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ÖZET 
Kendiliğinden ya da travma sonrası deride bül ve vezikül oluşumu ile karakterize olan epidermolizis bullozada oküler 

tutulum son derece ender olarak gelişmektedir. Değişik tip epidermolizis bulloza olgularında göz tutulumunun sıklığını ve 
komplikasyonlarını araştırmak amacıyla, epidermolizis bulloza tanısı almış 8 olguya ait 16 göz incelendi. Olgulardan 5'in 
de (%62.5) saptanan oküler bulgular sıklık sırasına göre şu şekilde sıralanmaktaydı: kapakta vezikül veya bül oluşumu 
(%40), Hm bal genişleme (%37.5), korneal erozyon (%37.5), blefaht (%25), konjonktival bül oluşumu (%25). Bu bulgulara 
ek olarak, speküler mikroskop ile kornea endoteli incelenen 5 olgudan 2'sinde (%40) deşme membranında kırışıklıklar ve 
endotel düzensizliklerine karşılık gelen ondülasyonlar ve düzensiz koyu renkli alanlar belirlendi. Ayrıca, sinir lifi incele­
melerinde, iki olguda sinir liflerinin striasyonunda iğ şeklinde yarılmalar saptandı. İki olgunun konjonktival biyopsilerinde, 
derideki defektle uyumlu olarak bazal epitelyal vakuolizasyon, substantia propriada ödem ve yer yer epitelin stromadan 
büllöz ayrılmaları izlenmekteydi. Elde edilen bulgular deşme membranı, iç limitan membran ve sinir lifi demetlerinin de 
tabloyu başlatan yapısal defektten etkilenebileceğini göstermekteydi. 
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SUMMARY 
OCULAR FINDINGS IN EPIDERMOLYSIS BULLOSA 
Epidermolysis bullosa is the name of a group of diseases characterized by a tendency to develop vesicles in 

ectodermal structures either spontaneously or as a consequence of a minor trauma. Till now, limited number of ocular 
manifestations has been reported, and most of them have been concerned with the lesions in the anterior segment. To 
find out the ocular complications of this rare hereditary disease we examined 8 patients. Five (62.5%) of them had signs 
of ocular involvement. The most common finding was eyelid blistering (40%), followed by limbal broadening (37.5%), 
corneal erosions (37.5%), blepharitis (25%) and bullous lesions of the conjunctiva (25%). Undulations of the descement 
membrane were noticed with specular endothelial microscopy. Nerve fiber layer photography revealed nerve fiber bundle 
cleavages without any loss of the fibers. Histopathologic examinations of the conjunctival specimens revealed marked 
vacuolization of the basal epithelial cells, edema of the substantia propria and bullous separation of the epithelium from 
the stroma beneath. Such findings indicated that the inner limiting membrane of retina and descement membrane of 
cornea, as. well as the nerve fiber bundles may be affected from the basic structural defect in epidermolysis bullosa. 
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Giriş 
Kendil iğinden ya da küçük bir travma sonrası 

başta deri olmak üzere ektodermal kökenli yapılarda 
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vezikül oluşumu ile karakterize olan, Epidermolizis Bul-
losa (EB) grubu hastalıklar son derece ender görül­
mektedir. Değişik klinik görünümlere sahip bu gruptaki 
hastalıklarda ana lezyonu oluşturan bül ve veziküller 
doğuştan itibaren bulunabileceği gibi hayatın değişik 
evrelerinde de gelişebilir. 

EB , klinik olarak kalıtsal ya da akkiz olmak üzere 
iki gruba ayrılmaktadır. Daha sık rastlanan kalıtsal for-
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Tablo 1. Epidermolizis bulloza 

EDİNİLMİŞ 
KALITSAL 

BASİT 
Yaygın (Koebner) 
Ogna (Gedde-Dahl) 
El ve ayak (Weber-Cockayne) 
Herpetiform (Dowling-Meara) 
Güven yeniği tarzında pigmentasyon) 

BİLEŞİK 
Ölümcül (Herlitz) 
Yaygın ölümcül olmayan 
Bölgesel ölümcül olmayan 
Ölümcül olmayan ters form 
ilerleyici 

