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KTU. Tip Fakiiltesi G6z Hastaliklar1 ve Radyoloji Anabilim Dali. TRABZON

OZET

Bu makalede hcrediier uriro-oftalmopali
olarak da bilinen bir Stickler sendromu olgusu
sunulmaktadir. Otozomal dominant heriditer
gecis gosteren bu sendromun klinik tablosu,

sahislara gore degisken olabilir.

Sistem bulgusu olarak yaygin eklem
tutulumu (kalga, diz, dirsek, el ve ayak bilegi),
yiiksek damak, isitmede azlik; goz bulgusu
olarak da, kronik ii\-eit, komplike katarakt ve
total retina dekolmami olan 15 yasindaki

olgu, literatiir gozden gecirilerek tanisildy

Anahtar Kelimeler Stickler sendromu, progressiv artro-
oflalmopati, total retina dekolmani.
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GIRiS

Herediter
tarif edilen bu antite otozomal dominant gecislidir
(1), fakat klinik tablo sahistan sahisa cok degisik
olabilir (2,3). Belirtiler ¢ocukluk ¢aginda baslamak-
la birlikte, eklem degisiklikleri dogustan mevcuttur.

Hastalik ilerleyicidir fakat uzun siire duragan kalir
zamanla azalabilir. En sik

ilerleyici artro-oftalmopati olarak

ve eklem sikayetleri
olarak kalca, diz eklemi tutulmakla birlikte el, ayak
bilegi ve dirsek eklemleri de etkilenir (3,4). Buna
ek olarak yarik damak (1), isitmede azlik (5), ver-
tebra olabilir (4,5).
Okiiler anomaliler baglamadan 6nce pek c¢ok sis-

anomalileri tabloya ilave
tem bulgusu baslamis olabilecegi gibi (2), bazi ol-
gularda sistem bulgular1 ¢ok az olabilir (6,7), Istme

kayb1 ve artrit ilerleyicidir.

Bu sendromun sebebi olarak konnektif doku
ile ilgili biyosimik bir defekt ileri siiriilmektedir
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Stickler Sendromu

STICKLER'S SYNDROME
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SUMMARY

In this paper, we presented a case of Stick-
ler's syndrome, which is known as hereditary
arthro-ophlhalmopaty. It is transmitted by
autosomal dominantinheritance, but expres-
sivity and penetrance are variable.

A 15-years old, male had affected
hip, knee, elbow, wrist and anklejoints;
high plate, hearing loss as systemical find-
ings and had chronic uveitis, complicated
cataract and total retinal detachment as
ocular findings. It was discussed by literature

findings.

Key Words: Stickler's syndrome, progressive arthro-opht-

halmopaty. toial retinal detachment.
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(1,5). Radyolojik bulgular ise, osteokondrodisplazi,
eklem yiizlerinin anormal gelisimi, eklemlerde
kemik biiylimesi ve prematiire dejeneratif degisik-
likler, eklemleri destekleyen bag dokusunda anor-
malliklerdir (3,4,8,9). Eklemlerdeki degisiklikler-
den dolayt hipermobilite ve asir1 hareketlerde agri
ve sertlik vardir (4,5,10,11).

Gozde
astigmatizma,
katarakt, vitreoretinal ve korioretinal dejenerasyon-
lar ile hayatin ilk 10 yilinda total retinal dekol-
manina  bagh  fitizik koér goézler olusabilir
(1,2,4,511,12,13). Glokom, sistoid dejenerasyon ve
retinoskizis oldukc¢a nadir goriilir (2,10).

(8-18 dioptri),
komplike

konjenital miyopi
keratopati,

ise;
slrabismus,

OLGU

15 yasinda (H.H) erkek hasta sag gdziinde
gérmeme ve gdziin disar1 kaymas: sikayeti ile Goz
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Sekil 1. Olgunun Genel Goriinimi (Diz, Dirsek ve El-Ayak
bilegindeki sislikler belirgin farkediliyor).

Sekil 2. Olgunun pelvis grafisi,

Goziindeki

Yapilan goz

poliklinigimize basvurdu. gérmeme
sikayeti 3 sene Once baslamis.
muayenesinde; sag goz, kas, kapak ve kirpikler nor-
maldi. Glob hareketleri her ydne serbest, yaklasik
20° lik ezotropiast mevcut. Halil bir siliyer enjek-
siyonu ile birlikte kornea arka yiiziinde iri. koyun
yag1 presipiteler ve ©6n kamarada'da Tindall
(+ + +) misbet idi. Sinesi posteriorlar nedeniyle
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Sekil 3.  Olgunun diz drafisi.

seklini Lenste

pupilla yonca yapragi almistr.
komplike katarakt baslamis ve total retina dekol-
mani olmustu, retina lensin arkasina toplanmigti.
Gorme, persepsiyon ve projeksiyon mevcut degildi.
Tansiyon okiiler ol¢iilemeyecek kadar hipotondu.
Sol gbz ise tamamen normaldi.

