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Kuru Goz Sendromunun Nadir Bir Nedeni:
Lakrimal Bez Agenezi

A Rare Cause of Dry Eye Syndrome:
Lacrimal Gland Agenesis

OZET Lakrimal bez agenezi, cocukluk cagindan itibaren kuru goz belirtileri vermeye baslayan nadir
goriilen bir durumdur. Bu galigmada, izole her iki gézde lakrimal bez agenezi olan bir olgu sunul-
mugtur. Sekiz yildir kuru géz sendromu tanisi ile tedavi edilen 21 yagindaki erkek olgu klinigimize
bagvurdu. Oftalmolojik muayenesinde konjonktiva hiperemisi ve fluoresein ile korneada yaygin nok-
tasal boyanma saptandi. Schirmer I testi her iki gézde 1 mm/5 dk olarak 6lgiildii. I¢ hastaliklar bé-
liimiine danigilmas: sonucu altta yatan herhangi bir sistemik hastalik bulunmadi. Orbita manyetik
rezonans goriintiilemede her iki gozde lakrimal bez agenezi saptandi. Lakrimal bez agenezi, nadir bir
durum olmakla birlikte literatiirde bildirilen birkag hasta mevcuttur. Tek bagina olabildigi gibi, diger
gelisimsel bozukluklar ile birliktelik gosterebilir. Ozellikle erken yaslardan itibaren kuru goz sika-
yetleri olan hastalarda lakrimal bez agenezi ayiric: tanida akla gelmelidir. Erken teghis ve uygun te-
davi ile ciddi okiiler ytizey enfeksiyonlar: gibi problemlerin gelisiminin 6nlenmesi oldukga 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Anormallikler; kornea; kuru goz sendromlari; lakrimal sistem

ABSTRACT Lacrimal gland agenesis is a rare condition that causes dry eye syndrome in early child-
hood. In this case report, we presented a patient with isolated bilateral lacrimal gland agenesis.
Twentyone-year-old male who had been diagnosed as dry eye syndrome and treated for 8 years
was presented to our ophthalmology clinic. In his ophthalmological examination, conjunctival hy-
peremia and diffuse corneal punctate staining with fluorescein were detected. Schirmer I test was
1 mm/5 min bilaterally. The patient was consulted to internal medicine, and no underlying sys-
temic disease was detected. Orbital magnetic resonance imaging revealed bilateral lacrimal gland
agenesis. Lacrimal gland agenesis is a rare condition. There are a few case reports in the literature.
It can be seen isolated or with other developmental anomalies. Lacrimal gland agenesis should be
considered in differential diagnosis especially in childhood dry eye syndrome. Early diagnosis and
treatment is important for preventing serious ocular surface infections.

Keywords: Abnormalities; cornea; dry eye syndromes; lacrimal apparatus

akrimal bezin agenezi olduk¢a nadir goriilen bir durumdur. Cocukluk
cagindan itibaren ciddi goz problemlerine yol agabildigi i¢in dogru
taninin erken konulmas: 6nemlidir.
Bu ¢aligmada, ¢ocukluk doneminden itibaren kuru gz sendromu tani-
siyla takip ve tedavi edilen, daha sonraki yillarda lakrimal bez agenezi tanisi
alan bir olgu sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

Cocukluk déneminden beri gozlerinde yanma, batma ve gozyas1 azlig: tarif
eden ve yaklasik sekiz yildir kuru géz sendromu tanisi ile topikal damla te-
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davisi altinda olan 21 yagindaki erkek olgu, kontrol
amactyla Ankara Atatiirk Egitim ve Arastirma Has-
tanesi Kornea Birimi'ne bagvurdu. Yapilan muaye-
nesinde, her iki goziin gorme keskinligi Snellen
eseli ile 1,0 olarak degerlendirildi. Biyomikroskop
ile yapilan 6n segment muayenesinde, kornea epi-
telinde diizensizlik ve hafif konjonktiva hiperemisi
mevcuttu. On kamarada reaksiyon izlenmedi. Fluo-
resein boyama ile korneada yaygin noktasal epitel
erozyonlar goriildii. Gz kapaklari, punktumlar ve
g6z hareketleri dogal idi. Gozyas1 kirilma zamam
her iki gozde 2 saniye; Schirmer I testi ise her iki
gozde 1 mm/5 dk olarak kaydedildi. Her iki goziin
fundus muayenesi normal idi. Olgu, topikal tedavi
olarak giinde 6 kez koruyucusuz suni gozyasi ve
giinde 2 kez topikal %0,05 siklosporin damla kullan-
makta idi.