DİSTROFİK 
Otozomal resessif 

Yaygın (Hallopeau-Siemens) 
Yaygın deformite bırakmayan 
Bölgesel ters form 

Otozomal dominant 
Cockayne-Touraine 
Pasini 

mu basit, bileşik ve distrofik olmak üzere 3 alt klinik 
tipte incelenmektedir (Tablo 1). Basit ve bileşik tipin 
aksine, distrofik tipte oluşan büller iyileşirken yerlerinde 
skar dokusu oluşur. Klinik görünümlerine ve kalıtsal 
geçiş yollarına göre her üç klinik tipte kendi aralarında 
alt gruplarda incelenebilir. 

EB 'da göz tutulumuna ilişkin sınırlı sayıda çalışma 
bulunmaktadır (2,3,4,5). Tiplere göre farklı sıklık ve şid­
dette olmak üzere genellikle bildirilen oküler kompli-
kasyonlar skatrisyel ektropiyon, skatrisyel konjonktivitis, 
semblefaron, kornea ve konjonktivanın büllöz lezyon-
ları, tekrarlayıcı kornea erozyonları ve skar oluşumu, 
perforasyona kadar varan korneal ülserasyonlar, iris 
kitstleri, retina dekolmanı ve fokal retina pigment epitel 

atrofileridir (6-10). Histopatolojik çalışmalarda EB'da bu 
bulgulara yol açan yapısal def ektin epitel bazal mem-
branının stromaya bağlanaması düzeyinde olduğu an­
laşılmıştır (11,12). Dolayısıyla gerek deride gerekse de 
oküler dokularda epitel kolaylıkla stromadan ayrılabil­
mekte ve büllöz lezyonlar gelişmektedir. 

Biz bu çalışma ie EB tanısı alan hastalarımızdakı 
oküler tutulum tipleri ve sıklığını ortaya koymak ve bir­
çok dokuda komplikasyonlara yol açabilen bu gruptaki 
hastalıkların şimdiye dek tanımlanmamış olası oküler 
komplikasyonlarının varlığını, yeni klinik tanı yöntemleri 
ile irdelemeyi amaçladık. 

Gereç ve Yöntem 
Mayıs 1987-Kasım 1992 tarihleri arasında izlenen 

8 EB olgusu çalışma kapsamına alındı. Olguların tü­
münde tanı klinik bulguları ve deri biyopsilerinin ince­
lenmesi sonucu cilt hastalıkları uzmanının konsültasyo­
nu ile (FA) konmuştu. 

Oftalmik muayene düzeltilmiş en iyi görme keskin­
liğinin saptanması, biyomikroskopi, tonometri ve ste-
reoskopik fundus incelemesini içermekteydi. Tüm olgu­
ların renkli fundus fotoğrafları ve gerek görülen olgular­
da ön segment fotoğrafları çekildi. Ayrıca, 5 olguda 
speküler mikroskopi ile kornea endotel fotoğrafı elde 
edilirken; 6 olguda tekniğini daha önce tanımladığımız 
(13), sinir lifi fotografisi yöntemi ile sinir lifleri katı de­
ğerlendirildi. 

Tüm olgularda elde edilen deri biyopsilerinin yanısı-
ra, forniksten yaklaşık 7mm çapında konjonktiva biyopsi­
leri alındı. Elde edilen biyopsiler hematoksilen-eozin ile 
boyanarak ışık mikroskobu düzeyinde incelendi. 

Olguların üçünde oftalmik muayene sadece ilk 
başvurularında yapılabildi. Buna karşın birden fazla 
muayenesi yapılan olguların sonraki başvurularında, 
mevcut oküler bulguları eski verileriyle karşılaştırılarak 
dosyalarına kaydedildi. 

Tablo 2. 

