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OZET

Amac: Kornea stroma distrofilerinde penetran keratoplasti prognozunu degerlendirmek.

Yontem: Ocak 1995-Aralik 2005 tarihleri arasinda kornea stroma distrofisi icin kornea
transplantasyonu yapilan 46 olgunun 57 gozu retrospektif olarak incelendi. Veriler; greft canlili-
g1, komplikasyonlar, gorme keskinligi ve distrofi niiksti acisindan degerlendirildi.

Bulgular: Calisma grubu lattis distrofili 9 goz (%15,8), granuler distrofili 18 goz (%31,6)
ve makiler distrofili 30 gdozden (%52,6) olugmaktaydi. Ortalama 26,3 + 19,6 (ranj; 6-98) ay ta-
kip sonucunda 48 (%84,2) gozde greft saydam kalmisti. Greft basarisizligr icin en sik faktor
hastalik nuksu idi. Lattis distrofili 4 gozde (%44.5) ort. 39.25 + 5.56 ( Ranj; 33-46) ay sonra,
granuler distrofili 6 gozde (%33.4) ort. 36 + 17.79 (ranj; 17-65) ay sonra nuiks goruldu. Makuler
distrofili iki gozde (%6.7) 76 ve 85'inci aylarda nuiks vardi. Iki sira ve izeri gorme kaybu ile bir-
likte biyomikroskopik olarak greft santraline yerlesmis hastalik tekrari olarak belirlenen klinik
onemli niks, granuler distrofili bes gozde (5/6) ve lattis distrofili bir gozde (1/4) gelisti. Maku-
ler distrofili gozlerde klinik onemli nuks yoktu. 0.2 ve uizeri sonu¢ gorme keskinligi 43 gozde
(%75,4) elde edildi.

Sonug: Grantler ve lattis distrofisinde penetran keratoplasti bagarismi etkileyen en onemli
faktorn distrofi nuksii oldugu gozlenmistir. Makiler distrofide rekiirrens seyrektir.

Anahtar Kelimeler: Granuler distrofi, lattis distrofi, makiler distrofi, penetran keratoplasti

SUMMARY

Penetrating Keratoplasty For Corneal Stromal Dystrophy

Purpose: To assess the prognosis of penetrating keratoplasty in corneal stromal dystrophi-
es.

Methods: Between January 1995 and December 2005, fifty seven eyes of 46 patients who
received a corneal transplant for corneal stromal dystrophy were investigated retrospectively.
Data were analized with respect to graft clarity, complications, visual acuity and recurrence of
dystrophy.

Results: The study population consisted of 9 eyes (15.8%) with lattice dystrophy, 18 eyes
(31.6%) with granular dystrophy, 30 eyes (52.6%) with macular dystrophy. After a mean fol-
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low-up of 26,3 + 19,6 (range; 6-98) months, the graft remained clear in 48 eyes (84.2%).
The most common factor for graft failure was recurrent dystrophy. There was a recurrence in 4
eyes (44.5%) with lattice, after a mean interval of 39.25 + 5.56 (range; 33-46) months, and in 6
eyes (33.4%) with granular dystrophy, after a mean interval of 36 = 17.79 (range; 17-65)
months. Two eyes (6.7%) with macular dystrophy had a recurrence at 76 and 85 months. A cli-
nically significant recurrence, defined as the biomicroscopic findings of recurrent disease loca-
ted centrally within the graft with decreased two or more lines visual acuity, occurred in 5 eyes
(5/6) with granular dystrophy and one eye (1/4) with lattice dystrophy. There wasn't any clini-
cally significant recurrence in eyes with macular dystrophy. A final refracted visual acuity of

20/100 or better was achieved in 43 eyes (75.4%).

Conclusions: The most important factor influencing the success of the penetrating keratop-
lasty was recurrent disease in granular and lattice dystrophy. Recurrence is infraquent in macu-

lar dystrophy.

