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Direncli Bir Lignéz Konjonktivit Olgusunda
Intravenéz ve Topikal Taze Donmus Plazma
Tedavisi: Lign6z Konjonktivitlere Genel Bakis

Topical and Intravenous Fresh Frozen Plasma
Treatment for a Recalcitrant Case of Ligneous
Conjunctivitis: Overview of Ligneous Conjunctivitis

OZET Lignoz konjonktivit, nadir goriilen direngli bir kronik konjonktivit tipidir. Tip 1 plazminojen
eksikligi ile karakterize otozomal resesif kalitimi olan bir hastaliktir. Ozellikle tarsal konjonktivada
odunsu goriiniimde fibrinden zengin yalanci membran olusumu ile karakterizedir. Tedavisinde,
topikal hiyaliironidaz, alfa kimotripsin, heparin, kortikosteroidler, siklosporin ve membranlarin
cerrahi eksizyonu yer almaktadir. Bu yazida, klinigimizde ii¢ sene boyunca takip edilen, tedaviye
direncli lign6z konjonktiviti olan ¢ yasindaki kiz hasta sunuldu. Hastada hidrosefali ve sik
tekrarlayan pnémoniye baglh atelektazi mevcuttu. Uzun siireli topikal siklosporin tedavisi alan
hastaya yetersiz yanit nedeniyle, topikal ve intraven6z taze donmus plazma tedavisi baglandi. Bu
tedavi ile kronik konjonktivit tablosunda diizelme saglandu.

Anahtar Kelimeler: Konjonktivit; plazma

ABSTRACT Ligneous conjunctivitis is a rarely encountered type of resistant chronic conjunctivi-
tis. It is characterised by wood-like pseudomembranes which are rich of fibrin, and which involves
especially tarsal conjunctiva. This disease is inherited in autosomal recessive pattern, and is char-
acterized with deficiency of type I plasminogen. The treatment consists of topical hyaluronidase,
alpha chymotrypsine, heparin, corticosteroids, cyclosporin, and surgical excision of the membranes.
In this report, we represent a girl having ligneous conjunctivitis, and who has been followed for 3
years. She has hydrocephalus and atelectasis secondary to recurrent attacks of pneumonia. Topi-
cal and systemic fresh frozen plasma treatment was started because of inadequate response to long-
term cyclosporine treatment. Fresh frozen plasma treatment provided clinical improvement of
chronic conjunctivitis.
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ignoz konjonktivit, tip 1 plazminojen eksikligi ile karakterize oto-

zomal resesif kalitimi olan bir hastaliktir.}? Insan korneasi, karaci-

ger dis1 plazminojen sentezinin yapildigi yerlerden birisidir ve
gozyagindaki plazminojen konsantrasyonunun kontroliinii saglar.® Plaz-
minojen eksikligi, diizgiin olmayan fibrinoliz ve fibrinden zengin mem-
branlarin olusumuna yol agar. Lign6z konjonktivit her yasta meydana
gelebilmekle birlikte en sik ¢ocukluk ¢aginda izlenmektedir. Bu maka-
lede, lign6z konjonktivit olgusu ailesinden aydinlatilmis onami alinarak
sunulmustur.
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DIRENGLI BiR LIGNOZ KONJONKTIVIT OLGUSUNDA INTRAVENOZ VE TOPIKAL TAZE DONMUS...

OLGU SUNUMU
Ug yasindaki kiz ¢ocugu, poliklinigimize her iki
gozde sulanma, capaklanma nedeniyle getirilmisgti.
Hastaya hidrosefali nedeniyle iki sene 6nce sant ta-
kilmas: 6ykiisii mevcuttu. Ayrica sag akcigerinde
ileri derecede atelektazi vardi. Hastanin ailesinde
benzer sikdyete sahip olan kisi yoktu ve annesi ile
babas: arasinda akrabalik bulunmuyordu. Hasta-
nin akintisindan mikrobiyolojik inceleme amach
olarak kiiltiir alindi. Lign6z konjonktivit diisiinii-
len hastaya %0,05’1ik siklosporin damla 4x1 olarak
baglandi. Hastanin kan tetkiklerinde plazminojen
seviyesinin diisitk oldugu saptandi. Hastanin kiil-
tlrlerinde {ireme olmadi. Sosyokiiltiirel diizeyi
diisitk olan anne hastay: tim uyarilara ragmen
yakin zamanda degil alt1 ay sonra kontrole getirdi.
Kontrolde, topikal siklosporin tedavisi devam eden
hastadan, annesinden ve dedesinden kan alinarak
tekrar plazminojen diizeylerine bakildi. Dedenin
plazminojen diizeyi yiiksek oldugu i¢in, dededen
kan alinarak taze donmusg plazma (TDP) hazirland:
ve topikal TDP saat basi tedavisine basglandi. Teda-
viyi bir hafta devam ettiren aile, yatis Onerisini
kabul etmedi. Kontrollerine getirilmeyen hasta, bir
sene sonra her iki gozde sislik nedeniyle Cocuk
Acil Poliklinigi'ne getirildi. Hastanin bu dénemde
yapilan oftalmolojik muayenesinde her iki goz st
ve alt kapakta 6dem, kizariklik mevcuttu (Resim
1). Hastanin sag goziinde tarsal konjonktivalarda
ciddi membran olusumu ve korneada 16kom mev-
cuttu. Hastanin sol iist ve alt goz kapag birbirine
yapismist1 ve kapak araligindan tamamina yakin
opaklagmis kornea ve yogun membran olusumu
gozlendi. Hastanin acil sartlarda gekilen orbita to-
mografisi bilateral preseptal selliilit tablosu ile
uyumlu geldi. Hasta pediatrik hematoloji servisine
yatirildi. Ayni zamanda pnémoni tanisi konulan
hastaya sistemik antibiyotik tedavisi de baslandz.
Beyin ve Sinir Cerrahisi boliimii konsiiltasyonu so-
nucunda ventrikiiloperitoneal santin ¢aligir du-
rumda oldugu belirtildi. Konjonktiva kiltiiri
alinan hastada topikal siklosporin 4x1 damla teda-
visine devam edilirken, dededen alinan kan ile ha-
zirlanan TDP 24x1 damla ve intravenoz yolla (15
mL/kg) basland1. Konjonktiva kiiltiiriinde herhangi
bir iireme olmadi. Tedavisi 15 giin devam eden
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RESIM 1: Hastanin sag goziinde daha belirgin olmak (izere her iki géziinde
purdlan sekresyonun eslik ettigi ligndz konjonktivit tablosu.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 2: Son kontrolde sa§ gozde kapaklarin arasindan membranlarin
goriiniimii. On segment detaylari net olarak segilemiyor.
(Renkli hali igin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

