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Iridokorneal Endotelyal Sendrom:
Olgu Sunumu ve Literatiir Taramasi

Iridocorneal Endothelial Syndrome:
Case Report and Review of the Literature

OZET iridokorneal endotelyal (IKE) sendrom; kornea endotel anormallii, iris stroma anormalligi,
periferik anterior sinesi),ve sekonder glokom ile karakterize 6n segment anormalliklerinden olu-
san nadir goriilen bir sendromdur. IKE'li sendromlu hastalar erken evrelerde asemptomatiktirler ve
hastaligin ilerleyen evrelerinde korneal endotelyal disfonksiyon ve glokoma sekonder gérme kayb:
ile bulgu verilmektedirler. Erken evrede pupil degisikligi ile bagvurabilmektedirler. IKE sendro-
munun ilerleyici iris atrofisi, iris-neviis sendromu (Cogan-Reese sendromu) ve Chandler sendromu
olmak iizere ii¢ varyant: mevcuttur. IKE sendromunun kendine 6zgii tanisal klinik 6zellikleri ol-
masina ragmen bazi hastalarda tanida zorlukla karsilagilabilmektedir. Gonyoskopide Preferik ante-
rior sinesi PAS izlenebimektedir. Ultrasonik biyomikroskopi (UBM) ile a¢1 yapilarinin daha ayrintili
ve dinamik degerlendirilmesi miimkiin olmaktadir. Biyomikroskopide déviilmiig bakir goriiniimii
ile birlikte spekiiler mikroskopta IKE hiicreleri olarak tanimlanan pleomorfik endotel hiicreleri iz-
lenmektedir. TKE sendromunun tedavisinde asil amag hastay1 glokom agisindan izlemek ve varsa te-
davi etmektir. Medikal tedavinin yetersiz kaldig: hastalarda cerrahi iglemler uygulanmalidir. Bu
calismada klinigimizde IKE sendromu tanis1 konulan bir olgu ile IKE sendromunun klinik bulgu-
lar1, tam ve tedavisi tartigilmistir.

Anahtar Kelimeler: fridokorneal endotelyal sendrom; glokom

ABSTRACT 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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- ridokorneal endotelyal (IKE) sendrom; kornea endotel anormalligi, iris
stroma anormalligi, periferik anterior sinesi (PAS) ve sekonder glokom ile
karakterize 6n segment anormalliklerinden olusan nadir goriilen bir sen-

dromdur.! Bu hastalik siklikla yaglari 30-50 yil arasindaki kadinlarda, tek ta-
rafl ve inflamasyon ataklari olmaksizin ortaya ¢ikmaktadir.>® Patogenezi tam
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RESIM 1: Sag goz 6n segment fotografi ve iridokorneal agi fotograflan, infe-
rior ve nazalde iris atrofisi, periferik anterior sinesi izlenmektedir.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

olarak bilinmemekle birlikte, korneal endotelyal
hiicrelerin Schwalbe hatt1 iizerinden trabekiiler ag,
iridokorneal ag1 ve iris yiizeyine dogru ilerlemesinin
klinik bulgularin ortaya ¢ikmasina neden oldugu dii-
stntilmektedir.>* Uygun tedavi edilmedigi takdirde
bir¢ok hastada kornea 6demi ve glokom nedeni ile

15,6

ciddi gérme kaybi gelismektedir.

Bu caligmada, klinigimizde IKE sendromu ta-
nis1 konulan bir olgu ile IKE sendromunun klinik
bulgulari, tan: ve tedavisi tartigilmigtir.

