopsinin sonucu PKE olarak rapor edildi.

Olgu 2

Kirk yedi yasinda kadin hasta, sol gozde gorme azligi
sikayetiyle klinigimize bagvurdu. Hastanin diizeltilmis gorme
keskinligi sag gozde 1,0 ve sol gozde 0,8 parsiyel (Snellen) olarak
tespit edildi. Biyomikroskop ile yapilan 6n segment muayenesi
dogal ve goz tansiyon degerleri normal sinirlarda bulundu.
Goz dibi muayenesinde her iki gozde anjiyoid striyalar ve sol
gobzde foveay1 da icine alan subretinal sivi, fovea inferonazalinde
subretinal hemoraji bulundu. Optik koherens tomografide
(OKT) sol gozde subfoveal sivi bulundu. FFA’da bilateral
anjiyoid striyalar, kuyruklu yildiz bulgusu ve sol gozde KNVM
saptand1 (Sekil 2).

Hastada anjiyoid striyaya sekonder KN'VM olmasi nedeniyle
2 defa intravitreal anti-VEGF enjeksiyonu uygulandi. Gorme

Sekil 1. Olgu 1, 15 yaginda erkek hastanin renkli fundus fotografinda sol gézde
makula temporalinde peau d'orange bulgusu (A) izlenirken, fundus floresein
anjiyografide peripapiller anjiyoid striyalar (B) ve kuyruklu yildiz bulgusu (C, beyaz
oklar) net olarak goriilmektedir. Otofloresans fotografinda optik disk druzenine
bagl: tipik goriiniim mevcuttur (D)

Sekil 2. Olgu 2, 47 yasinda kadin hastanin renkli fundus fotografinda bilateral
anjiyoid striyalar, subretinal druzenoid yapilar (A, B) ve sol gozde fovea alt
nazalde subretinal hemoraji (B) izlenirken fundus floresein anjiyografide sol gézde
peripapiller anjiyoid striyalar (C) ve alt periferde tipik kuyruklu yildiz bulgusu (D,
beyaz ok) goriilmektedir

keskinliginde artig izlenen hastanin takiplerine klinigimizde
devam edilmektedir.

Tartisma

PKE otozomal resesif kalitim gosterir. PKE geni olarak
bilinen ve 16. kromozomda bulunan ABCCG6 geninde 200’den
fazla mutasyon bildirilmistir.?

PKE deri, kardiyovaskiiler sistem ve goz tutulum yapan
multisistemik bir hastaliktir. Elastik fibrillerde yaptig:
fragmantasyon ve kalsifikasyon ile karakterizedir. Goz dibinde
Bruch membraninda kalsifikasyona ve retina pigment epiteli
(RPE) atrofisine yol acar. Bunun sonucunda peripapiller bolgeden
perifere dogru uzanan kirmizi-kahverengi ve gri renklerinde
diizensiz ¢izgilenmeler ile karakterize PKE'nin en sik goriilen
goz dibi bulgusu olan anjiyoid striyalar olusur.6 PKE ile anjiyiod
striyanuin  birlikteligi Groenblad-Strandberg sendromu olarak
adlandirilmaktadir.” Anjioid striyalar PKE icin spesifik degildir
ve ¢ok sayida sistemik hastalikla iliskili olarak goz dibinde
goriilebilmektedir. Bu hastaliklardan bazilari orak hiicreli
anemi, beta talasemi, Paget hastaligi, Marfan ve Ehler Danlos
sendromlaridir.1,8:9 Anjiyoid striyalar ile iligkili olarak KNVM
goriilebilmektedir ve KNVM gorme keskinligine ciddi kayiplara
yol acabilmektedir.l0 PKE hastalarinda KNVM varliginda
uygulanacak intravitreal anti-VEGF tedavisi ile hastanin gérme
keskinligine artig saglanabilecegi gosterilmistir.11

PKE'nin en erken olusan goz dibi bulgusu ise peau
d’orange bulgusudur. Peau d’orange RPE’de sar1 renkli materyal
depolanmasi sonucu olusur ve daha ¢ok makiila temporalinde
gozlenir.l Anjiyoid striyalar ve peau d’orange bulgusu PKE major
tan1 kriterleri arasinda yer alir. Kuyruklu yildiz bulgusu ise minér
kriterler arasindadir.l Kuyruklu yildiz bulgusu FFA’da yaklagik
125 mikron boyutlarinda mid-periferde soliter, subretinal,
nodiiler, atrofik beyaz bir spot ardindan optik diske dogru
giderek incelen atrofik alani icerir.1,8 PKE bulgusunun FFA’daki
goriintiisii ok iyi tanimlanmistir ve hiperfloresans gosteren bir
lezyondur.4 Bu bulgu PKE icin patognomoniktir.112 Kuyruklu
yildiz bulgusu genellikle periferde yer aldig1 i¢in gdrme {izerine
etkisi bilinmemektedir.4 Bazen ¢ok sayida kuyruklu yildiz
bulgusu bir arada goriilebilir ve bu goriiniime kuyruklu yildiz
yagmuru adi verilmektedir.13 De Zaeytijd ve ark.’nin13 22 PKE
olgusunu inceledikleri caligmalarinda kuyruklu yildiz bulgusu
olgularin %90'inda goriilmiigtiir. Plomp ve ark.’ninl4 on bes
homozigot PKE olgusu inceledikleri ¢aligmalarinda ise olgularin
%060’1nda kuyruklu bulgusu tespit edilmigtir.

Olgularimizin her ikisinde de anjiyoid striyalar ve kuyruklu
yildiz bulgusu mevcuttu. Bir olgumuzda peau d’orange, optik
disk druzeni bulunurken diger olgumuzda KNVM saptand:.

Her iki hastamiza yapilan g6z muayenesi ve incelemelerinden
sonra dermatoloji konsiiltasyonu sonucu deri lezyonlarindan
biyopsi alindi. Patoloji sonuglari PKE olarak raporland:.

PKE'de etkilenen primer organ deridir. ilk deri lezyonlart
13 yag civarinda baslar.15,16 Bu lezyonlar boyun, aksilla ve
popliteada goriilebilen kiigiik ve sari-fildisi renginde ve retikiiler
paterndedir. Deri lezyonlarinin yoklugu PKE tanisini ekarte
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ettirmez.17 Kardiyovaskiiler sistemde anjina pektoris, arteriyel
hipertansiyon, restriktif kardiyomiyopati, mitral valv prolapsusu
ve stenozu, kalp yetmezligi ve ani kardiyak ©liime neden
olabilecegi bildirilmigtir.3 Gastrointestinal sistemde kanamalar
tekrarlayici karakterde olup hayati tehdit edici boyutta olabilir.3
PKE hastalarinda anjiyoid striyalar genellikle 10 yasindan 6nce
goriilmez ve ilk tanidan 20 yil sonra hastalarin hemen hepsinde
mevcuttur. 18

Hastalarda goz dibinde anjiyoid striya bulgusu varliginda
PKE akla gelmelidir. Deri lezyonlarinin varligi bu taniy:
destekler. Hastalardan deri lezyonlari degerlendirilmek amaciyla
dermatoloji konsiiltasyonu; kardiyovaskiiler ve gastrointestinal
sistem tutulumu aragtirilmak iizere kardiyoloji ve dahiliye
konsiiltasyonu istenmelidir. Gerekirse taniy1 kesinlestirmek igin
deri lezyonundan biyopsi alinmalidir.
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