Sistemik muayenede kalga, diz, dirsek ve diger
eklemlerde biiyiime (Sekil 1) ve hareket kisitlilig:
mevcut idi. Ailesinin ifadesine gore eklem degisik-
likleri bebeklikten beri mevcut imis. zaman zaman
eklem sikayetlerinde alevlenmeler olmus. Bunun
icin ¢esitli tetkikler yaptirmislar, fakat bir sonug
elde edememisler. Eklemlerdeki sikayetler ken-
diliginden gerilemis. KBB muayenesinde yiiksek
damak ve isitme azlig1 saptandi. Laboratuvar tetkik-
leri normaldi. ASO, CRP, sedim entasyon normal
sinirlarda; RF, ANA, Anti DNA menfi idi.
Rontgen tetkikinde (Sekil 2 ve 3) ozellikle pelvis
grafisinde her iki kal¢a ekleminde belirgin daralma
ve asetabulumda diizensizlik  gorilmektedir.
Asetabuler koselerde dejeneratif supur formasyon-
lar1 mevcuttur. Her iki femur boynu normalden
genistir. Kiigiik pelviste iskiadik ¢entikler stenotik
olup, bu nedenle pelvis sampanya kadehi goriinii-
miindedir. Her iki diz ekleminde kikirdak harabi-
yeti nedeniyle daralma ve sol diz medialinde belir-
gin marginal supurlar mevcuttur. Diger eklemlerde
daha hafif olarak benzer degisiklikler olmustu.
Biitiin eklem ¢evrelerindeki yumusak dokularda
hafif¢e dansite artimi1 dikkati ¢ekmektedir.

Biitiin bu klinik bulgulardan sonra hastaya

eniikleasyon veya eviserasyon Onerildi. Fakat hasta
kabul etmedi. Perivodik araliklarla takibe alindi.
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TARTISMA

Ik defa 1965 yilinda Stickler tarafindan tarif
edilen herediter artrooftalmopati son yillara kadar
Wagner-Stickler sendromu diye anilmistir (6,7,9,
11). Fakat son yillarda Wagner hastaliginin yalniz
okiiler Stickler
okiiler hem de sistemik bulgularla birlikte oldugu
kabul edilmistir (2,14).

tutulumu, Sendromunun hem

Olgumuzdaki sistemik eklem tutulumu ailenin
ifadesi ile dogumdan beri mevcut. Eklemlerde
zaman zaman olusan sisme, kizariklik, agr1 ve
sertlik nedeniyle ¢esitli defalar doktora gitmisler.
Yaptirilan tetkiklerde, bir sonug¢ elde edilememis.
Biz de bag dokusu hastaliklarini ekarte etmek igin
rutin laboratuvarr tetkiklerine ilave olarak ASO,
CRP, RF, sedim, ANA, Anti DNA'ya baktirdik.
Tetkiklerin sonuglarinin menfi gelmesi bizi bag
dokusu hastaliklarindan uzaklastirdi. Goziindeki
bulgular nedeniyle dikkatimizi artrooftalmopatiye
kaydirdik.

Stickler sendromunda eklem bulgulari
dogumdan beri bulunabilir (1,2,4,5). Tutulan eklem-
ler sahistan sahisa degismekle birlikte cngok kalga,
diz, bilek eklemleri ve en az da vertebralar tutulur
(3,4). Olgumuzda kalga, diz, dirse el ve ayak bilegi
eklemleri beraber tutulmustu (Resim 1). Ik basta
tutulan eklemde sisme, kirmizilik ve 1s1  artisi.
Remisyon doneminde, eklem hareketlerinde agri,
sertlik, kilitlenme ve krepitasyon vardir (3,4).
Bununla birlikte tutlan eklemde hipermobilite
bulunabilir. Hasta remisyon doneminde iken, akut
alevlenme gosterebilir. Olgumuzda bu durum
vardi. Eklem rontgenlerinde (Resim 2,3) cpifizycl
deformite ve epifizyel displaziler dikkat ¢ekmek-

tedir, bu durum Ozellikle kalga ve diz eklemlerinin

Scndromda isitmede azalma diger onemli bul-
gudur (5,13). Olgumuzda isitmede azalma ile bir-
likte yiiksek damakta vardir.

Artritin ilerlemesi ve isitmenin giderer azal-
mas1 Stickler sendromunun &zelliklerindendir (2).
Olgumuzda artrit bebeklikten beri mevcuttu ve
remisyonlara seyrediyordu. Bu literatiirle uygunluk

gostermektedir.

Olgumuzun goz bulgular1 Stickler sendromu
icin tarif edilene uymaktadir. Bunlar kronik uveit,
komplike katarakt, total rétine dekolmam ve gdzde
(1,2,4,5). Vitreoretinal
korioretinal atrofi, yiiksek miyopi sendromun diger
g6z bulgularidir (2,4,8,9). Olgularda bazen hayatin
ilk yillarinda, bizim olgumuzda oldugu gibi, total
retina dekolmam ile gbz kaybedilebilir (2,8).

sasilik dejenerasyonlar,

Sendrom cngok Wagner hastaligi ile karisir
(2,6,7,9,11,14). Fakat Wagner'de yalniz okiiler
tutulum olmas1 teshisi kolaylastirir (2). Buna
karsilik Stickler sendromu sistemiktir. Olgumuzda
oldugu gibi; goz bulgular1 yaninda eklem tutulumu,
isitmede azalma ve diger sistemik bulgular beraber-

dir.

Ehlcrs-Danlos, Marfan,
Klinefeltcr sendromlarinin gdéz bulgulari, Stickler
ile karisabilir (2). Fakat bu sendromlarin sistemik

Ayrica Turner,

belirtileri, artro-oftalmopati'dcn tamamen
farklidir.  Bu  bulgularla, kolayca birbirinden
ayrilabilirler.

Olgunun birinci derece akrabalarinin

(kardesleri, anne ve babasinin akrabalar1 dagil)
gbz ve sistemik muayenesinde bir patolojik
bulamadik. Bu nedenle, genetik gecisi konusunda
yorum yapamiyoruz. Bunun disinda olgunun diger
edilen  Stickler

ozellikleri  kaynaklarda  tarif

epifizlcrinde  kiiglik, diiz rontgen  gdériintiisi sendromuna uymaktadir. Olgumuz tesbit edebil-
olusturur  (3,14). Femur boynundaki genisleme digimiz kadar, Tirkiye'de ilk olmasi, yaymlanma
literatiirde tarif edilene uymaktadir (13). sebebidir.
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