Olgunun sistemik olarak arastirilmasi i¢in i¢
hastaliklar kliniginden konsiiltasyon istendi. Siste-
mik arastirma sonucunda, primer ya da sekonder
Sjogren sendromuna sebep olabilecek herhangi bir
bag dokusu hastalig1 veya kuru géz sendromu ile
iligkili olabilecek herhangi bir sistemik hastalik sap-
tanmadi. Olgunun kuru géz sendromunu tetikleye-
bilecek, refraktif cerrahi, kontakt lens kullanimi,
travma ve okiiler yiizey hastalig1 oykiisii olmadig:
icin, olasi lakrimal bez patolojisinden stiphelenile-
rek orbita manyetik rezonans goriintiileme (MRG)
istendi. Orbita MRG sonucunda, her iki gézde lak-
rimal bezlerin olmadig izlendi ($ekil 1). Diger rad-
yolojik incelemeler ile olgunun submandibiiler ve
parotis bezlerinin mevcut oldugu saptanda.

Olgunun kullandig: topikal siklosporin damla
kesildi ve tedavisi koruyucusuz suni gozyas: 8x1,
karbomer igerikli gozyas: jeli 2x1 olarak diizenle-
nerek izlem altina alindi. Bir ay sonraki kontrolde,
olgunun gozlerindeki yanma ve batma sikéyetleri-
nin azaldig1 ve fluoresein boyama ile korneada yay-
gin epitel erozyonlarin belirgin sekilde geriledigi
goriildii. Izlemde, olgunun bulgularinda kétiilesme
olmadig: i¢in medikal tedavisine ayni sekilde
devam edildi.

I TARTISMA

Lakrimal bez, gebeligin 6-8. haftalarinda st dis
konjonktiva forniksindeki epitel hiicrelerinin ¢o-
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SEKiL 1: Orbita manyetik rezonans gérunttileme; her iki gdzde lakrimal bez
agenezi.

galmasi ile olugsmaya baglamaktadir. Erken intrau-
terin donemdeki olumsuz etmenler ile lakrimal bez
agenezi meydana gelebilmektedir.

