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OzET

Bu cgalismada Cogan-Reese sendromu tanisi alan bir olgunun klinik goériiniimi, histopatolojik &zellikleri ve

trabekiilektomi + Mitomisin C (MMC) cerrahisi sonuglan incelendi.

Sol géziiniin az gérmesi nedeni ile basvuran 53 yasindaki erkek hastanin yapilan oftalmolojik muayenesinde
gérme keskinligi sag gézde 1.0, sol gbézde 0.1 seviyesinde idi. Go6z igi basinci (GIB) applanasyon tonometresi ile sag
gézde 16 mm Hg, sol gézde 50 mm Hg olup, 6n segment muayenesinde sag géz normal, sol géz kornea d&demli, iris
lizerinde yer yer delikler ve pedikiilli neviis g6rinimiiniin mevcut oldugu saptand.. Go6z igi basincinin maksimum
medikal tedaviye cevap vermemesi lizerine, olgunun sol géziine trabekiilektomi + Mitomisin C (MMC) uygulandi.
Cerrahi sirasinda alinan iridektomi pargasi histopatolojik olarak incelendi. Isik mikroskobu ile yapilan incelemede iris 6n
ylizeyinde endotelyal membran, stromada melanosit kiimelen saptandi. Histopatolojik olarak Cogan-Reese sendromu
tanisi konuldu. Postoperatif 13 aylik takip sonunda trabekiilektomi blebi avaskiiler ve GIB nin 16 mm Hg olarak

seyrettigi goriildii.
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SUMMARY
A CASE REPORT: COGAN-REESE SYNDROME

We evaluated clinical features, histopathological diagnosis and results of glaucoma surgery in a case of
Cogan-Reese syndrome. Visual acuity of a patient who was diagnosed as Cogan-Reese syndrome was 1.0 in the right
eye (RE), and 0.1 in the left eye (LE). Intraocular pressures (IOP) were 16 mm Hg in the RE and 50 mm Hg in the LE.
Left cornea was edematous and holes with pediculated naevus were seen on iris surface. We performed
trabeculectomy + Mitomycine C in the LE and iris specimen was evaluated histopathologically. In the iris biopsy the
anterior border was lined by a thick membrane derived from an endothelial downgrowth. The stroma contained
clusters of melanocytes indicating the presence of naevus. IOP was 16mm Hg in the LE in 13 months postoperatively.
The procedure of trabeculectomy + Mitomicine C was found successful in one year period.
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dotel hiicrelerinin anormal proliferasyonu ve mig-
rasyonu sonucu gelisen nadir bir klinik tablodur (1,2).

Bu anormal hicreler korneada "dovilmis gimus"

Yazigma Adresi: ilgaz Yalvag . S . .
manzarasi ve 6n kamara agisi ile iris lizerine gé¢ ede-
Alagam Sokak 12/5 rek sekonder glokoma yol agarlar Sendrom benzer (g
06690 Cankaya, ANKARA klinik antiteyi icerir (3). Bunlar;
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- Chandler Sendromu: Korneal patoloji 6n plan-
dadir. Minimal korektopi ve iris atrofisi vardir (4).

- Cogan.Reese Sendromu: Degisik derecede iris
atrofisi ile beraber iris 6n yizinde pigmente pedikilld
nodiller mevcuttur. Histopatolojik olarak bu nodiller
endotelyal membranin bilzismesi sonucu olusurlar.
Genel olarak iris stromasina benzer yapidadirlar. Sche-
ie ve Yanoff bunlari ince pedikulld nodiller ve diffiz
pigmente lezyonlar olmak lzere ikiye ayirmistir (5).

- Progresif iris Atrofisi: Korektopi, ectropion uvea
lle beraber ileri diizeyde iris atrofileri ile karakterizedir.
Endotelyal membranin olusturdugu kontraksiyonlarin
aksi yoniunde iris atrofisi ve delikleri mevcuttur (6).

Bu calismada Cogan-Reese sendromu tanisi almis
bir olguda histopatolojik degisiklikler ve glokom cer-

rahisinin erken sonuglari incelendi.

