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OZET

Turner sendromu hipe rgonadotropik hipogonadizmin sik rastlanan bir nedenidir. Etivolojiden X kromozo-
munun parsivel veya tam kaybt sorumludur. Bu sendroma hipogonadizmin yaninda cesitli sistemik
patolojiler ve géz hastaliklart eslik edebilir. Bunlar agirlikli olarak én segment disgenezisi, keratokonus,
sasihk, pitozis, katarakt, hipertelorizm, epikantustur. Ayrica seyrek olarak retina dekolmani, koroidal neo-
vaskiilarizasyon ve tveit bildirilmistir. 14 yagindaki Turner sendromlu olgu géz muayenesinde én tveit tanisi
almasi nedeniyle, ender gériildiigii icin sunulmustur.
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SUMMARY

Turner syndrome is a common cause of hypergonadotropic hypogonadism. It is caused by the loss of all or a
part of the chromosome X. Various systemic pathologies and eye disorders can be seen with Turner syndrome.
The common ophtalmologic pathologies are keratoconus, anterior segment dysgenesis, strabismus, ptosis,
hypertelorism, epicanthus. In addition to these, retinal detachments, choroidal neovascularization and uveitis can
be rarely seen. We have presented a 14 year old Turner syndrome patient with anterior uveitis because of its
rarity.
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Turner sendromu, ik kez 1938 yilinda Dr.
Henry Turner tarafindan kisa boylu, seksiiel
infantilizmli, yele boyunlu ve kubitis valgusu
olan fenotipik bayanlarda rapor edilmistir (1).
Sendromun gorilme sikh@i canli kiz cocugu
dogumunda 1:1900 olup, prevalansi etnik yapi-
dan bagimsizdir. X kromozomunun bir kismi-
nin veya biitiiniiniin paternal mayoz esnasinda
kaybi hastaligin patogenezinden sorumludur.
Hastalarin %50’den fazlasinda seks kromozom
anaploidisi (45X) saptanmakta olup, %25-35’inde
ise mozaik karyotip paterni goriilmektedir (1).

Turner sendromu kadinlarda gériilen hipergona-
dotropik hipogonadizm nedenlerinden biridir.
Eslik eden klinik bulgular; hipogonadizm, diisiik
dogum agirhgi, kisa boy, el-ayak sirti 6demi,
dustik sac cizgisi, kiictik cene, yele boyun,
yliksek arkh damak, kiibitus valgus, cesitli aort
kapa@ ve aort hastaliklari, otoimmun tiroid
hastaliklar, tip 2 diabet, hafif hiperkolestero-
lemi, gastrointestinal hastaliklar, sternal malfor-
masyonlar, renal malformasyonlar, skolyoz, oti-
tis media, nérosensoriyel isitme kaybi ve cesitli

g6z patolojileri olaak tanimlanir (1).



Ozkaya ve ark.