Lakrimal bez agenezi, nadir goriilen bir kli-
nik durum olmakla birlikte literatiirde bildirilen
birkag hasta mevcuttur. Izole olabildigi gibi diger
gelisimsel bozukluklar ile birliktelik gosterebil-
mektedir.!” Lakrimal bez agenezine tikirik
bezlerinin agenezi de eslik edebilmektedir. Bu
hastalarda g6z bulgularinin yani sira agiz kurulu-
guna bagl oral inflamasyon, dis ¢tiriikleri ve kayb1
izlenebilmektedir.? Otozomal dominant kalitim g6-
riilmekle beraber, bozuk genin farkli diizeylerde
ekspresyonuna bagl olarak farklh klinik tablolar iz-
lenebilmektedir. Lakrimal ve tiikiiritk bezlerinin
ayni anda etkilendigi bu hastalikta fibroblast bii-
yime faktorii 10 (FGF10) geninde mutasyon ol-
dugu gosterilmistir.® Cesitli caligmalarda FGF10'un
lakrimal ve tiikiiritk bezi gelisiminde 6nemli ol-
dugu gosterilmistir.” Gok ve ark.nin ¢alismasinda,
gozyast ve tikiiriik salgisinda azlik sikayeti ve sag
korneada opasite ve biiylime-gelisme geriligi olan
i¢ yasindaki erkek hastada her iki lakrimal bez ve
major-minor tikirik bezi agenezi saptanmigtir.!
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Chapman ve ark. lakrimal bez ve major tiikiiritk
bezi aplazisi olan iki hasta bildirmislerdir.? Aglar-
ken gozyas: salgis1 olmayan, agiz kurulugu ve dis
ciiriikleri sikayeti ile bagvuran, bunun disinda her-
hangi bir sistemik hastalig1 olmayan dokuz aylik
erkek hastanin yapilan muayenesinde, goz kuru-
lugu ile ilgili bir bulgu saptanmadigini, fakat
MRG’de her iki lakrimal bezde hipoplazi ve biitiin
titkiiriik bezlerinde agenezi oldugunu belirtmisler-
dir. Tkinci hastalar ise goz, agiz ve burunda kuru-
luk sikéyeti ile bagvuran ii¢ yasinda bir erkektir. Bu
hastanin oftalmolojik muayenesinde, olgumuzdaki
bulgulara benzer sekilde fluoresein ile orta dere-
cede kornea boyanmasi ve Schirmer I testi ile azal-
mis gozyasi salgisi saptanmistir. Babasinda da
benzer sikdyetler olmas: iizerine yapilan genetik
test sonucu hastada ve babasinda FGF10 heterozi-
got pozitifligi tespit edilmistir.

Lakrimal bez ve tiikiiritk bezi agenezi ile
seyreden diger bir otozomal dominant sendrom
lakrimo-aurikulo-dento-dijital sendromdur. Bu
sendroma yiiz, kulak, goz, agiz, dis, parmak ve ge-
nitoiiriner sistem anomalileri eglik etmektedir.?
Lakrimal drenaj sistemi de lakrimal beze benzer
olarak yiizey ektoderminden koéken aldig: i¢in
lakrimal punktum aplazisi veya hipoplazisi eslik
edebilmektedir.®® Nazolakrimal kanal veya punk-
tumlarin etkilendigi hastalarda epifora da izlene-
bilmektedir. Kim ve ark.nin ¢aligmalarinda, her iki
lakrimal bezde ve major tiikiiriik bezlerinde agenezi
olan alt1 yagindaki erkek hastada, kornea epitelin-
deki abrazyonun ve Schirmer I testi ile tespit ettik-
leri gozyas: salgisindaki azalmanin yami sira st
punktumlarda okliizyon saptamiglardir.® Alt punk-
tumlara uyguladiklar1 punktum tikaci tedavisinden
sonra kuru goz bulgularinda gerileme oldugunu be-
lirtmiglerdir.

Olgumuzun tiikiiritk bezleri (parotis ve sub-
mandibiiler) radyolojik inceleme ile saptandi ve
lakrimal bez agenezinin izole formu tanisi konuldu.
Literatiirde olgumuza benzer sekilde izole lakrimal
bez agenezi ya da hipoplazisi olan hastalar bildiril-
migtir. Talsania ve ark. alakrimisi olan bes yasin-
daki bir kiz hastada, izole tek tarafli lakrimal bez
agenezi ve diger tarafta lakrimal bez hipoplazisi
saptamiglardir.® Sahinoglu ve ark. da izole lakrimal
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bez agenezi olan ve herhangi bir sistemik hastalig1
olmayan yedi yasindaki bir erkek hasta bildir-
mislerdir.? Bu hastada da olgumuzdaki gibi her iki
gozde korneada epitel abrazyonu, Schirmer [ testi
ile azalmig gozyas: sekresyonu ve yapilan orbita
MRG’de her iki lakrimal bezin olmadig: saptan-
mistir.

Bu hastalarin tedavisinde yogun suni gozyasi
tedavisi ile birlikte punktum tikaglar1 kullanila-
bilir. Olgumuzun sadece medikal tedavi ile bulgu
ve sikayetlerin diizelmesi nedeni ile punktum ti-
kac1 uygulamas: yapilmadi.

