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ridokorneal endotelyal (İKE) sendrom; kornea endotel anormalliği, iris
stroma anormalliği, periferik anterior sineşi (PAS) ve sekonder glokom ile
karakterize ön segment anormalliklerinden oluşan nadir görülen bir sen-

dromdur.1 Bu hastalık sıklıkla yaşları 30-50 yıl arasındaki kadınlarda, tek ta-
raflı ve inflamasyon atakları olmaksızın ortaya çıkmaktadır.2,3 Patogenezi tam
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AABBSSTTRRAACCTT  Iridocorneal endothelial (ICE) syndrome is a rare disease characterised by corneal en-
dothelial abnormality, peripheral anterior synechiae (PAS), iris stromal abnormalities and secon-
der glaucoma. Patients with ICE syndrome are asymptomatic in the early stages and present with
significant visual loss in later stages secondary to corneal dysfunction or glaucoma. The syndrome
has three variants, namely essential iris atrophy, iris nevus (Cogan-Reese) syndrome and Chandler
syndrome. Although ICE syndrome has diagnostic criteria, sometimes clinicians can meet difficul-
ties on diagnosis of the ICE syndrome. Peripheral anterior synechiae can be seen by gonioscopy. De-
tailed and dynamic evaluations of iridocorneal junction elements can be shown by ultrasound
biomicroscopy. Beaten bronze appearance can be seen with biomicroscopic examination and pleo-
morphic endotel cells which are identified as ICE cells can be evaluated by specular microscopy. The
purpose in treatment of ICE syndrome is to follow the patient in terms of glaucoma and to treat if
diagnosed. Surgical procedures must be performed in case of medical treatment failure.In this arti-
cle, the clinical features, diagnosis and treatment of ICE syndrome will be discussed with a case
who is diagnosed ICE syndrome in our clinics.
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olarak bilinmemekle birlikte, korneal endotelyal
hücrelerin Schwalbe hattı üzerinden trabeküler ağ,
iridokorneal açı ve iris yüzeyine doğru ilerlemesinin
klinik bulguların ortaya çıkmasına neden olduğu dü-
şünülmektedir.3,4 Uygun tedavi edilmediği takdirde
birçok hastada kornea ödemi ve glokom nedeni ile
ciddi görme kaybı gelişmektedir.1,5,6

Bu çalışmada, kliniğimizde İKE sendromu ta-
nısı konulan bir olgu ile İKE sendromunun klinik
bulguları, tanı ve tedavisi tartışılmıştır.

OLGU SUNUMU

On sekiz yaşında kadın olgu, Akdeniz Üniversitesi
Tıp Fakültesi Göz Hastalıkları Polikliniğine sağ
gözde renk farklılığı nedeni ile başvurdu. Yapılan

muayenesinde, her iki gözde en iyi düzeltilmiş
görme keskinliği tam idi. Goldmann aplanasyon to-
nometrisi ile ölçülen göz içi basınçları her iki gözde
19 mmHg idi. Biyomikroskobik muayenede, sağ
gözde pupil düzensizliği, inferior ve nazalde iris at-
rofisi izlenirken, sol göz doğal bulundu (Resim 1).
Fundus muayenesi her iki gözde doğalidi. Gold-
mann lensi ile yapılan açı muayenesinde sağ gözde
inferior ve nazalde PAS izlendi (Resim 1). Speküler
mikroskopide sağ gözde ters endotel hücresi görü-
nümünde, beyaz sınırlı siyah hücreler olarak bili-
nen İKE hücreleri izlendi. Sağ gözde endotel hücre
sayısı 2012, sol gözde ise 2924 hücre/mm2 idi
(Resim 2a-2b). Kornea kalınlıkları sağ gözde 508,
sol gözde ise 477 µm olarak ölçüldü. Ultrasonik bi-
yomikroskop (UBM) ile yapılan muayenede sağ
gözde PAS ve iris atrofisi izlendi (Resim 3).Olguya
mevcut bulguları ile İKE sendromu tanısı konuldu
ve izleme alındı.

