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Congenital Heterochromia: A Case Report

Konjenital Heterokromi: Olgu Sunumu
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OZET
Heterokromi iridis genellikle her iki g6z rengi arasinda fark olmasiyla tanimlanan nadir goriilen bir durumdur.
Sendromik bir hastaligin komponenti, bir g6z hastaliginin sonucu veya konjenital olarak ortaya ¢ikabilmektedir.
Biz bu ¢aligmada konjenital heterokromili bir hastay1 sunmay1 amagladik.
Anahtar Kelimeler: Heterokromi; Konjenital; Iris

ABSTRACT
Heterochromia iridis is a rare condition that often defined as eye color difference between the two eyes. It can be
congenital or either a component of a syndromic disease or a result of an eye disease. In this study, we aimed to

present a patient with congenital heterochromia.
Anahtar Kelimeler: Heterokromi, konjenital; iris

Giris

Iris pigmentasyonunda farklilik anlamina gelen
heterokromi, literatiirde lokalizasyonu
acisindan iki baslik altinda incelenmektedir;
sektoriyel ~ heterokromi  ve  binokiiler
heterokromi. Sektoriyel heterokromide iris
farkli renkte bolgeler icermekte iken bilateral
olarak da  goriilebilmektedir.  Binokiiler
heterokromide ise etkilenen irisin tamaminda
renk degisikligi izlenmektedir, diger gozde her
hangi bir patoloji yoktur (1).

Biz bu g¢alismada nadir goriilen
konjenital binokiiler heterokromili bir hastay1
sunmayl ve heterokromili hastalarin klinikte
nasil degerlendirilmesi gerektigini tartigmay1
amacladik.

Olgu

On iki yasinda, erkek hasta, poliklinigimize
rutin  kontrol amaciyla ailesi tarafindan
getirildi. Hastanin yapilan ayrmtil
oftalmolojik muayenesinde en iyi diizeltilmis
gorme keskinligi sag-sol camsiz 10/10 idi.
Ultrasonografide, biyomikroskopik ve fundus
muayenesinde heterokromi digsinda her hangi
bir patoloji saptanmadi (Resim 1). Her iki

gozde kapak araliklar esit olgiiliirken, gozler
arasi pupilla ¢capinda bir farklilik saptanmadi.

Resim 1:0lgumuza ait fotograf

Aile Oykiisii sorgulandiginda benzer bulgulara
sahip kimsenin olmadig1 &grenildi. Genel
sistemik muayene i¢in ¢ocuk hastaliklart
bolimiine konsiilte edilen hastada eslik eden
sistemik bir patolojiye rastlanmadi. Diger
tanilar dislanan hastaya konjenital heterokromi
tanist konuldu.

Tartisma

Iris embriyolojik olarak iki farkli kokenden
gelismis iki tabakadan meydana gelmektedir.
Mezodermden gelismis olan On tabaka iris
stromasini ve noroektodermden gelismis olan
arka tabaka ise posterior pigment epitelini
olusturmaktadir.  Iris  stromasi;  pupilla
dilator/sfinkter kaslari, kan damarlari, sinirleri,
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fibroblast, melanosit ve mast hiicrelerini
icermektedir. Posterior pigment epiteli ise
oldukga fazla sayida hiicrelerarasi siki baglanti
ile birbirlerine bagh iki sira kiiboid pigment
hiicrelerinden meydana gelmektedir (1).

Goz rengi posterior pigment epiteli
icindeki pigment graniilleri, stromal melanosit-
lerin icerdigi pigment yogunlugu, melanositler-
deki melanin pigmentinin niteligi ve hiicre dis1
stromal matriksin 15181 dagitma ya da ¢ekme
ozelligine bagli olarak degismektedir (2,3).
Binokiiler heterokromi tarihgilerce oldukca
eski zamanlardan beri tammlanmigtir. Bizans
imparatorlarindan Anastasius [’in de sag
goziinde olgumuza benzer sekilde renk
degisikligi bulundugu, sol goziiniin siyah
oldugu anlatilmaktadir. Bilindigi kadaryla
oldukca uzun yasamis ve bu siire zarfinda her
hangi bir hastaliktan yana sikayeti olmamistir
(4). Baska iinlii bir Yunan tarih¢i Plutarkhos
ise Biiyiik iskender’de binokiiler heterokromi
varhigini bildirmistir (5).