OLGU SUNUMU

On sekiz yaginda kadin olgu, Akdeniz Universitesi
Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklar1 Poliklinigine sag
gozde renk farkliligs nedeni ile bagvurdu. Yapilan

muayenesinde, her iki gozde en iyi diizeltilmis
gorme keskinligi tam idi. Goldmann aplanasyon to-
nometrisi ile 6l¢iilen goz ici basinglar: her iki gozde
19 mmHg idi. Biyomikroskobik muayenede, sag
gozde pupil diizensizligi, inferior ve nazalde iris at-
rofisi izlenirken, sol goz dogal bulundu (Resim 1).
Fundus muayenesi her iki gozde dogalidi. Gold-
mann lensi ile yapilan a¢1 muayenesinde sag gozde
inferior ve nazalde PAS izlendi (Resim 1). Spekiiler
mikroskopide sag gozde ters endotel hiicresi gorii-
niimiinde, beyaz sinirh siyah hiicreler olarak bili-
nen IKE hiicreleri izlendi. Sag gzde endotel hiicre
sayist 2012, sol gozde ise 2924 hiicre/mm? idi
(Resim 2a-2b). Kornea kalinliklar sag gozde 508,
sol gozde ise 477 ym olarak 6l¢tildii. Ultrasonik bi-
yomikroskop (UBM) ile yapilan muayenede sag
gozde PAS ve iris atrofisi izlendi (Resim 3).Olguya
mevcut bulgulari ile IKE sendromu tanis1 konuldu
ve izleme alind1.

TARTISMA

IKE sendromu terimi ilk kez iris, kornea ve ac1
anormalliklerini iceren bir grup hastalig1 tanimla-
mak i¢in 1979 yilinda Yanoff tarafindan kullanil-
dig1 bilinmektedir.” Bu hastaligin ortaya ¢ikisinda
altta yatan mekanizmanin iris ile pupil sekil bo-
zuklugu ve c¢ekintisine neden olan korneal endo-
telyal hiicrelerin trabekiiler ag {izerinden iris
ylizeyine go¢ii sorumlu tutulmaktadir. Korneal en-
dotelyal hiicrelerin gogiine neden olan uyarinin
nedeni bilinmemektedir. Baz1 ¢aligmalarda, IKE

RESIM 2: Sag goz spekiller mikroskopi, ters endotel hiicresi gortinimiinde, beyaz sinirl siyah hiicreler olan iridokornealendotelyal hiicreleri (kirmizi ok) izlen-
mektedir. Sol gdz spekler mikroskopi, normal endotel hiicre morfolojisi ve sayisi gorilmektedir.

(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)
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RESIM 3: (a) Sol g6z ultrasonik biyomikroskopi bulgulari dogal izlenmektedir, (b) Sag goz ultrasonik biyomikroskopide periferik anterior sinesi ve iris atrofisi izienmek-

tedir.

sendromunun herpes simpleks veya Epstein-Barr
viriis gibi viral enfeksiyonlara sekonder geligebile-
cegi bildirilmistir. Bu durum kornea endotelinde,
kronik inflamasyonun varligini gosteren lenfosit-
lerin ve hiimor akézden yapilan analizlerde viral
DNA’nmin saptanmasi ile agiklanmigtir.® Bagka bir
caligmada ise IKE sendromunun, néral krest hiic-
relerindeki anormallik veya embriyonik ektopinin
sonucu olarak ortaya ¢ikabilecegi diigiiniilmiistiir.’

IKE sendromlu hastalar erken evrelerde
asemptomatiktirler ve hastaligin ilerleyen evrele-
rinde korneal endotelyal disfonksiyon ve glokoma
sekonder gorme kayb: ile bulgu vermektedirler..
Erken evrede ise olgumuzda oldugu gibi pupil
degisikligi ile bagvurabilmektedirler. IKE sendro-
munun ilerleyici iris atrofisi, iris-neviis sendromu
(Cogan-Reese sendromu) ve Chandler sendromu
olmak iizere ii¢ varyant:i mevcutttur. Bu ii¢ var-
yant,hastalarda genellikle i¢ i¢e girmis durumda-
dir. Hastalar izlendiginde bazi vakalarda bir
varyanttan digerine gecis oldugu gorilmiistiir.
IKE’li hastalarda %50 Chandler varyanti mevcut
iken, %25 oraninda diger iki varyant bulunmakta-
dir.