Olgu Tip Yaş Cins 

1 Edinilmiş 23 Erkek 
2 Basit 

Yaygın (Koebner) 
24 Erkek 

3 Basit 
El ve ayak (Weber-Cockayne) 

19 Erkek 

4 Distrofik, Otozomal Resessif 
Yaygın (Hallopeau-Siemens) 

7 Kadın 

5 Distrofik Otozomal Resessif 
Yaygın (Hallopeau-Siemens) 

17 Kadın 

6 Distrofik Otozomal Resesif 
Bölgesel 

11 Kadın 

7 Distrofik, Otozomal Dominant 
(Cockayne-Touraine) 

22 Kadın 

8 Distrofik, Otozomal Dominant 
(Pasini) 

8 Kadın 
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Tablo 3. 

Kapakta Blefarit Korneal Korneal Limbal Deşme-SinirLifi Konjonktival Histo-
Olgu Vezikül Erozyon Skar Geniş- Endotel Bozuklukları Bül patolojik 

veya Bül leme Bozuklukları Bulgu 

1 - -
2 - - - - - - - -
3 - - - - - - - -
4 + - + + + yapılamadı + + + 

5 + + + + • yapılamadı yapılamadı + + 

6 + - + - + + -
7 + + - - + + - -
8 - - - - - yapılamadı yapılamadı -

Top. 4 2 3 2 3 2 2 2 2 
%50 %25 %37.5 %25 %37.5 %40 %33.3 %25 %25 

Resim 1. Otozomal dominant distrofik epidermolozis bullozalı 
(Cockayne-Touraine) olgunun el ve ayaklarında büller izlenmek­
tedir. Açılan bollerin oluşturduğu ülserler ve tırnak yataklarında 
oluşan punktat distrofi dikkati çekmektedir (Olgu: 7). 

R e s i m 3. 7 nolu olgunun (Cockayne-Touraine) kapak kenarında 
veziküller izlenmektedir. Olguda kronik blefarit sonucu gelişen 
madorozis dikkati çekmektedir. 

Resim 2. 17 yaşındaki yaygın otozomal ressesif epidermolizis Resim 4. Otozomal ressesif epidermolizis bulloza (Hallepeau-
bullozalı (Hallepeau-Siemens) olguda, hastalığın ileri dönemle- Siemens) tanısı alan 7 yaşındaki olgunun izlemi esnasında ge­
rinde tırnak ve eklerinin ortadan kalktığı görülmektedir (Olgu 5), ! iŞen konjonktival bül görülmektedir ((Olgu: 4) (oK). 
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Resim 5. 4 nolu olgunun sağ gözünde alt ve üst nazal periferik 
korneada gelişen avasküler limbal genişleme (oklar) ve tetrar-
layan epitelyal erozyon atakları sonrası gelişen parasantral kor-
neal skar dikkati çekmektedir. 

Resim 6. 7 nolu olguda kronik blefarit sonucu kapağın ödemli ve 
hipertrofik olduğu alt kapakta daha belirgin olarak madorozisin 
geliştiği izlenmektedir. 

Resim 7. 6 nolu olguda (distrofik otozomal resessif) flöressein iie 
'boyanan korneal erozyon odakları izlenmektedir. 

Resim 8 A. 7 nolu olgunun speküler mikrofotografında deşme 
membranında kırışıklıklar ve endotel düzensizliklerine karşılık 
gelen ondülasyonlar ve düzensiz koyu renkli alanlar 
görülmektedir (oklar). 

Resim 8 B. 8 nolu olguda da benzer deşme membran 
ondülasyonlan izlenmektedir (oklar). 

R e s i m 9 A. 4 nolu olgunun sol fundus fotoğrafında koyu kahve 
rengi pigmentasyon dikkati çekmektedir. 
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Sonuçlar 
Olgulara ait demografik veriler ve klinik tipleri Tab­

lo 2'de verilmiştir. Çalışma kapsamına alınan 8 EB ol­
gusunun yaş ortalamaları 16.37115.09 (7-24) yaş idi. 
Olguların 5'i (%62.5) kadın, 3'ü (%37.5) erkekti. 