Key Words: Granular dystrophy, lattice dystrophy, macular dystrophy, penetrating kera-

toplasty

GIRIS

Kornea stroma distrofileri primer, genetik gecisli,
bilateral bir grup hastaliktir. Erken baglangicli, simetrik,
yavas ilerleyen, vaskillarize olmayan ve sistemik hasta-
liklarla ilgisi bulunmayan bozukluklardir. Korneanm
saydamligin1 ve refraksiyonunu etkileyerek gorme kay-
bma sebep olur (1-3). Kornea distrofilerinde gorme kes-
kinligini yeniden artirmak i¢in korneanm tutulan tabaka-
sma gore; korneal debritman, on veya arka lameller ke-
ratoplasti, fototerapotik keratektomi ve penetran kera-
toplasti uygulanir (1,2,4-7).

Bagarili keratoplastilerden sonra normal dokuda
nitks ettigi 1966'dan itibaren bir ¢cok raporda bildirilmig-
tir. Rekirrenslerin biyomikroskobik bulgulari primer
hastalik gorinumiine benzemez. Genellikle subepitelyal
opasiteler veya on stromal haze seklinde veya her ikisi
birlikte goruilebilir. Zamanla ilerlemis nuikslerde daha
derin dokular tutuldukca asil distrofinin klasik gortinui-
miine benzemeye baglar (1,2,8).

Keratoplastiden 10 yil sonra niuks eden graniuler
distrofili korneal yamada yapilan ilk elektronmikrosko-
bik ve histokimyasal g¢alismada, epitel ile bowman
membrani arasmda gozlenen protein materyalin yapisi
tarif edilmistir (9). Histolojik caligmalar sonucunda kor-
nea stroma distrofilerinde rekurrensin; alicmin genetik
olarak anormal epitel hiicreleri ve keratositlerinin donor
dokuya ge¢mesinden kaynaklandigi varsaymmi one sii-
rulmugtar (10). Isik mikroskobu ve histokimyasal calis-
malarla makiler kornea distrofisinin rekurrensinde, ge-
netik olarak defektif alici hiicreleri ile donor keratositle-
rinin yer degistirdigi gorulmustur (11). Daha sonra yapr-
lan bir cok calismada; rekiirrens zamani, greft olgust,
keratoplasti tipi, operasyon sirasinda hastanmn yasi ile
rekurrens arasindaki iliskiler arastwdmigtir (8,12-14).

Bu calismadaki amacimiz, sik goriilen kornea stro-
ma distrofilerinde penetran keratoplasti prognozunu
aragtirmaktr.

MATERYAL ve METHOD

SB Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi Goz Kli-
niklerinde Ocak 1995-Aralik 2005 tarihleri arasmnda
penetran keratoplasti (PKP) yapilan olgularm dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Kornea stroma distrofisi
tanist ile PKP yapilan ve en az 6 ay takip edilen hasta-
lar calismaya dahil edildi. Kayitlardan arastirilan veriler;
yas, cins, takip suresi, komplikasyonlar, greft saydaml-
g1 ve gorme keskinligi idi.

Tum vakalarda donor kornea dlumden sonraki 6 sa-
atlik sure icinde elde edildi ve Optisol soliisyonunda
(%?2.5'luk Chondroitin sulfat, dextran corneal storage
medium) +4°'de saklandi ve en fazla 72 saat icinde kul-
lanildi. Dondr kornea alic1 yataktan 0.25mm daha buyitk
olarak endotelyal yuizden punch trepanla (Barron Hess-
berg), alict yatak ise vakum trepanla kesilerek hazirlan-
di. Greft olculeri asil kornea patolojisinin buyuklugine
gore belirlendi. Greft alic1 yataga 10.0 monoflaman nay-
lon suitur ile kontini olarak sutiire edildi. Cerrahi sonrasi
on kamara dengeli tuz soluisyonu ile olugturuldu ve ame-
liyat sonrasi subkonjonktival gentamisin (20 mg) ve
deksametazon (4 mg) yapild1

Ameliyat sonrasit donemde tum gozlere topikal
%]1'lik prednisolon asetat veya %0.1'lik deksametazon
sodyum fosfat saat bag1 dozlarda baglandi. 6-12 ay kadar
azaltilan dozlarda verildi. Topikal antibiyotikli damla ilk
bir hafta, asetezolamide tablet (3x1/2) ilk ¢ guin uygu-
land1.