Terleyici iris atrofisi agir iris degisiklikleri ile
karakterizedir. Bunun sonucunda heterokromi,
psodopolikori, korektopi, ektropion iivea gibi bul-
gular ortaya ¢ikmakta ve hastalar bazen bu bulgu-
larla bagvurmaktadirlar. Iris-neviis sendromu iris
oniinii kaplayan yaygin bir neviisle veya iris no-
diilleri ile karakterizedir. Hastalarin %50’sinde iris

atrofisi yoktur ve kalanlarda hafiften ortaya degi-
sebilmekte, ancak korektopi agir olabilmektedir.
Chandler sendromu siklikla kornea 6demine bagh
bulanik gérme ile kendini gostermektedir. Genel-
likle iris atrofisi yoktur ve hafif orta siddette ko-
rektopi bulunabilmektedir. Diger iki varyanta gore
glokom da hafif ve iyi prognozludur ve baslangicta
g0z ici basinci normal olabilmektedir.

IKE sendromlu hatalarin yaklagik yarisinda
glokom birlikteligi bildirilmistir. PAS yayginligina
bagli olarak disa akimin azalmasi goz i¢i basing
yliksekliginin nedeni olarak belirtilmistir. Fakat
bazi olgularda yaygin PAS izlenmesine ragmen goz
i¢i basincinin ¢ok hafif bir degiskenlik gosterdigi
belirtilmigtir. Bu durumun nedeni kesin olarak bi-
linmemekle birlikte yapilan bir caligmada bu
durum agida olusan yapisiklik alanlari arasinda bu-
lunan kopriillenmelerden g6z i¢i sivisinin akiminin
devam etmesi ile agiklanmigtir.M10

IKE sendromunun kendine 6zgii tanisal klinik
ozellikleri olmasina ragmen bazi hastalarda tanida
zorlukla kargilagilabilmektedir."'"'12 Laganowski ve
ark., glokomu olan IKE sendromlu hastalarin
%68’inin tan1 konulamadan gézden kagirildigini
bildirmiglerdir.!"! Yanlig tan1 konmasinin nedenle-
rinden biri dikkatsiz muayene olabilir. iridokorneal
ac1y1 degerlendirmeyi engelleyen korneal 6dem de
taniy1 engelleyen diger bir neden olabilir.

Gonyoskopi; korneal 6dem, glokom ve perife-
rik anterior sinesiler nedeni ile a¢1 ayrintilar1 ko-
nusunda bazen yeterli bilgi vermeyebilmektedir.
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Ozellikle gonyoskopinin yetersiz kaldig1 boyle du-
rumlarda UBM ile ag1 yapilarinin daha ayrintih
ve dinamik degerlendirilmesi miimkiin olmakta-
dir."'315 Kornea endotelinin degerlendirilmesinde
biyomikroskobik muayene ile endotel incelenebil-
mekte fakat endotel yilizeyinin ayrintilari icin spe-
kiiler mikroskopi tercih edilmektedir.! Korneal
6dem nedeni ile kornea kalinlig: fazla bulunabil-
mektedir. IKE sendromunda biyomikroskopide
doviilmiis bakir goriintimii ile birlikte spekiiler
mikroskopta IKE hiicreleri olarak tanimlanan or-
tas1 ve kenarlar1 parlak olan karanlik bir alan sek-
linde gozlenen genis pleomorfik endotel hiicreleri
izlenmektedir.! Ozellikle korneal 6dem nedeni ile
spekiiler mikroskobik goriintiillemenin basarisiz-
hastalarda konfokal mikroskopiden faydalanilmak-
tadir.’® Konfokal mikroskopide anormal endotel
hiicreleri; hiperreflektif niikleuslu, hastaligin erken
donemlerinde kendi aralarinda sekil ve boyut ola-
rak birbirine benzeyen, hastaligin ilerleyen do-
nemlerinde sekil, boyut ve reflektivite ac¢isindan
daha diizensiz hale gelen hiicre grubu olarak izlen-
mektedir.*!”® Epitelyal hiicre yapis1 gosteren bu
anormal endotel hiicrelerinin descemet benzeri bir
membran olusturarak 6n kamara agisimi kapattigy,
ac1 kapanmasi glokomu ve PAS olusumuna neden
oldugu belirtilmektedir."*" Histopatolojik olarak,
IKE hiicrelerinde epitel hiicrelerinin 6zelligi olan
sitokeratin, vimentin ekspresyonu ve mikrovilliis

ve desmozom icerdigi gosterilmigtir.!820

IKE sendromunun ayiric1 tanisinda korneal
endotelyal hastaliklar olan posterior polimorfoz
distrofi, Fuch’s endotelyal distrofi; iris ve pupil de-
gisikliklerinin oldugu Axenfeld-Rieger sendromu,
iridoskizis, aniridi, iris melanomu ve iris kisti, sar-
koidoz, nérofibromatozis, Fuch’s heterokromik iri-
dosikliti akla gelmelidir.?