Olguların tümünde göze çarpan bulgu, özellikle el 
sırtı ve ayak yüzeyinde gruplar halinde büllerin oluştuğu 
idi (Resim 1). Büllerin açılması ile oluşan ülserler yer 
yer birleşerek daha büyük alanları kaplayabilmekteydi. 
Bulgular özellikle otozomal resessif distrofik grupta da­
ha belirgin olarak izlenmekteydi. Bu tip olgularda aktif 
ülser ve bül alanlarının yanında eski büllere ait atrofik 
skarlar da gözlenmekteydi. Dikkati çeken diğer bir bul­
gu da tırnaklarda gözlenen punktat distrofiydi (Resim 
1). Otozomal resessif distrofik gruptaki bir olguda bu 
distrofi tırnak ve eklerinin kaybına neden olacak boyut­
ta idi (Resim 2). 

Olguların 3'ünde (%26.7) oküler yakınmalar mev­
cuttu. Bunlardan 1'i (%12.5) yanma ve batmadan, 2'si 
(%25) bulanık görmeden şikayet etmekteydi. İncelenen 
8 olguya ait 16 gözden 1'inde (%6,25) görme keskin­
liği, yaygın korneal opasiteden dolayı 0.1'in altındaydı. 
0.1-0.5 arasında görme keskinliğine sahip 2 gözden bi­
rinde yüzeyel korneal skar saptanırken diğerinde görme 
azlığı strabismik ambliyopiye bağlandı. 

Oftalmik muayene sonunda 8 o lgudan 5' inde 
(%62.5) patolojik bulgular saptandı (Tablo 3). Sıklık sı­
rasına göre bu bulgular: kapakta vezikül veya bül 
oluşumu (%40) (Resim 3), limbal genişleme (%37.5), 
korneal erozyon (%37.5), blefarit (%25), konjonktival 
bül oluşumu (%25) (Resim 4) idi. Üç olguda saptanan 
avasküler limbal genişleme genellikle alt ve üst ka­
dranlarda gözlenmekteydi (Resim 5,6). Kronik blefaritli 
iki olguda kapak kenarında ödem, hipertrofi ve mada-
rozisin de geliştiği izlendi (Resim 3,6). Saptanan kor­
neal opasiteler yüzeyel stromayı içeren, görme keskin­
liğini fazla etkilemeyen, küçük yama tarzında olabileceği 
gibi (Resim 4, Olgu 4), görme keskinliğinde önemli 
azalmalara yol açabilecek, daha geniş ve retiküler 
tarzda da olabilmekteydi (Resim 5). 3 olguda föressein 
ile boyanan küçük epitelial erozyon alanları izlendi (Re­
sim 7). Hiç bir olguda skatrisyel kapak deformiteleri 
veya semblefaron saptanmadı. 

Yüksek büyütme ile yapı lan b iyomikroskop ik 
muayenede 2 olguda yer yer tümsek şeklinde, lineer 
deşme dekolmanları izlenmekteydi. Bununla uyumlu 
olarak speküler mikroskop ile kornea endoteli incele­
nen 5 olgudan 2'sinde (%40), deşme membranındaki 
ayrılmaya ve endotel düzensizliklerine karşılık gelen 
ondüle alanlar, düzensiz koyu renkli bandlar olarak iz­
lendi (14) (Resim 8) (Şekil 1). Stereoskopik fundus in­
celemelerinde 2 olguda (%25) iç limitan membranın 
normalden daha gevşek olduğu ve yer yer küçük ra-
dyal katlantılar yaptığı izlendi Ayrıca bir olguda fundu-
sun normalden daha koyu refle vermesi dikkate çekti 

(Resim 9). Projeksiyon ile büyütülerek yapılan sinir lifi 
incelemelerinde, hiç bir olguda sinir lifi kaybı izlenmedi. 
Buna karşın iki olguda sinir liflerinin striasyonunda iğ 
şeklinde, perifere doğru genişlemeyen, yarılmalar sap­
tandı (Resim 10). 