Olgu Sunumu

18.3.1994 tarihinde, sol g6zinin bulanik gérmesi
sikayeti ile basvuran 53 yasindaki erkek hastanin ya-
pilan oftalmolojlk muayenesinde gérme keskinligi Snel-
len eseli ile sag goézde 1.0; sol gozde (-0.50 -0,25 aks
120 °) tashih ile 0.1 idi. Sagd g6z biyomikroskopik olarak
normal gérinim de olup sol gézde kornea hafif 6demli,
pupil saat 4'e c¢ekik, saat 7'de iki adet iris deligi, ekt-
ropior uvea, yaygin iris atrofisi ve yer yer minik pig-
mente pedikiller saptandir (Sekil 1). Go6z igi basinci
(GIB), sag gézde 20 mm Hg, sol gézde 50 mm Hg olup
gonyoskopik muayenede sag g6z agisinin tim kad-
ranlarda 4. dereceden acgik, 2 dereceden pigmentli, sol
g6z acisinin tim kadranlarda periferik anterior sinesi
(PAS) nedeni ile kapali oldugu, sinesilerin yer yer
Schwalbe ¢izgisinin &6nine dogiu ilerledigi goérildu.
Fundus muayenesinde sad g6z normal olarak de-
gerlendirilirken, sol gézde cup/disk orani 1.0 ve glo-

Sekil 1.

Sekil 2.

Sekil 3.

komatdéz optik atrofi saptandi.

Humphrey otomatik perimetrisi (Humphrey Al-
lergan Co, San Leandro Ca) Ile yapilan gérme alani mua-
yenesinde sagda normal esik dederleri saptanirken,
solda Ust kadrandan santrale dogru inen absoll sko-

tom oldugu goéralda.

Hastaya Diazomid 500 mg tb 4x1, Betoptic %0.50
collyr 2x1 (sol), Propine %0.1 collyr 2x1 (sol), %5 NaCl
Sxl collyr (sol) baslandi. Maksimum tibbi tedavi ile
GIB'nin kontrol altina alinamamasi nedeni ile 10.4.1995
tarihinde sol trabekilektomi + episkleral mitomisin C
(MMC) (0.4 mg/ml), 4 dakika sire ile uygulandi. Pe-
trabekiiler blok his-
topatolojik inceleme amaci ile Glasgow Universitesi Pa-

riferik iridektomi ve g¢ikarilan
toloji bélimi Baskani, Prof.Dr. WR Lee'ye gdderildi.
Trabekuler blok histopatolojik inceleme igin uygun go-
rilmedi. Iris biyopsisinde iris én yilizeyinde endotelyal
stromada nevise

bir membranin, mevcut oldugu,
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Sekil 4.

uygun sekilde yer yer melanosit kiimelerinin varligr géz-

lendi. Histopatolojik olarak hastaya Cogan-Reese

sendromu tanisi konuldu. (Sekil 2).

Hastanin postoperatif 1. hafta, 1. ay ve 2. ay kont-
rollerinde sol géz gérme keskinligi 0.1 ve ortalama GIB
=9 mmHg idi. On segment muayenesinde bleb kabarik
avaskiler ve 6n kamara sakin olarak degerlendirildi.
26.4.1995 tarihinde yapilan son kontrolde gérme kes-
kinligi sag gézde tam, sol gézde 3mps, GIB sag§ gdzde
19 mm Hg, sol gézde 16 mmHg idi. Biyomikroskopik
muayenede sol kornea 06demli olup, ince doévilmus
gimis manzarasini andiran vezikller yapilar saptandi.
Bleb ($ekil 3) mevcut idi, 6n kamara detaylari flu ve iris
patolojilerinin ayni oldugu goéruldi. Sol g6z fundus
muayenesi kornea 6demi nedeniyle yapilamadi. Has-
taya %5 NaCl collyr 5xl (sol), Protagent Sx| collyr (sol)
verildi. Terapdtik kontak lens o&nerildi, fakat hasta bu

dénemden sonra kontrollerine diizenli olarak gelmedi.

Tartisma

ICE sendromunun ayirici tanisini diger kornea ve
iris patolojilerinin mevcut oldugu tablolar ile yapmak
gerekmektedir.

Kornea patolojilerinin baslicalari Posterior Poly-
morphous Distrofi ve Fuch's Endotelyal Distrofisidir.
Posterior Polymorphous Distrofi otozomal dominant
gegcisli ve bilateraldir. Histopatolojik olarak endotel, epi-
tel karakterini almistir, yani ¢ok katli yassi epitel go-
rinimindedir. Sitoplazmik keratin mevcuttur ve mik-
rovii yogundur. Bu anormal endotelyal aktivite dogum
sirasinda gorilir ve % 15 olguda glokom mevcuttur.
Fuch's Endotelyal Distrofisi de otozomal dominant ge-
¢isli ve bilateraldir. Burada descement membraninin
arka yuzinde anormal collagen birikimi vardir. Agi ve
iris yapisi normaldir ve %10-15 oraninda glokom goé-
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raldr.