IKE sendromunun tedavisinde asil amac has-
tay1 glokom agisindan izlemek ve varsa medikal ya
da cerrahi olarak tedavi etmektir. Ayrica varsa
erken evre korneal 6demin hipertonik soliisyonlar
ile tedavi edilmesi ya da ileri evrede gelisen kor-
neal dekompanzasyonun glokom kontrolii sonrasi
keratoplasti ile tedavi edilmesi gérme keskinligini
koruyacak veya artiracaktir. Yiiksek goz ici basinci
olan hastalarda oncelikle medikal tedavi denen-

melidir. Akoz iiretimini azaltan topikal beta blo-
kerler, alfa, reseptor agonistleri ve karbonik an-
hidraz inhibitérleri siklikla tercih edilmektedir.
Prostaglandin analoglari, {iveoskleral akimi artira-
rak etki ettikleri icin etkileri sinirlidir.2! Medikal
tedavinin yetersiz kaldig: yiiksek goz ici basinci
durumlarinda cerrahi islemler uygulanmalidir.
Antifibrotik (mitomisin C veya 5-fluorourasil)
ajanlarin kullanildig: trabekiilektomi veya akoz
drenaj implant1 cerrahisi IKE sendromlu hasta-
larda yiiksek goz ici basinci kontroliinde etkili bu-
lunmustur.'? Akoéz drenaj implantlarinin
kullaniminin uzun dénem cerrahi sonuglarinin
(birinci yilda %71; ti¢lincii y1lda %71, besinci yilda
%53), antifibrotik ajanlarla yapilan trabekiilekto-
miye (birinci yilda %73, ii¢iincii y1lda %44, besinci
yilda %29) kiyasla biraz daha iyi oldugu belirtil-
mistir.”? IKE sendromunun ilerleyici dogas: geregi
filtrasyon alaninin sinesi ve anormal membranlar
tarafindan tikanmasi patolojik ¢caligmalar ile ortaya
konulmus ve cerrahi basarisizligin nedeni olarak
gosterilmistir."® Ayrica, bu hastalarin geng¢ olmasi
ve cerrahi sonrasi direncli bir subkonjonktival fib-
rotik yanit gostermeleri nedeni ile cerrahi bagari-
sizlik daha hizl bir sekilde ortaya ¢ikmaktadir.?
IKE sendromlu hastalarin ¢ogunun, uygulanan
cerrahi islemden bagimsiz olarak, goz i¢i basinci-
nin stabili-zasyonu i¢in birden fazla cerrahi gegir-
meleri gerekmektedir. Yapilan trabekiilektomi
veya drenaj implant cerrahileri goz i¢i basinci sta-
bilizasyonunda basarili degilse siklodiyot lazer fo-
tokoagiilasyon gerekmektedir. Ayrica, hastalarin
diger gozlerinde dar ac1 izlenmesi halinde bu goze
profilaktik periferik laser iridotomi uygulanmasi
ac1 kapanmasi glokomu gelisiminin 6nlenmesi agi-
sindan uygulanmalidir.!

Sonuc¢ olarak, IKE sendromu nadir goriilen,
erken evrelerde asemptomatik olabildigi icin tanisi
atlanabilen bir hastaliktir. Bu hastalik 6n tani ola-
rak diisiintildéigiinde ayrintili oftalmolojik mua-
UBM
pakimetri ve spekiiler mikroskopi mutlaka yapal-

yene, gonyoskopi, ile degerlendirme,
mal1 ve ayiric1 tanilar gézden gegirilmelidir. Glo-
kom gelismemis olan hastalarda g6z i¢i basinci ve
spekiiler mikroskopi ile hastaligin ilerleyisi yakin-

dan izlenmelidir.
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