Tartışma 
Değişik klinik tiplerdeki 8 EB olgusunu incele­

diğimiz bu çalışmada, en sık 3 oküler komplikasyonun 
geliştiğini izledik. Bunlar kapakta vezikül veya bül ge­
lişimi, korneal erozyon ve limbal genişleme idi. Bu bul­
gular, sistemik bulguların en ağır seyrettiği resessif dis­
trofik EB olgularında daha belirgin olarak izlenmektey­
di. Buna karşın basit ve edinilmiş EB'lı olgularımızda 
herhangi bir oküler komplikasyon izlemedik. Oküler lite­
ratürde de uzun bir süre bu olgularda göz tutulumunun 
gelişmediği düşünülmüş olmasına rağmen (15), son yıl­
larda bu olgularda da korneal erozyon ve skar ge­
lişebileceği bildirilmiştir (5,11). Korneal erozyonların te­
davisinde lubrikan özelliği olan topikal antibiyotikli po-
madlar ve silyer spazmı önleyen sikloplejik ajanlarla 
olumlu sonuçlar alınabilmektedir. Tekrarlayıcı ve inatçı 
e r o z y o n l a r d a bandaj l ens ku l lan ımı i le ep i te l ya l 
iyileşmenin desteklenmesi önerilmekteyse de, tedavi 
ettiğimiz üç olguda gerek ilk başvurularında gerekse de 
izlemleri esnasında, böyle bir tedaviye gerek kalmadan, 
topikal tedaviye 48 saat içinde olumlu cevap alındı. Bu 
olguların tedavisi esnasında akılda bulundurulması ge­
reken önemli bir nokta, deriye uygulanabilecek küçük 
bir travma ile o noktada vesikül, bül ve ülser oluşumu­
nun başlatılabileceğidir. Bu yüzden gözün kapatılması 
esnasında flaster kullanmaktan kaçınılması gerekmekte­
dir. 

Dört olguda gözlediğimiz kapakta gelişen vezikül-
ler, 1 olguda ülserasyona neden olmasına rağmen, hiç­
bir olguda kalıcı skatrisyel kapak deformitelerine ya da 
ekspozür keratite yol açmadı. Bu korkulan kompli­
kasyonun bileşik EB 'da %8(10)-%11 (4), resessif distro­
fik EB 'da ise %5.8(2) gibi düşük oranlarda bildirilmesi 
8 olguluk serimizde rastlamamızı açıklayabilir. Skatri­
syel ektropiyonun düzeltilmesi amacıyla tam kat deri 
grefti kullanımı ile ilgili olumlu raporlar bulunmaktadır 
(2,4). 

İki olguda saptadığımız kronik blefarit kapak kena­
rında hipertrofiye ve madarozise yol açmıştı. Blefarit 
saptadığımız iki o lguda da kapakta vezikül ve bül 
oluşumunu gözlememize rağmen, daha geniş serilerde 
iki bulgunun birbirinden bağımsız gelişebildiği de göste­
rilmiştir (4). İzlem süresince, krutların ve debrisin te­
mizlenmesinin, kapak hijyeninin sağlanmasının ve topi­
kal antibiyotiklerin kullanımının blefarit tedavisi için ye­
terli olduğu gözlendi. 

Deride saptanan veziküllerin, 2 olguda konjonkti-
vada da geliştiği saptandı. Bu iki olguda kapak deri-
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sinde de vezikül ve bül saptamış olmamız her iki 
odaktaki olayın benzer patolojik mekanizmalarla geliştiği 
izlenimini yaratmaktaydı. 

Üç olguda izlenen limbal genişlemenin otozomal 
resessif distrofik EB olgularında %33(10)-%70(2) sıklık­
la gözlendiği bildirilmiştir. Vasküler pannus ya da a vas­
kulär genişleme tarzında gözlenen bu bulgunun, stro-
maya zayıf şekilde bağlanan limbal epitelin, kapak ha­
reketlerinin yarattığı mikrotravmalar ile, yerinden kayma­
sı sonucu oluştuğu sanılmaktadır (2). 