Sonuglar; greft canliligi, komplikasyonlar, gorme
keskinligi ve distrofi nitkksti agismdan degerlendirildi.
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Biyomikroskopik olarak santral olarak yerlesmis
rekktuirens varligi ve gorme keskinliginin 2 srra ve tize-
rinde azalmasi klinik olarak belirgin nitks olarak kabul
edildi (8). Immiin reaksiyon; yeni keratit presipitatlar,
epitelyal ve endotelyal rejeksiyon cizgisi, subepitelyal
infiltratlar ve kornea odemi varligt ile belirlendi (15).
Greftte geriye donugiimsuiz opasite gelisimi greft basari-
sizligi olarak kabul edildi.

BULGULAR

Ocak 1995-Aralik 2005 tarihleri arasmda 652 go-
zun 57'sinde (%8.7) penetran keratoplasti stromal dist-
rofi tanistyla yapilmigti. 27 erkek (%58,7), 19 (%41,3)
kadm toplam 46 olgunun 57 gozii ¢alismaya dahil edil-
di. 30 gozde (%52,6) makuler distrofi, 18 gozde
(%31,6) granuler distrofi ve 9 gozde (%15,8) lattis dist-
rofi mevcuttu. Olgularm yag ortalamasi ve PKP sonrasi
ortalama takip siiresi Tablo 1'de gosterilmistir.

Tablo 2'de operasyon sonrasi gelisen komplikas-
yonlar sunulmustur. En sik gorulen komplikasyon dist-
rofi nuksit idi (%21.1). Distrofi nuksu lattis distrofisinde
ort. 39.25 + 5.56 (33-46) ayda %44.5, graniller distrofi-
de ort 36 + 17.79 (17-65) ayda %33.4 ve makiler dist-
rofide ise 76. ve 85. aylarda %6.7 siklikla gelisti (Tablo
3). Distrofi niikstt 6 gozde klinik onemli (5 goz; granii-
ler distrofi, 1 goz; lattis distrofi), 6 gozde ise gorme
keskinliginde azalmaya neden olmayan basit niiks sek-
lindeydi.

Ortalama 26.3 aylk takip suresi sonunda 48
(%84,2) gozde greft saydamligimi korumaktaydi (Tablo
4). Greft saydamligmi azaltan en sk neden 6 gozde
(%66.7) distrofi nuksu idi (Tablo 5). Makiiler distrofi ta-
nis1 almis gozlerden birinde glokom nedeniyle, digerin-
de ise geri donusumsuz allogreft reaksiyonu nedeniyle
greft basarisizligi gelisti. Granuler distrofili 5 gozde kli-
nik onemli niiks, bir gozde ise sutur gevsekligine baglt
kornea enfeksiyonu nedeniyle greft saydamligmi kay-
betti. Lattis distrofili bir gozde klinik onemli nuks mev-
cuttu.

Tablo 1. Kornea stroma distrofilerinin klinik profili

Tablo 2. Komplikasyonlar

Komplikasyon Goz %

Distrofi nuiksti 12 21.1
Glokom 6 10.5
Katarakt 4 7.0
Allogreft reaksiyonu 2 35
Enfeksiyon 1 1.8
Periferik on sinesi 1 1.8
Toplam 26 45.7

Tablo 3. Distrofi niiksii

Distrofi Klinik Klinik | Toplam %o
onemsiz | onemli nitks

Makiiler (n=30) 2 - 2 6.7

Granler (n=18) 1 5 6 334

Lattis  (n=9) 3 1 4 44.5

Tablo 4. Greft saydamligi

Distrofi saydam opak Toplam
g0z (%) 20z (%) g0z
Makiler 28 (93.3) 2 (6.7) 30
Lattis 8(88.9) 1 (11.1) 9
Granuler 12 (66.7) 6 (33.3) 18
Toplam 48 (84.2) 9 (15.8) 57

Distrofi Goz %

Yas ortalamasi (y1l)
ort + sd (min-max)

Takip siiresi (ay)
ort + sd (min-max

Makiiler 30 | 52.6 | 43,0+10,6(25-58) | 27,5+21,1(6-98)
Grantiler 18 | 31.6 | 36,7159 (16-65) | 27,5+19,4 (6-79)
Lattis 9 15.8 | 55,6 +13,7 (44-76) | 20,4 + 14,7 (6-49)

43 gozde (%75,4) 00.2 sonug gorme keskinligi
elde edildi (Tablo 6). Saydam grefte ragmen gorme kes-
kinligi [D.1 olan 5 gozde gorme keskinliginin azalma
nedenleri; 2 gozde glokomatdz optik atrofi, 2 gozde se-
nil makula dejeneresansi ve bir gozde yiiksek astigma-
tizma idi.

