Korneanin Pellusid Marjinal Dejenerasyonu

PELLUCID MARGINAL CORNEAL DEGENERATION
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Avrupa ve Amerikan literatirinde pellusid marjinal
dejenerasyon (PMD) ve benzeri durumlar igin kulla-
nilmis pekgok terim bulunmaktadir. Bunlardan bazilari
keratotorus, korneanin marjinal dejenerasyonu, kornea-
nin silindirik bombelesmesi, pellusid marjinal distrofi ve
kornea piriformistir. Pellusid marjinal dejenerasyon, ke-
ratoglobus ve keratokonus igin "incelme" méanéasina ge-
len "keratoleptinzis" terimi de kullaniimistir (Sekil 1).

Bu antitelerin literatirde hep ayni ya da oldukga
benzer durumlari ifade ettigi bildiriimesine ragmen ara-
larinda belirgin farkhliklar bulunmaktadir (1).

"Pellusid", "saydam" méanéasina gelen bir kelimedir
(2). ilk kez 1957 yilinda Schlaeppi tarafindan kulla-
nilmistir(3). Daha sonra 1978'de Krachmer tarafindan
iyi bir tanimlamasi yapilmistir (1).

PMD, pek sik gérilmeyen ve sebebi bilinmeyen
bir komeal incelme ve ektazi formudur. Kornea alt kis-
minda genellikle saat 4-8 kadranlari arasinda dar ve
yay seklinde bir incelme hatti bulunur. Bu kisimda stro-
ma berraktir, Uzeri epitelle kaplidir ve damarlanma yok-
tur. incelmis alan genellikle 1-2 mm genisligindedir ve
limbustan 1-2 mm kalinhigindaki berrak bir kornea par-
cas! ile ayrilmaktadir (4). Bu kisimdaki incelme bazen
normal kalinhdin %20'si kadar olabilmektedir.

incelme alani Uzerindeki kornea normal kalin-
liktadir ve 6ne dogru bombelesme yapar. Bodylece or-
taya astigmatizma c¢ikar. incelme bandi (izerinde verti-
kal meridyen duzlesir ve "kurala aykir" astigmatizma
olusur. Altta ise diklesme goérulir ve bu, 20 d kadar
olabilir. Bu kisimdaki astigmatizma ise "kurala uygun""
astlgmatizmadir (2).

PMD iki gozu etkiler ve Ulseratif bir incelme sekli
degildir. Genellikle 20-40 yaslari arasinda goériilmesine
ragmen (5) 11-67 yas spektrumunda da olgular bildiril-
mistir (6-8). Kadin ve erkekler arasinda ayni oranda
goéruldr. Kalitimin roli olmamasina ragmen etkilenen bi-
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reylerin ailesel yakinlarinda orta ya da ylksek dereceli
astigmatizma bulunmustur (5). Kalitimin roli olmadigi
icin bu duruma distrofi yerine dejenerasyon demek da-
ha uygun diusmektedir (1).

Kornea da incelmeye yol agan diger nonenflama-
tuar durumlar gibi PMD'da da akut hidrops meydana
gelebilir. Buna akut pellusid marjinal korneal dejene-
rasyon da denmektedir (9). Artan korneal ektazi sonu-
cunda Descemet membraninda bir gatlak ya da ayril-
ma olugsmakta, bdylece endotel bariyeri bozulmaktadir.
Ortaya c¢ikan 6dem catlagin endotel gégu ile kapatiima-
sindan sonra kaybolmaktadir (8).

PMD'u bulunan hastalardan bir kisminda ay
seklinde derin kornea skarlanna rastlanmaktadir. Bu
skarlarin, o bélgelerde korneanin egriliginin degismesiyle
iliskili dejeneratif bir degisiklige bagh oldugu disunil-
mektedir (7).

Diger korneal ektazierde oldugu gibi PMD da bazi
klinik durumlara eslik edebilmektedir. PMD'da alttaki in-
celme yanisira Ustte, merkezi kisimda ya da generalize
sekilde de incelme bulunabilmektedir. (6). Hastalarin
bir kisminda ayni gézde (Sekil 2), (10), diger bir kismin-
da ise diger gézde keratokonus gorulebilmektedir (5).
Bu durumun keratokonusun bir tiri ya da ayni etyolo-
jik faktorin ortaya cikardigr farkli bir bulgu oldugu
disinldlmektedir (10).