Zengin bir semptomolojiye sahip EB'nın temelinde 
yatan bozukluk değişik histolojik katların birbirine bağ­
lanması düzeyindedir. Bizim oküler komplikasyonlarını 
saptayamadığımız, basit E B ' d a defekt intraepidermal 
iken, bileşik EB 'da bazal membranin lamina lucida katı 
düzeyindedir (Şekil 2) (1). Distrofik tip EB olgularında 
ise genetik geçiş tipine bağımlı olmaksızın, bazal mem-
branın lamina densasının altındaki sub lamina densa 
bölgesinde yarılmalar oluşmaktadır. Bu yarılmaların ne­
deni tam olarak bilinmemekle beraber distrofik EB'lı ol­
gularda lamina densa ve sublamina densanın yapısın­
da bulunan birçok molekülün bulunmadığı saptanmıştır 
(2,16-18). Bu yapısal bozukluk epıtel hücrelerini ve ba­
zal membranı stromaya bağlayan "bağlayıcı fibriller" de 
gelişmektedir (2,19). Normalde keratinositlerin bazal 
yüzeylerinin her 40 mikronunda 63.5-.12.5 adet bağlayı­
cı fibril olması gerekirken, otozomal distrofik yaygın tip 
EB olgularında hiç olmadığı gösterilmiştir (20). Son za­
manlarda defektin sadece bu fibrillerde olmayıp, hemi-
desmozomlardan başlayarak lamina lucida ve lamina 
densa boyunca stromaya doğru uzanan ve bağlayıcı fib-
rillere tutulan "bağlayıcı flamanlar"da (21) da olabile­
ceğine dair görüşler bulunmaktadır (19). Bu fibril ve fla-
manlarda bozukluğa yol açarak, patolojik mekanizmanın 
tetiğini çeken faktörün ne olduğu günümüzde kesin ola­
rak bilinmemektedir. Otozomal resessif yaygın tip EB 
olgularında anormal yapıdaki doku kollejenazlarının ba­
ğlayıcı fibril ve flamanlar) ortadan kaldırdığı görüşü ha­
kimdir (19). Nitekim, lamina densa ve bağiıycı fibrillerin 
yapısında bulunan birçok elemanın göstetılememesi, 
bunların anormal doku kollejenazları tarafından ortadan 
kaldırıldıkları fikrini desteklemektedir. Bu kollejenazların 
anormal üçüncül yapıları, serumun alfa-globulin frak­
siyonunda bulunan doku kollejenaz inhibitörleri tarafın 
dan tanınmalarını güçleştirerek etkilerini arttırabilir. Bu 
patojenik mekanizma dışında edinilmiş form EB 'da ke-
ratinosit ve doku fibroblastlarındaki özgül bir antijene 
(22) karşı gelişen bir antikorun (23) aynı patolojik ta­
bloyu simule edebildiğine ilişkin veriler de bulunmakta­
dır (5). 

Sonuçta, normal bağlayıcı yapılarından yoksun 
olan epidermal bazal membran lokal travmalarla kolay­
lıkla stromadan ayrılabilmekte ve büller oluşmaktadır. 

Oküler dokularda, bizim 2 olguda hıstopatolojik 
düzeyde saptadığımız gibi, deridekine benzer yarılma, 

sınırlı sayıda çalışmada da gözlenmiştir (2,5,6). G e ­
lişimsel ve embriyogenetik olarak birçok homolog ya­
pıyı içeren deri ve gözdeki defektlerin benzer patolojik 
görünümleri oluşturabileceği tahmin edilebilir. Bu ne­
denle, kornea ve konjonktiva komplikasyonlarına yol 
açan esas defektin bazal membranın lamina densa ka­
tını hedef aldığı kanısındayız. Benzer şekilde lens, kor-
pus silyare epitelleri ile retina pigment epitelinin bazal 
membranlarından koparak ayrılması da bu görüşü des­
teklemektedir (3). Bu hastalarda ilk defa tanımlanan 
speküler endotel bulguları da bu görüş doğrultusunda 
açıklanabilir. Eğer oküler komplikasyonlar oküler doku­
lardaki bazal membranların çatısını oluşturan bağlayıcı 
yapı elemanlarının defekti ile gelişiyorsa, endotelyal 
hücrelerin bazal membranı olan deşme membranının 
da bu patolojiden etkilenmesi beklenir. Nitekim 2 olgu­
da speküler mikroskopi ile saptadığımız ondülasyonlar 
ve düzensiz koyu renkli alanlar deşme membranının 
küçük odaklarda yarılmaya uğradığı izlenimi vermekte­
dir. 