TARTISMA

Literaturde kornea distrofileri PKP endikasyonlari-
nin %4-24.4' luk kismmni tegkil eder (3,16-19). 2007 y1-
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Tablo 5. Greft canliligimi azaltan nedenler

Neden Goz %
Distrofi nuiksit 6 66.7
Geri donugtuimsiz allogreft reaksiyonu 1 11.1
Glokom 1 11.1
Enfeksiyon 1 11.1
Toplam 9 100.0

Tablo 6. Sonug¢ gorme keskinligi

Distrofi .1 0.2-0.4 0.5-1.0
Makiller (n=30) | 4(133)  10(33.3)  16(53.4)
Graniler (n=18) | 7(38.9) 6(33.3) 5(278)
Lattis  (n=9) 3(33.3) 3(33.3) 3(333)
Toplam (n=57) | 14 (246) 19(33.3)  24(42.1)

Iinda bildirilen bir ¢alismada 10 yillikk PKP olgularmm
%?2.9'unu stromal distrofiler olusturmaktadir (20). Bizim
de 10 yillik keratoplasti olgularimizm %8.7'sinde penet-
ran keratoplasti stromal distrofi nedeniyle yapilmistir.

Kornea distrofilerinde greft saydamligi ve gorme
prognozu agismdan penetran keratoplasti bagari orani
hayli yuksektir. Kornea stroma distrofilerinde cerrahi
basarmm yuksek olmasi; distrofinin avaskiller ozelligin-
den, okiuler yuzey hastaligi olmayan tedaviye gonullu
geng hasta grubu ve ilave okiiler anomalilerin eslik et-
memesinden kaynaklanmaktadr (21). Avustralian graft
registry' nin kornea distrofileri icin 5 yilda bildirdikleri
greft canlilik oran1 %75.8 dir. Hindistan'dan yapilan bir
caligmada tim kornea distrofileri i¢in greft canliligi ora-
ni 1. yil sonunda %94.3, 5 yilda %74.4 dur (3). Maku-
ler distrofi i¢in PKP yapilan bir calismada ortalama greft
basarist %90'dr. Bu calismada 40 yas ustundeki hasta-
larda greft basarisizligi oran1 daha yuksektir. Geriye do-
nusumsuz endotel rejeksiyonu, rekurrens ve mikrobik
keratit 40 yas ustuindeki hastalarda daha sik gorulmustur
210).

Calismamizda ortalama 26 aylik takipte greft canli-
lik oranmmiz %84.2 olarak bulunmugtur. Greft saydamli-
g1 agismdan en bagarili grup makiler distrofili (%93.3)
ve en az bagarili grup graniiler distrofili (%66.7) olgular-
dr. Lattis distrofisinde ise greft canliik orani %88.9
dur.

Greft basarismi etkileyen en onemli komplikasyon
distrofi nuiksu idi. Gorme keskinligini 2 srra ve Uizerinde
azaltan klinik onemli niiks en fazla granuler distrofi ol-
gularinda (5/18) goruldu. Granuler distrofi icin ortalama
rekurrens zamani 36 ay olarak bulundu. Marcon'un ca-
lismasinda grantler distrofide klinik 6nemli niiks yakla-
sik 3.5 yil sonra % 43 oraninda bildirilmistir (8). Stroma
distrofileri arasmda en erken niiks granuler distrofide
gorulur ve cerrahiden en erken bir yil sonra nuiks eder
(1). Bizim ¢alismamizda da en erken niiks graniler dist-
rofide (17. ayda) gorulmusgtur. Takip stiremizin ¢ok uzun
olmamasi nedeniyle klinik onemli nitks en sik graniiler
distrofi olgularmda izlenmistir.