Daha 6nceden aralarinda herhangi bir iligski gdste-
rilememis olmasina ragmen Cameron ve ark.'nin
PMD'lu olgularinin hepsinde vernal keratokonjonktivit
eslik etmistir. Bir taraftan vernal keratokonjonktivitin ke-
ratokonusta sik bildirilen bir durum oldugunu, diger ta-
raftan da keratokonusun PMD'a siklikla eslik ettigini ha-
tirlayacak olursak bu pek sasirtici bir sonug olmaya-
caktir (11).

Down sendromunda da PMD gdérulebilecegdi belirtil-
mistir (12).

Tani

Yukarida bahsettigimiz 6zellikler hastanin hikayesi,
klinik ve biyomikroskobik muayeneleri ile ortaya kona-
rak taniya varilabilecegi gibi bazi olgularda daha ileri
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Sekil 1. A. Keratokonus
B. Keratoglobus
C. Pellusid marjinal dejenerasyon
D. Posterior keratokonus

tetkiklere de gerek duyulabilir. Bunlardan keratometri,
tipik olarak Ustteki kurala aykiri asfigmatizmayi gdsterir
(11). Diger bir inceleme ydntemi ise keratoskopidir. Bu,
basit bir plasido disk ile yapilabilecegi gibi (13) alinacak
fotograflarla bilgisayarda analiz de gercgeklestirilebilir.
Bununla vertikal merid-yen boyunca merkezi korneada-
ki dizlesmeye bagl olarakmerkezi keratoskop mirle-
rinde ciddi 6l¢glide vertikal bir uzama ve alttaki di-
klesmeye bagl olarak da alt kornea kadraninda perife-
rlk mirlerde birbirine yakinlagsma goéralir. Daha sonra
kornea yuzey guclUnun renkli kontur haritasi gizilerek
merkezi vertikal eksendeki disik korneal gig, alt peri-
ferik korneaya dogru gidildikge artan glig¢ ve alt oblik
meridyenler boyunca orta-periferik korneadaki yulksek
korneal gugc gosterilebilir. Bu degerler bir baska grafik
Uzerinde dioptri olarak da ifade edilebilir (3). Keratos-
kopi ile hafif olgularin tesbiti yanisira diger benzer bo-
zukluklardan ayirici tanisi yapilabilir.

Histopatoloji
PMD uGzerine yapilan ilk histopatolojik ¢alismada
Zucchlni ve ark. epitelin normal oldugunu, Bovvman

membraninin olmadidini, stromada birkag kiigik damar
bulundugunu, bag dokusu ara maddesinin arttigini ve
bunun mukopolisakkarit yéninden zengin oldudunu,
Descemet membrani ile endofelin ise normal oldugunu
kaydetmislerdir.

Daha sonra Francois ve ark. 1sik mikroskopu ile
yaptiklari ¢calismada epitelin dizensiz ve édemli, Bovv-
man membraninin yer yer eksik oldugunu, stromada in-
celme ve dezorganizasyon oldugunu, herhangi bir en-
flamatuvardegisikligin bulunmadigini, stromadaasitmu-
kopolisakkarit birikintileri ve Descemet membraninda
katlantilar oldugunu bulmuslar ve PMD 'u keratokonusun
lokaiize bir formu olarak disinmduslerdir (1).

Rodrigues ve ark. ise Bovvman katinin normal ya
da kismen bozuldugunu kaydetmislerdir. Periferdeki in-
celmis bdlgenin elektron mikroskopu ile incelen-
mesinde 100-110 nm'de tekrarlayan anormal bir kolla-
jen yapisina rastlanmistir. (Kollajenin normal periyodu
60-84 nm'dir). Bu kollajen yapisi aterosklerozda da bu-
lunmakta ve arterlerde incelme ve genislemeye yol ag-
maktadir. Ayni etkinin PMD'da da olabilecegi disunil-
mustar (2).

Funderburgh ve ark. keratokonuslu ve PMD'lu
kornealarda asiri sulfath keratan silfat epitoplatinda
azalma oldugunu gdstermisler, fakat bunun primer olayi
degil de keratositlerin anormal hticre-dig1 oitama verdigi
cevabi gdsterdigini dusidnmuislerdir. Ayrica bu bozuk-
luklarin endotelyal anormalliklerin metabolik sonuglari
olabilecegini belirtmiglerdir (14).