TARTIŞMA 

İKE sendromu terimi ilk kez iris, kornea ve açı
anormalliklerini içeren bir grup hastalığı tanımla-
mak için 1979 yılında Yanoff tarafından kullanıl-
dığı bilinmektedir.7 Bu hastalığın ortaya çıkışında
altta yatan mekanizmanın iris ile pupil şekil bo-
zukluğu ve çekintisine neden olan korneal endo-
telyal hücrelerin trabeküler ağ üzerinden iris
yüzeyine göçü sorumlu tutulmaktadır. Korneal en-
dotelyal hücrelerin göçüne neden olan uyarının
nedeni bilinmemektedir. Bazı çalışmalarda, İKE

RESİM 1: Sağ göz ön segment fotoğrafı ve iridokorneal açı fotoğrafları, infe-
rior ve nazalde iris atrofisi, periferik anterior sineşi izlenmektedir.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESİM 2: Sağ göz speküler mikroskopi, ters endotel hücresi görünümünde, beyaz sınırlı siyah hücreler olan iridokornealendotelyal hücreleri (kırmızı ok) izlen-
mektedir. Sol göz speküler mikroskopi, normal endotel hücre morfolojisi ve sayısı görülmektedir.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)
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sendromunun herpes simpleks veya Epstein-Barr
virüs gibi viral enfeksiyonlara sekonder gelişebile-
ceği bildirilmiştir. Bu durum kornea endotelinde,
kronik inflamasyonun varlığını gösteren lenfosit-
lerin ve hümör aközden yapılan analizlerde viral
DNA’nın saptanması ile açıklanmıştır.8 Başka bir
çalışmada ise İKE sendromunun, nöral krest hüc-
relerindeki anormallik veya embriyonik ektopinin
sonucu olarak ortaya çıkabileceği düşünülmüştür.9

İKE sendromlu hastalar erken evrelerde
asemptomatiktirler ve hastalığın ilerleyen evrele-
rinde korneal endotelyal disfonksiyon ve glokoma
sekonder görme kaybı ile bulgu vermektedirler..
Erken evrede ise olgumuzda olduğu gibi pupil
değişikliği ile başvurabilmektedirler. İKE sendro-
munun ilerleyici iris atrofisi, iris-nevüs sendromu
(Cogan-Reese sendromu) ve Chandler sendromu
olmak üzere üç varyantı mevcutttur. Bu üç var-
yant,hastalarda genellikle iç içe girmiş durumda-
dır. Hastalar izlendiğinde bazı vakalarda bir
varyanttan diğerine geçiş olduğu görülmüştür.
İKE’li hastalarda %50 Chandler varyantı mevcut
iken, %25 oranında diğer iki varyant bulunmakta-
dır.

İlerleyici iris atrofisi ağır iris değişiklikleri ile
karakterizedir. Bunun sonucunda heterokromi,
psödopolikori, korektopi, ektropion üvea gibi bul-
gular ortaya çıkmakta ve hastalar bazen bu bulgu-
larla başvurmaktadırlar. İris-nevüs sendromu iris
önünü kaplayan yaygın bir nevüsle veya iris no-
dülleri ile karakterizedir. Hastaların %50’sinde iris

atrofisi yoktur ve kalanlarda hafiften ortaya deği-
şebilmekte, ancak korektopi ağır olabilmektedir.
Chandler sendromu sıklıkla kornea ödemine bağlı
bulanık görme ile kendini göstermektedir. Genel-
likle iris atrofisi yoktur ve hafif orta şiddette ko-
rektopi bulunabilmektedir. Diğer iki varyanta göre
glokom da hafif ve iyi prognozludur ve başlangıçta
göz içi basıncı normal olabilmektedir.