Heterokromi  etyopatogeneze  gore
konjenital ya da edinilmis olarak siniflan-

Tablol: Heterokromi ayirici tanisi
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dirillabilmektedir. Konjenital sebepleri;
konjenital Horner sendromu  (anizokori,

servikal ndoroblastom, karotis diseksiyonu,
karotis arter hipoplazisi), Waardenburg
sendromu (sensorindral isitme kaybi, iris, sag¢
ve ciltte pigmenter degisiklikler, kraniyo-
fasiyal dimorfizm), Parry-Romberg sendromu
(konjenital fasiyal hemiatrofi, ciddi bas agrisi,
epilepsi), Suturge-Weber sendromu (ylizde
nevils flammevus, ayni tarafta merkezi sinir
sistemi hemanjiyomlari, epilepsi, hemiparezi,
hemianopsi, iris, siliyer cisim ya da koroid
hemanjiyomlari, glokom) gibi sendromlar
olusturur. Edinilmis sebepleri; okiiler travma,
ilag kullanimi (antiglokomatéz tedavide kul-
lanilan prostaglandin analoglari), melanositik
infiltrasyon (diffiiz iris neviisi ya da
melanomu), yabanci cisim (okiiler siderosis),
edinilmis Horner sendromu, Fuchs hetero-
kromik iridosikliti  (gorme keskinliginde
azalma, keratik presipitatlar, katarakt, sekonder
glokom) olusturmaktadir (Tablo1) (6).

a- Horner sendromunun bulgularimi degerlendirmek i¢in
1-  Anizokorisi var mi diye bakilmali (151k testi)
2- Karotis doppler yapilmali (karotis arter anomalileri)

b- Waardenburg sendromunun bulgularinin degerlendirilmesi i¢in
1- Isitme testi istenmeli (sensdrindral isitme kaybi)
2-  Cilt hastaliklar konsiiltasyonu (pigmenter degisikler)
3- Kiraniyofasiyal dismorfizim agisindan degerlendirilmeli

c- Parry-Romberg sendromu igin
1- Fasiyal atrofisi degerlendirilmeli
2- Noroloji konsiiltasyonu (epilepsi)

d- Sturge-Weber sendromunu degerlendirmek i¢in
1- Noroloji ve beyin cerrahi konsiiltasyonlar: (hemanjiyomlar ve epilesi igin)
2- Ultrasonografi (Iris siliyer cisim ve koroid hemanjiyomlarr)
3- GOz tansiyonu takibi

e- Hasta travma, gecirilmis cerrahi, antiglokomatdz ilag kullanimi agisindan sorgulanmali

f-  Ozellikle lokal heterokromilerde iris neviisleri ve melanom agisindan takip edilmeli

g- Okiiler siderozis ig¢in (ay ¢icegi katarakti ve g6z i¢i basinci)

h-  Fuchs agisindan detayh bir 6n segment incelemesi (keratik prespitat)

Olgumuzun ayrintili oftalmolojik ve
sistemik  muayeneleri  sonucunda, diger
nedenleri dislayarak konjenital binokiiler
heterokromi tanis1 koyduk. Izole konjenital bir
anomali seklinde ortaya ¢ikabildigi gibi
otozomal dominant gegis de goriilebilmektedir

noroloji konsiiltasyonu incelenmelidir.
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(5). Heterokromili bir olgu ile karsilagildiginda
oncelikle heterokromi sektdryel mi yoksa
binokiiller mi degerlendirilmeli, ayrintili bir
oftalmolojik bir muayene yapilmali ve mutlaka
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Sonug olarak herhangi bir olguda
heterokromi  saptandiginda titizlikle etyo-

Cikar Catismasi: Yok.
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