Bu sendromda vyaygin olarak gorilen g6z
bulgulan, sasihik (%33), pitozis (%16) hiper-
telorizm (%10), epikantus (%10), antimongo-
loid bakis (%10), kirmizi-yesil renk korligi
(%10), keratokonus ve 6n segment disgene-
zisidir (1-4). Daha nadir gorilen ve seyrek
bildirilmis olan bulgular ise retina dekolman,
koroidal neovaskiilarizasyon, katarakt ve i{ive-
ittir (5-8). Literatiirde ozellikle {iveit birlikteligi
ile ilgili tek bir makaleye rastlanmistir (7). Bu
vazimizda Turner sendromu ve tiveiti olan bir
olgumuz sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On dért yasinda kadin fenotipinde olgu polikli-
nigimize sag gézde kizariklik, agr, fotofobi ve
gorme azh@ sikayetleri ile basvurdu. Hastanin
yakinmalarimin  iki hafta 6nce basladigt ve
basvurdugu yerel saglik kurulusunda steroidli
damla ile topikal tedavi aldigi, tedaviye yanit
alinamadigindan on twveit tamst ile poliklinigi-
mize sevkinin yapildigi 6grenildi. Sistemik sorgu-
lamada oral aft, genital tlser, cilt lezyonlar: ve
eklem agnsi dykiisii yoktu. Ozgecmisinde Turner
sendromu tamisi ile pediatrik endokrinoloji
poliklinigi takibinde oldugu 6grenildi. Soygeg-
miste herhangi bir 6zellik yoktu. Hastanin sis-
temik muayenesinde KB:110-60 mmHg, nabiz:
76/dk, sistem bakilari olagan olan hastanin
belirgin boy kisahgi, diisiik sac-ense cizgisi, bo-
yun kisaligr, yele boynu, kubitis valgusu mev-
cuttu. Sekonder seks karakterleri gelismemis
pubertal evresi Tanner evre 1 ile uyumlu idi.
Hastanin oftalmolojik bakisinda sag gézde gor-
me keskinligi 1/10 diizeyinde ve diizelime ile
artmwyordu. On segment muayenesinde kon-
jonktivada silier enjeksiyon, kornea endotelde
toz seklinde keratik presipitatlar, 6n kamarada
3+ hiicre, saat 1 ve 7 de posterior sinesiler ve
pupiller membran mevcuttu. Pupilla diizensiz
idi, direkt ve indirekt 1sik refleksi pozitif olarak
izlendi. Lens seffaft, fundus ise flu olarak ay-
dinlanyordu. Pupiller membran acildiktan sonra
yapilan detayl fundus muayenesine fundus do-
galdi ve herhangi bir retinit-vaskiilit odagina
rastlanmads, g6z ici basinc: (GIB) 10 mmHg

idi. Sol goziin gérme keskinligi 9/10, 6n seg-
ment ve fundus muayeneleri olagand: ve GIB
14 mmHg olarak sl¢tildii.

Laboratuar incelemelerinde; tam kan sayimi,
serum elektrolitleri, sedimentasyon, ASO, CRP,
RF, C3, PA Akciger grafisi, sakroiliak eklem
grafisi, ACE diizeyi normal idi. Biyokimyasal
analizde iliml bir kolesterol yiksekligi (210
mg/dl) disinda patolojik bulgu yoktu. Tiroid
fonksiyon testlerinden TSH, {T3, fT4, Anti Tg,
anti TPO normal diizeylerde idi.

Antiniikleer antikorlar negatif, AntidsDNA nega-
tif olarak bulundu. HLA-B27 pozitif, HLA-B5
negatif ve HLA-DR11 negatif idi.

Kulak burun bogaz muayene bulgularn olagandi,
odiometrik olctimleri ve timpanometri deger-
leri normal olarak bulundu. Toraks muayenesi,
PA Akciger grafisi ve solunum fonksiyon nor-
maldi. Romatoloji birimi tarafindan juvenil roma-
toid artrit ve Behcet Hastaligi yoniinden deger-
lendirilen hastada aktif bulgu saptanmad: ve
hasta takibe alind.

Pediatri konsiltasyonunda; 45 XO karyotipli
Turner Sendromu olarak degerlendirilen olgu-
nun kardiyak ve renal patolojisinin olmadig,
boy kisahig nedeniyle son 4 yildir biiyime hor-
monu tedavisi aldigi, son 3 aydir da seks hor-
mon replasman tedavisine baslandigr 6grenildi.

Hastaya topikal prednizolon asetat %1'lik damla
saat basi, siklopentolat %1'lik damla 3*1 bas-
landi. Altinci giinde ise gorme keskinligi 6/10
a cikt1, silier enjeksiyon ve toz keratik presipi-
tatlar kayboldu. On kamarada nadir hiicre
mevcuttu. Alti ayhk izlem sonucunda hastada
yeni liveit atagt gbzlenmedi, hasta 3 ayhk ara-
larla uvea biriminde izleme alindi.