İKE sendromlu hataların yaklaşık yarısında
glokom birlikteliği bildirilmiştir. PAS yaygınlığına
bağlı olarak dışa akımın azalması göz içi basınç
yüksekliğinin nedeni olarak belirtilmiştir. Fakat
bazı olgularda yaygın PAS izlenmesine rağmen göz
içi basıncının çok hafif bir değişkenlik gösterdiği
belirtilmiştir. Bu durumun nedeni kesin olarak bi-
linmemekle birlikte yapılan bir çalışmada bu
durum açıda oluşan yapışıklık alanları arasında bu-
lunan köprülenmelerden göz içi sıvısının akımının
devam etmesi ile açıklanmıştır.1,10

İKE sendromunun kendine özgü tanısal klinik
özellikleri olmasına rağmen bazı hastalarda tanıda
zorlukla karşılaşılabilmektedir.1,11,12 Laganowski ve
ark., glokomu olan İKE sendromlu hastaların
%68’inin tanı konulamadan gözden kaçırıldığını
bildirmişlerdir.11 Yanlış tanı konmasının nedenle-
rinden biri dikkatsiz muayene olabilir. İridokorneal
açıyı değerlendirmeyi engelleyen korneal ödem de
tanıyı engelleyen diğer bir neden olabilir.

Gonyoskopi; korneal ödem, glokom ve perife-
rik anterior sineşiler nedeni ile açı ayrıntıları ko-
nusunda bazen yeterli bilgi vermeyebilmektedir.

RESİM 3: (a) Sol göz ultrasonik biyomikroskopi bulguları doğal izlenmektedir, (b) Sağ göz ultrasonik biyomikroskopide periferik anterior sineşi ve iris atrofisi izlenmek-
tedir.
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Özellikle gonyoskopinin yetersiz kaldığı böyle du-
rumlarda UBM ile açı yapılarının daha ayrıntılı 
ve dinamik değerlendirilmesi mümkün olmakta-
dır.1,13-15 Kornea endotelinin değerlendirilmesinde
biyomikroskobik muayene ile endotel incelenebil-
mekte fakat endotel yüzeyinin ayrıntıları için spe-
küler mikroskopi tercih edilmektedir.1 Korneal
ödem nedeni ile kornea kalınlığı fazla bulunabil-
mektedir.  İKE sendromunda biyomikroskopide
dövülmüş bakır görünümü ile birlikte speküler
mikroskopta İKE hücreleri olarak tanımlanan or-
tası ve kenarları parlak olan karanlık bir alan şek-
linde gözlenen geniş pleomorfik endotel hücreleri
izlenmektedir.1 Özellikle korneal ödem nedeni ile
speküler mikroskobik görüntülemenin başarısız-
hastalarda konfokal mikroskopiden faydalanılmak-
tadır.16 Konfokal mikroskopide anormal endotel
hücreleri; hiperreflektif nükleuslu, hastalığın erken
dönemlerinde kendi aralarında şekil ve boyut ola-
rak birbirine benzeyen, hastalığın ilerleyen dö-
nemlerinde şekil, boyut ve reflektivite açısından
daha düzensiz hâle gelen hücre grubu olarak izlen-
mektedir.4,17,18 Epitelyal hücre yapısı gösteren bu
anormal endotel hücrelerinin descemet benzeri bir
membran oluşturarak ön kamara açısını kapattığı,
açı kapanması glokomu ve PAS oluşumuna neden
olduğu belirtilmektedir.1,3,19 Histopatolojik olarak,
İKE hücrelerinde epitel hücrelerinin özelliği olan
sitokeratin, vimentin ekspresyonu ve mikrovillüs
ve desmozom içerdiği gösterilmiştir.18,20