[ SONUC

Ozellikle erken yaslardan itibaren kuru goz sika-
yetleri olan ve kuru géz sendromuna neden ola-
bilecek herhangi bir hastalik veya sebebin
olmadig1 hastalarda lakrimal bez agenezi diisii-
niilmeli ve uygun goriintiilleme sistemi ile teyit
edilmelidir. Bununla beraber eslik edebilecek
diger anatomik anormallikler aragtirilmali, ge-
rekli durumlarda birinci derece aile yakinlari da
degerlendirilmelidir. Erken teghis, diizenli suni goz-
yas1 kullanim ve takip ile goz kuruluguna bagh ileri
yaslarda olusabilecek ciddi okiiler yiizey enfeksi-
yonlar1, korneada perforasyon ve gorme diizeyini
azaltabilecek nefelyon gibi problemlerin gelismesi-
nin 6nlenmesi olduk¢a 6nemlidir.

Etik Onam

Olgunun t1bbi bilgi ve fotograflarinin yayimlanmasi agisindan,

onam formu imzalatilarak alinmigtir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamistir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar yoktur.



Nilay YUKSEL ve ark.

Turkiye Klinikleri ] Ophthalmol 2018;27(2):161-4

Yazar Katkilar1

Fikir/Kavram: Nilay Yiiksel; Tasarim: Nilay Yiiksel, Meltem
Ece Kars, Emine Ak¢ay; Denetleme/Danigmanlik: Nilay Yiik-
sel, Emine Akcay; Veri Toplama ve/veya Isleme: Nilay Yiik-
sel, Meltem Ece Kars; Analiz ve/veya Yorum: Nilay Yiiksel,

Meltem Ece Kars, Emine Akc¢ay; Kaynak Taramasi: Nilay
Yiiksel, Meltem Ece Kars; Makalenin Yazimi: Nilay Yiiksel,
Meltem Ece Kars; Elestirel Inceleme: Nilay Yiiksel, Emine
Akcay; Kaynaklar ve Fon Saglama: Nilay Yiiksel; Malzemeler:
Nilay Yiiksel.

Gok F, Mutlu FM, Sari E, Demirkaya E, Altin-
soy HI, Bernd W. Congenital absence of sali-
vary and lacrimal glands accompanied by
growth and development retardation. J Pediatr
Ophthalmol Strabismus 2010;47 Online:e1-
3.

Chapman DB, Shashi V, Kirse DJ. Case re-
port: aplasia of the lacrimal and major salivary
glands (ALSG). Int J Pediatr Otorhinolaryngol
2009;73(6):899-901.

Kim SH, Hwang S, Kweon S, Kim TK, Oh J.
Two cases of lacrimal gland agenesis in the
same family--clinicoradiologic findings and

I KAYNAKLAR

management. Can J Ophthalmol 2005;40(4):
502-5.

Sahinoglu N, Tuncer S, Alparslan N, Peksa-
yar G. Isolated form of congenital bilateral
lacrimal gland agenesis. Indian J Ophthalmol
2011;59(6):522-3.

Talsania SD, Robson CD, Mantagos IS. Uni-
lateral congenital lacrimal gland agenesis with
contralateral lacrimal gland hypoplasia. J Pe-
diatr Ophthalmol Strabismus 2015;52 On-
line:e52-4.

Entesarian M, Dahlqist J, Shashi V, Stanley
CS, Falahat B, Reardon W, et al. FGF10 mis-

164

sense mutations in aplasia of lacrimal and sali-
vary glands (ALSG). Eur J Hum Genet
2007;15(3):379-82.

Makarenkova HP, Ito M, Govindarajan V,
Faber SC, Sun L, McMahon G, et al.
FGF10 is an inducer and Pax6 a compe-
tence factor for lacrimal gland develop-
ment. Development 2000;127(12):2563-
72.

Gomez RS, Aguiar MJ, Ferreira AP, Castro
WH. Congenital absence of parotid glands
and lacrimal puncta. J Clin Pediatr Dent
1998;22(3):247-8.