TARTISMA

Uveit, uveal dokusunun enflamasyonudur.
Uveada tutulan bolgeye gore 6n, orta, arka ve
pantveit seklinde smiflandinlmaktadir. Bircok
hastalik tiveit gelisimine neden olabilmektedir.
Gecmiste tiveitlerin yaridan fazlasinda herhangi
bir etiyolojik faktér saptanamazken gelisen tan:
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yontemleri sayesinde idiopatik olarak simiflan-
dinlan grup %30-35’lere gerilemistir (9). On
tiveitin sik gorilen nedenleri; Behcet Hastahgi,
spondiloartropatiler (Ankilozan spondilit, Reiter
sendromu, Psoriatik artrit ve diger HLA-B27
iliskili tveitler), herpetik enfeksiyonlar, lense
bagl twveitler, sarkoidoz, Fuchs'un {iveit sendro-
mu, juvenil romatoid artrit (6zellikle pauciarti-
kiler tip), Possner-Schlosmann sendromu iken
etiyolojide daha nadir rol oynayan hastahklar
ise tlbilointerstisyel nefrit, Schwartz sendro-
mu, sifiliz, tiiberkiiloz, lepra, AIDS, inflamatuar
barsak hastaliklari, Vogt-Koyanagi-Harada send-
romu, sempatik oftalmidir (9).

Otoimmun hastaliklar, Turner sendromlu olgu-
larda normal popiilasyondan daha sik goriiliir-
ler. Yapilan calismalarda Turner sendromunda
otoantikorlarin ve otoimmiin hastahklarn co-
cukluk ¢aginda basladigi ve yasin biiyiimesiyle
goriilme insidanslarmin  arthigi  gdsterilmistir.
Yine bu sendromda HLA DR7; DQ2 ve DR7;
DQ ile antikor varligi arasinda pozitif kore-
lasyon oldugu gozlenmistir. Otoimmiin tiroidit
ve Turner birlikteligi iyi bilinmesine ragmen,
coliak hastaligi, (ilseratif kolit, crohn hastahg,
juvenil romatoid artrit ile iliskisi az bilinmek-
tedir. Daha seyrek olarak da Turner sendromu
tveit ve iridosiklit ile iliskilendirilmistir (10).
Bizim olgumuzda da belirgin olarak kas iskelet
tutulumu tespit edilememekle birlikte HLA B-27
porzitifligiyle birlikte {iveit saptanmasi, hastada
Turner sendromu ile iliskili otoimmunitenin
gostergesi olarak degerlendirilmis olup, takibin-
de cikabilecek romatolojik hastaliklar acisindan
takibe almmustir.

Sonug olarak Turner sendromu sikh@ 1,/1900
olan ve ¢ok nadir gorilmeyen bir hastalik olup
mevcut gbz patolojileri ve izlemde cikacak gz
patolojileri agisindan yakin takip edilmesi ge-
reklidir.

Turner sendromu cok cesitli sistemik ve okiiler
bulgularla seyredebilen bir antitedir (1-3). Bu
sendromda spesifik olarak sasilik, kapak ano-
malileri, renk gdrme defektleri, 6n segment
disgenezesi, keratokonus, katarakt, retina de-
kolmani, koroidal neovaskiilarizasyonlar ve {iveit
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ile birliktelikleri bildirilmistir (1-8). Literatiirde
tiveit ve Turner sendromun birlikteligi bir maka-
ledeki ti¢ olgu ile bildirilmistir. Accorinti ve ark.
(7) vaptiklar: calismada Turner sendromlu {ic
olguda on tveit tespit edilmistir. Bir olguda
Giveitle beraber optik disk &demi ve kistoid
makiler ddem gorilmiistiir. Olgularn iki tane-
sine sistemik hastaliklar (psoriazis ve seronega-
tif juvenil artrit) tespit edilmistir. Digerinde ise
artrit bulgular: mevcut olmamasmna ragmen anti-
nitkleer antikor ve HLA-DR11 pozitif bulunmus-
tur. Tum olgularda 6n {iveit kroniklesmistir fakat
gorme keskinlikleri 8/10 ila 10/10 arasinda
kalmustir.

Biz olgumuzda etyolojik faktér olarak Turner
sendromunu diistindiik. Bununla beraber yapt-
gimiz tetkiklerde HLA-B27 pozitif bulundu fakat
hastada herhangi bir artrit Sykiisii ve bulgusu
mevcut degildi. Hastada tespit ettigimiz 6n
tiveit HLA-B27 iliskili tiveit olabilir. Daha 6nce
vapilan bir¢ok calismada HLA-B27 porzitifligi-
nin 6n Gveit riskini arttirdig@i bildirilmistir (9).

Bu bulgularin esliginde Turner sendromunun
okiler bulgularinin arasinda {iveitin de listele-
nebilecegini diisiinmekteyiz.
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