Sekil 2. Ayni olguda keratokonus (A) ve pellusid marjinal deje-
nerasyonun j6) biraradagérilmesi.
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Akut hidrops gelisen hastalarda Parker ve ark.
periterde epitelin kalinlastigini, stromanin dizensiz ola-
rak skarlastigini ve hafifce damarlandigini ve Descemet
membraninda da devamliligin kesildigini bildirmiglerdir.
Descemet membranindaki yirtiklar arkadan fibréz doku
ve yeni bir endotelyal bazal membran ile kapatiimakta-
dir (8).

Pouliquen ve ark.'nin ¢aligmasinda Bowman katma-
ninda catlaklar, stromal kollajende dezorganizasyon ve
Descemet membraninda fokal c¢atlaklar bulunmus, stro-
mal 6dem ise Descemet catlaklarinin bulundugu bdlgede
daha yogun olarak kaydedilmistir. Endotelyal hicrelerin
catlaga dogru gog¢ ettigi gosterilmistir. Descemet memra-
ninin rejenerasyonu da s6z konusu olabilir (15).

Ayirici Tani
Periferik yerlesimine ve ortaya cikardigi astigma-
tizmaya bakarak PMD'un iki grupta ayirici tanisi yapila-
bilir (1):
1. Kornea periferinde incelmeyle seyreden bozuk-
luklar:
a. Ulseratif

i. Sistemik bag dokusu hastaligina eslik
eden (Or. romatold artrit)

ii. Sistemik hastaliga eslik etmeyen (6r. Moo-
ren Ulseri)

b. Ulseratif olmayan
i. Seni! marjinal dejenerasyon
ii. Terrien periferik kornea dejenerasyonu
iii. Pellusld marjinal dejenerasyon

2. Duzensiz yuksek astigmatizmaya ve korneada
incelmeye yol acan kornea bozukluklar:

a. Santral, perisantral veya tim korneada in-
celme

i. Keratokonus
b. Posterior keratokonus

c. Keratoglobus (daima yiksek astigmatizmaya
yol agmaz)

d. Periferik korneal incelme
i. Terrien periferik kornea dejenerasyonu
ii. Keratotorus
iii. Pellusid marjinal dejenerasyon

Mooren Uulseri tek veya iki tarafli olabilir. Agri ve
enflamasyon vardir. Aktif Ulserin merkezi kenarinda
epitel yikimi vardir ve floresein ile boyanir. Yavas veya
hizli olarak merkeze ya da gevresine yayilir. Vaskulari-
zasyon gelisebilir. Korneada erimeye ve ileri olgularda
perforasyona yol acabilir (4). Diger Ulseratif durumlar
da hem bu tabiatlar itibariyle hem de sonradan mey-
dana gelecek olan skarlasma, damarlanma ve lipid bi-
rikimi nedeniyle kolayca ayrilirlar (2).

Terrien periferik kornea dejenerasyonu 20-40
yaslari arasinda, kornea Ust ya da alt kisminda gorulur.
Vaskiler invazyon ve lipid inliltrasyonu vardir. Dlzen-
siz ylksek astigmatizmaya yol agar. Enflamatuar tabiati
nedeniyle keratokonus, keratotorus, keratoglobus ve
PMD'dan ayrilir.

Korneada incelmeyle giden nonenflamatuar bozuk-
luklardan (Tablo 1) keratoglobusta tim kornea bom-
belesir. Hidrops sonrasi skarlasma olusmadikca astig-
matizma pek dlizensiz degildir.

Keratokonusta incelme ve bombelesmenin merke-
zi gorsel eksen ile kornea alt yarisi arasinda degisebi-
lir. Stres c¢izgileri, koni g¢evresindeki Fleischer demir
halkasi ve skarlagsma tipiktir. Astigmatizma hafif, agir
veya dlzensiz olabilir. PMD'da ise demir halkasi yok-
tur, incelme altta bir yay seklindedir, koni yoktur ve
bombelik incelme hattinda degil incelme hatti Uzerinde
yer alir.

Postenor keratokonusta ise kornea arka tarafinda
bir ya da daha fazla degisik boyutlarda gukurluk vardir.
Bu bolgelerde bazen skarlasma olabilir. Stres ¢izgisi
yoktur. Demir halkalari ve hafifce dizensiz astigma-
tizma olusabilir. Gérme keratokonustaki kadar kot
degildir ve bu durum ilerleme géstermez.

Tablo 1. Pellusid marjinal dejenerasyonun diger enllamatuar olmayan ve korneanin incelmesiyle giden bozukluklarla
kargilastiriimasi.