ICE sendromunun tanisini koymada endotelyal
spekiler fotomikroskopinin (ESP) yeri ve 6nemi bil-
yuktir. Burada, anormal endotel hiicreleri (ICE cells),
santral ve periferde yer yer aydinlik zonlar igeren ka-
ranlik alanlar seklinde gérilirler (3). Hicre sinirlari bu-
lanik olup, goérinti normal endotelin negatif imaji sek-
lindedir. Bu teknik ile ICE hicrelerinin goérilmesi kesin
taniyr koydurabilir. Fakat bazi durumlarda ileri kornea
endotel

6demi imajinin  net bir sekilde elde edi-

lememesine yol agabilir. Bizim olgumuzda da en-
dotelyal spekiler fotomikroskopinin mevcut olmamasi
ve hastanin GiB'nin ¢ok yliksek olmasi nedeni ile kisa
zamanda operasyona alinmasi 6n tanimizin ancak his-

topatolojik olarak desteklenmesine neden oldu.

iris dissollisyon patolojileri yéniinden ise Axen-
feld-Reiger sendromu, Aniridi ve Iridoschisis ile ayinci
tani yapilmalidir. Ayrica iriste nodiler lezyonlara yol
agan norofibromatozis, irisin diffiz melanomu ve inf-
lamatuvar iris nodilleride ayirici tanida distdniimelidir.
Bizim olgumuzda, baslica iris patolojisi olarak, iris at-
rofisi ve deliklerinin yani sira pedikilli nevis tablosu
hakimdir. Bu pedikilli nevislerin mevcudiyeti Cogan-

Reese sendromu 6n tanisina yénelmemize yol agti.

Lagonowski ve ark. takip ettikleri 25 ICE'li hastayi
retrospektif olarak incelediklerinde sadece 8 olgunun
(%32) ilk tanida ICE
muslerdir (9). Diger hastalarin ik tanilari ise Posner-

olarak disunulduagund gor-
Schlosman sendromu, Kronik hipertansif lGveit, Fuch's
Endotelyal Distrofisi, Herpes simplex keratouveiti, Akut
ve Kronik agi kapanmasi glokomu ve Relger anomalisi
idi. Bu olgulara ancak ESP yapildiktan sonra ICE tanisi
konmustu. Bu da bize bu sendromun sik gorilen klinik
tablolar ile kolaylikla karisabilecegin géstermektedir.

ICE sendromunda endotelyal proliferasyon ve

migrasyona yol agan faktér kesin olarak bi-
linmemektedir. Bu klinik tablo ile beraber disuk du-
zeyde inflamasyonun mevcudiyeti viral etyolojiyi du-
sindlirmektedir. Alvarado ve ark, bu sendromun viral
bir kdéken ile stimile edilen neoplastik bir trans-
formasyon oldugunu 6ne sirmistir (10). Lee ve ark.
yaptiklari galismada ise, ICE hicreleri ile beraber bol
miktarda polymorfonikleer hiicreler saptamislardir.Bu
Faktor

(CEMF) urettiklerini ve sonugta normal tip IV collagenin,

hicrelerin Corneal Endotelyal Modulation
tip | collagene dénistigini ve sonugta ICE hic-
relerinin anormal matrix Uretmeye yo6neldiklerini &ne

sUrmuslerdir.

Iridokorneal endotelyal sendromun tedavisinde
optik sinir hasarini 6nlemek ve korneal 6demi azaltmak
GIB'nin

Bizim olgumuzun 6ncelikle acil tedavi edilmesi gereken

icin  oncelikle disitrilmesi gerekmektedir.
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sekonder glokomu mevcut idi. Bu olgularda glokomun
nedeni digsa akim yollarinin endotelyal membran ve pe-
riferik anterior sinesi ile kapanmasicir. Bu nedenle tibbi
tedavide Oncelikle akéz yapimini azaltan ilaglar kul-
laniimalidir. Yine yapilan galismalarda klasik filtran cer-
rahinin ¢ok basarili Tra-

olmadig: gosterilmistir (2).

beklUlektomi ile acgilan internal ostium bir sire sonra
endotelyal membran ile tikanmaktadir. Ayrica olgularin
genellikle geng olmasi subkonjuktival fibrozisi de ar-
tirmaktadir. Bu nedenle filtrasyon cerrahisine an-
timetabolit ilave etmek gerekmektedir. Wright ve ark.
bu olgulara 5-fluorourasil (5-FU) uygulamislar ve 9 ol-
gudan 4 olguda basarili sonuglar elde etmislerdir (3).
Biz olgumuza trabekllektomi ile beraber mitomisin C
uyguladik. Oni¢ ayhk takip dénemimizde GIB ilagsiz

olarak 21 mm Hg altinda seyretti.

Sonug¢ olarak, bu c¢alismada bir olgu nedeni ile

Cogan-Reese sendromunun klinik ve histopatolojik
6zellikleri incelendi ve uygulanan trabektlektomi + mi-

tomisin C'nin erken dénemde basarili oldugu gorildu.
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