Lattis distrofisinde Meisler (22) ortalama 9 yil son-
ra %48, Macon ve ark. (8) ortalama 8 yil sonra %60 kli-
nik dnemli nuks bildirmiglerdir. Bizim ¢caliimamizda ise
ortalama 39 ayda 4 gozde (4/9) nuks gorulmustur, fakat
bu gozlerden yalnizca birinde (1/9) klinik onemli nitks
gelismigtir. Lattis distrofisinde rekiirrens grantler ve
makiler distrofiden daha sik, fakat daha ge¢ goriilmek-
tedir (1). Takip stiiremizin uzamast ile lattis distrofisinde
bizimde klinik onemli niiks oranimiz artabilir.

Ug klasik stromal distrofi iginde en az gorulen, fa-
kat en siddetli seyreden distrofi makiler distrofidir (23).
Dominant gegis gosteren graniiler ve lattis distrofisine
gore daha seyrek gorulur. Fakat uilkemiz gibi akraba ev-
liliklerinin sik oldugu toplumlarda gortilme sikligi artar.
Distrofi nedeniyle PKP yaptigimiz olgularm yarismi ma-
kuler distrofi olgulari olusturmaktadir. Bu hem bizim
toplumumuzda gorilme sikligmm artmasmdan hem de
makiler distrofide opasiteler arasmdaki korneanm bula-
nik olmasi nedeniyle gorme keskinliginin hayatn erken
donemlerinde fazla etkilenmesinden kaynaklanmaktadir.

Calisma grubumuzda makuler distrofi olgularmdan
yalnizca ikisinde gormeyi etkilemeyen nuks gozlenmis-
tir. Al-Swailem'in caliymasmda makiler distrofide orta-
lama 84 aylik takip suresinde belirgin rekiirrens orani
%5.2'dir (21). Akova'nin caligmasmda makiler distrofi-
de ortalama rekiirrens zamani 182 ay olarak bildirilmis-
tir (13). Makiler distrofide en uzun takip stiremiz 92 ay-
dir. Takip suresinin artmasi ile niks oranmmizda artig
geligebilir.

Bizim caligmamiz ve benzeri bircok caligma retros-
pektif olarak yapilmigtwr. Takip surelerinin degiskenligi
rekurrens oranlarndaki degisikligi izah etmektedir. Ide-
ali bu tip caligmalarm prospektif ve uzun donemli olarak
planlanmasidir.

Elektronmikroskopik muayenelerle ve modern ge-
netik incelemelerle desteklenen klinik gozlemler granu-
ler ve lattis distrofisinin, stromadan ziyade epitelden
kaynaklanmis oldugunu gostermistir (24,25). Bu distro-
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filerdeki kornea degisiminden kromozom 5 q uizerindeki
BIGH3 gen (transforming growth factor (-induced ge-
ne) veya keratoepitelindeki mutasyon sorumludur. Kla-
sik penetran keratoplastiden yillar sonra her iki distrofi-
de rekurrens bildirilmistir. Rekuirrensten kagmmak veya
en aza indirmek icin Spelsberg ve ark. graniler ve lattis
distrofi tanist almig 33 goze penetran limbokeratoplasti
yapmiglar ve limbokeratoplasti yaptiklar1 olgularda kla-
sik PKP yaptiklari olgulara gore daha az niiks oldugunu,
fakat aradaki farkm istatistiksel olarak anlamli olmadi-
gmi1 bildirmiglerdir (24).

Bir ¢ok ¢aligmada stromal distrofiler ile donor kor-
neal yama arasindaki iliski arastrilmistr. Lyons ve ark.
graniller distrofide greft buyuklug ve keratoplasti tipi
arasinda iliski bulunmadigint bildirmistir (14). Makuler
distrofi ile ilgili bir ¢aligmada rekurrens hasta yasi ile
dogru, donor buyuklugt ile ters orantilidir (21). Bu ca-
lismada greft buyuklugi ile rekurrens arasmdaki iligki
arastrilmamigtir.

Sonug gorme keskinligi olgularm %75' inde 0.2 ve
tizerinde bulundu ve en fazla makiler distrofili (%87)
olgularda elde edildi. Granuler ve lattis distrofisinde pe-
netran keratoplasti basarisimi etkileyen en onemli fakto-
run distrofi nukst oldugu gozlendi.
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