Pellusid

Marjinal Arterior Postenor

Dejenerasyon Keratokonus Keratokonus Keratoglobus
Siklik ikinci Birinci Dordincl Ugiinci
Kalitim Genellikle yok Bazen ailesel Genellikle yok Genellikle yok
Latéralité Genellikle iki tarafli Genellikle iki tarafl Genellikle iki tarafli Genellikle iki tarafli
ilerleme Var Var Yok Var
Koineadas karlasma  Nadir Bazen Var ve lokalize Nadir
Demir halkasi Yok Genellikle var Sikvelokalize Yok
On egrilik Ustte diiz, altta dik Artmig Normal veya Perilerde artmis

hafif diizensiz

Arka egrilik Ustte diiz, altta dik Artmis Artmis Perilerde artmis
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Keratotorus, tartismali bir kavram olup korneanin
silindirik bombelesmesi icin kullaniimaktadir. Tanisi y6-
ninden de kesin kriterler mevcut degildir (1).

Tedavi

Akut hidrops gelismis olgularda &ncelikle konser-
vatif yollar denenir ve basta goézleme alinir. Bu amagla
hipertonik ajanlar kullanilir. Eger kornea 6demi devamli-
lik arzederse cerrahi disunulir (8).

Komplikasyonsuz PMD olgularinda degisik tedavi-
ler denenmistir. Bunlarda, duzensiz ve yuksek astigma-
tizmadan dolay! gézlik kullanimi hemen hemen imkan-
sizdir. Kontakt lens uygulamasi da zor olmasina rag-
men korneal ektazinin hafif oldugu olgularda denenebi-
lir ve iyi sonuglar verir (5).

PMD icin uygulanan cerrahi girisimlerde olgu sayi-
larinin az olmasina ragmen genelde her yazar kendi gi-
risimini dnermektedir.

Varley ve ark. penetran keratoplastinin mikemmel
sonu¢ verdigini belirtmektedirler. 12 olguluk ¢alismala-
rinda sadece bir hastada persistan epitel defekti ve ya-
radaki keratolizise bagli basarisizlik olmus, 7 olguda
endotelyal allogreft rejeksiyonu olmasina ragmen higbir
olguda rejeksiyona bagli basarisizlik gérulmemistir. Yal-
niz incelme bolgesi asagida oldugu igin buylik greft ve
bu greftin asagi kaydirilmasi gerekmistir. Bu greftler
slimbal damarlara yakinlik nedeniyle daha fazla vaskdla-
rizasyon ve rejeksiyon riski tagimaktadir. Ameliyat son-
rasi komplikasyon olarak da yuksek astigmatizma, reti-
na dekolmani ve bakteriye! kornea ulseri meydana ge-
lebilmektedir (12).

Zucchini bir géze diatermi uygulamis, diger go6z-
den ise incelmis alani g¢ikarmistir, ilk gézde gérme ar-
tarken digerinde degismemistir (1).

Bazi hastalarda lameller keratoplasti iyi sonug ver-
mistir (5,17). Barraquer ise etkilenen alandan lameller
rezeksiyon yaparak 6 g6zde korneada
duzlesme ve astigmatizmada hafif dizelme saglamistir
(Sekil 3) (5). Cameron bu teknigi 5 olguya uygulamis
ve tek dezavantaj olarak asiri duzeltme ve sutiure bagh

kresentik

duzensiz astigmatizmadan dolayr gérmenin ilk alti ay
dustik olmasini goéstermistir (16). Duran ve ark. ise
standart tedavi olarak keratoplastiyi gdstermelerine rag-
men kresentik rezeksiyonun penetran keratoplastiye
karsi pekgok avantaji olabilecegini belirtmislerdir (18).

Diger taraftan tam kat kresentik rezeksiyon daha
az efektif bulunmustur (5).

Dubroff bir olguya vvedge rezeksiyon uygulamis
ve sonucu basarili bularak bunun PMD'da etkin bir
cerrahi yaklasim olabilecegini belirtmistir (19).

Son olarak epikeratoplasti de cerrahi bir ¢6zim
olarak kullaniimistir. Bu girisim hem korneal topografiyi
duzeltmekte hem de ektatik korneaya devamli bir des-
tek saglamaktadir. Fakat iyi sonu¢ almak igin 12 mm
gibi buyuk bir greftin kullanilmasi onerilmektedir (20).

Sekil 3.

Lameller kresentik rezeksiyon
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