Bazal membranların yapısında yer alan ve EB 'da 
eksikliği gösterilen Tip VII kollajen gibi çatı proteinleri­
nin, bazal membranlar dışında diğer oküler yapılarda 
da yer alması EB'lı olgularda semptomolojinin zen­
ginleşmesine neden olmaktadır. Nitekim, herhangi bir 
bazal membranın olmadığı irisin 2/3 ön kısmında büllöz 
kistlerin gösterilmesi buna bir kanıt sayılabilir (3). 

İki olguda saptadığımız sinir lifleri katındaki yarıl­
maların da retinal katlardaki N C A M gibi birleştirici ele­
manlar ın (24,25) defekt i s o n u c u gel işmiş o lduğu 
düşünülebilir. Yüksek aksiyal miyoplarda da gelişebil­
diği bildirilen (26) benzer defektlerin sinir lifi kaybından 
ayrılması güçlük gösterebilir. Ne var ki, ayırıcı tanıda 
kırmızıdan arındırılmış ışıkla yapılan stereoskopik fun-
dus incelemelerinde bu bölgede atrofinin saptanama-
ması ve sinir lifi fotografısinde koyu renkli alanların pe­
ri fere doğru genişlememesi yardımcı olabilir. 

İki olguda gözlediğimiz iç limitan kırışıklıkları da 
Müller hücre bazal membranındaki benzer yapıştırıcı 
moleküllerin defekti ile açıklanabilir (25,27). Bu olgular­
da gözlediğimiz komeal bulguların da aynı şekilde kor-
neal hücrelerin birbirlerine tutunmasında önemli rol oy­
nadığı gösterilen (28) integrin grubu hücreler arası ya­
pıştırıcı moleküllerin detektif olduğunu düşündürmekte­
dir. 

Bu derece zengin patojik görünüme sahip EB ol­
gularında aka gelen soru oküler komplikasyonların ne­
den aynı klinik tip içinde bile geniş bir spektrum çize-
bildiğidir. Yapıştırıcı molekülleri ve doku kollejenini yıkan 
yerel kollejenazlarında yapısal bozukluğa neden olan 
genin geçiş ve etkinliğindeki farklılık bu değişik klinik 
görünümlere neden olabileceği gibi, doku kollajenazları-
nın oküler dokularda farklı düzeylerde bulunması da bu 
birbirinden ayrı klinik görünümlere yol açabilir. 

İzlediğimiz 8 olgunun tümünde görme progno-
zunun iyi olduğunu izledi. Olguların tümünde gelişen 
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Resim 9 B. Aynı olgunun sağ fundus fotoğrafında iç limitan 
membranın yer yer gevşek olduğu görülmektedir. 

Resim 10 A. Görme alanında herhangi bir defekt saptanmayan 
6 nolu olgunun sol fundus fotoğrafı. 

Resim 10 B. Aynı olgunun sinir lifi fotoğrafında koyu renkli 
yarılma alanlarının (ok başları) bulunduğu izlenmektedir. 

A. "* 

R e s i m 11. 4 nolu olgunun deri biyopsisinde dermo-epidermal 
bileşim alanında ayrılmalar (*) izlenmektedir (H.E., 400x). 

R e s i m 12.5 nolu olgunun alt kapak derisinin yüksek büyütme 
altındaki yarıktı ışık fotografisinde epidermisin dermiş üzerinden 
yer yer ayrıldığı izlenmekte. 

Şekil 1. Epidermisin bullozada kornea bulguları 
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Resim 13. 5 nolu olgunun forniks konjonktivasını ışık mikros-
kopisinde, epitelin stromadan büllöz ayrılması izlenmekte (H.E., 
400x.) 

Şekil 2. Bazal membranın ince yapısı 

oküler komplikasyonların tedaviye iyi cevap verdiği ve 
izlem süresi sonunda tümünde görme keskinliğinin gün­
lük işlerini sürdürmeleri için yeterli düzeyde olduğu göz­
lendi. 

Bu derece yaygın ve çeşitli tutulum gösterebilen 
EB 'da , yapısal defektin ileride yapılacak biyokimyasal 
ve genetik çalışmalar ile daha detaylı olarak açığa ko­
nabileceği kanısındayız. 
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