İKE sendromunun ayırıcı tanısında korneal
endotelyal hastalıklar olan posterior polimorfoz
distrofi, Fuch’s endotelyal distrofi; iris ve pupil de-
ğişikliklerinin olduğu Axenfeld-Rieger sendromu,
iridoskizis, aniridi, iris melanomu ve iris kisti, sar-
koidoz, nörofibromatozis, Fuch’s heterokromik iri-
dosikliti akla gelmelidir.3

İKE sendromunun tedavisinde asıl amaç has-
tayı glokom açısından izlemek ve varsa medikal ya
da cerrahi olarak tedavi etmektir. Ayrıca varsa
erken evre korneal ödemin hipertonik solüsyonlar
ile tedavi edilmesi ya da ileri evrede gelişen kor-
neal dekompanzasyonun glokom kontrolü sonrası
keratoplasti ile tedavi edilmesi görme keskinliğini
koruyacak veya artıracaktır. Yüksek göz içi basıncı
olan hastalarda öncelikle medikal tedavi denen-

melidir. Aköz üretimini azaltan topikal beta blo-
kerler, alfa2 reseptör agonistleri ve karbonik an-
hidraz inhibitörleri sıklıkla tercih edilmektedir.
Prostaglandin analogları, üveoskleral akımı artıra-
rak etki ettikleri için etkileri sınırlıdır.21 Medikal
tedavinin yetersiz kaldığı yüksek göz içi basıncı
durumlarında cerrahi işlemler uygulanmalıdır.
Antifibrotik (mitomisin C veya 5-fluorourasil)
ajanların kullanıldığı trabekülektomi veya aköz
drenaj implantı cerrahisi İKE sendromlu hasta-
larda yüksek göz içi basıncı kontrolünde etkili bu-
lunmuştur.11,22 Aköz drenaj implantlarının
kullanımının uzun dönem cerrahi sonuçlarının
(birinci yılda %71; üçüncü yılda %71, beşinci yılda
%53), antifibrotik ajanlarla yapılan trabekülekto-
miye (birinci yılda %73, üçüncü yılda %44, beşinci
yılda %29) kıyasla biraz daha iyi olduğu belirtil-
miştir.23 İKE sendromunun ilerleyici doğası gereği
filtrasyon alanının sineşi ve anormal membranlar
tarafından tıkanması patolojik çalışmalar ile ortaya
konulmuş ve cerrahi başarısızlığın nedeni olarak
gösterilmiştir.1,6 Ayrıca, bu hastaların genç  olması
ve cerrahi sonrası dirençli bir subkonjonktival fib-
rotik yanıt göstermeleri nedeni ile cerrahi başarı-
sızlık daha hızlı bir şekilde ortaya çıkmaktadır.3

İKE sendromlu hastaların çoğunun, uygulanan
cerrahi işlemden bağımsız olarak, göz içi basıncı-
nın stabili-zasyonu için birden fazla cerrahi geçir-
meleri gerekmektedir. Yapılan trabekülektomi
veya drenaj implant cerrahileri göz içi basıncı sta-
bilizasyonunda başarılı değilse siklodiyot lazer fo-
tokoagülasyon gerekmektedir. Ayrıca, hastaların
diğer gözlerinde dar açı izlenmesi hâlinde bu göze
profilaktik periferik laser iridotomi uygulanması
açı kapanması glokomu gelişiminin önlenmesi açı-
sından uygulanmalıdır.1

Sonuç olarak, İKE sendromu nadir görülen,
erken evrelerde asemptomatik olabildiği için tanısı
atlanabilen bir hastalıktır. Bu hastalık ön tanı ola-
rak düşünüldüğünde ayrıntılı oftalmolojik mua-
yene, gonyoskopi, UBM ile değerlendirme,
pakimetri ve speküler mikroskopi mutlaka yapıl-
malı ve ayırıcı tanılar gözden geçirilmelidir. Glo-
kom gelişmemiş olan hastalarda göz içi basıncı ve
speküler mikroskopi ile hastalığın ilerleyişi yakın-
dan izlenmelidir.
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