hasta, ailesinin istegi ile taburcu edildi. Daha sonra
kontrole getirilmeyen hastanin, hastaneden ¢ika-
rilmadan 6nce yapilan son oftalmolojik muaye-
nesinde, her iki gozde kapak Odeminde ve
membranlarda belirgin gerileme mevcuttu. Kor-
nealar bilateral olarak totale yakin opak izlendi. On
kamara detaylar1 secilemiyordu (Resim 2, 3).

TARTISMA

Lignoz konjonktivit, cocukluk déneminde en sik
olmak tizere her yasta goriilebilen tedaviye diren-
¢li bir kronik konjonktivittir. Otozomal resesif tip
1, plazminojen eksikligi ile birlikte olabilen lignoz
konjonktivit ayrica travma, enfeksiyonlar ve ya-
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RESIM 3: Son kontrolde giicliikle agilabilen sol g6z kapaklarinin arasinda
opak kornea ve psédomembranlar gortliyor.
(Renkli hali icin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

niklardan sonra da gelisebilmektedir. Tip 1 plaz-
minojen eksikligi, plazminojenin hem antijen hem
de aktivitesinin azalmasi ile karakterizedir.**> Nor-
mal sartlar altinda, fibrinolitik aktivite, tiim viicut
sivilarindaki fibrin birikintilerini temizler. Gozya-
sinda ise korneada bulunan plazminojen aktivator-
leri plazminojeni plazmine c¢evirirler. Plazmin
aktivitesindeki azalma viskéz ve membranéz
madde birikimine neden olur. Plazminojen eksik-
ligi, yara iyilesmesindeki basamaklarin aksama-
sina, intravaskiiler ve ekstravaskiiler fibrinolize
ve psddomembranlarin olusumuna neden olmak-
tadir. Bu membranlar sadece gozde degil, agizda,
genital sistemde, kulaklarda ve gastrointestinal
kanalda da olusabilmektedir. Dordiincii ventri-
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kiilde olusan membranlar hidrosefaliye yol aca-
bilmektedir. Mevcut tedavilerden bazilar: topikal
hiyaliironidaz, alfa kimotripsin, heparin, korti-
kosteroidler ve siklosporindir. Ozellikle mem-
branlarin soyulmas: sonrasinda topikal siklosporin
kullanimina iyi yamit alindigy bildirilmigtir.®
Ancak bu tedavilerden higbiri tam etkili olma-
mistir. Lignéz konjonktivitte, amniyotik mem-
bran transplantasyonu da tedavi secenekleri
arasinda gosterilmistir.” Antianjiyojenik ve anti-
inflamatuar etkileri olan amniyotik membran
genis konjonktiva lezyonlarinin cerrahi olarak te-
mizlenmesi sonrasinda yiizey biitiinliigiiniin sag-
liklh bir sekilde tekrar olusturulabilmesi igin
kullanilmaktadir. Ayrica topikal trombin inhibi-
torii, topikal plazmin, topikal plazminojen ve
normal plazminojen diizeyi olan yakinlardan ali-
nan kandan hazirlanan TDP’de tedavi yontem-
leri arasinda bulunmaktadir.®® Sundugumuz
olguda tedavinin hasta ailesinin uyumsuzlugu ne-
deniyle diizenli uygulanamamas: klinik yanitin
istenildigi gibi olmamasina sebep olmustur. Hasta
ilk olarak getirildiginde sistemik ve topikal TDP
baslanabilmis olsaydi, en son kontroldeki klinik
tablo olusmayabilirdi. Bu nedenle, lignéz kon-
jonktivit hastasinda etiyolojinin arastirilmasi, te-
davinin uzun soluklu ve zor bir siire¢ oldugunun
hasta ve ailesi tarafindan 6ziimsenmesi, eslik ede-
bilecek diger sistemik sorunlarin atlanmamasi ge-
reklidir. Uygun ve diizenli bir tedavi protokolii ile
iyi bir sonug ¢ogu zaman elde edilebilmektedir.
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