Xeroderma Pigmentosum Olgusunda Steroide Bagli
Glokom ve Limbal Kitle

Steroid Induced Glaucoma and Limbal Tumor in a Xeroderma
Pigmentosum Patient
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ABSTRACT

Xeroderma pigmentosum (XP) otozomal resesif genetik gegisli,
g6z ve deri lezyonlar ile karakterize nadir gérilen bir klinik
tablodur. Hastalar ileri derecede fotosensitif olup, ultraviole
isinlar malignite gelisimi icin predispozan faktérdir. Bu su-
numda uzun sireli, kontrolsiz steroid ve steroidli deri pomadi
kullanimina bagl glokom tablosu gelismis bir XP olgusunda,
trabekdlektomi ile saglanan géz ici basinci kontroli ve ayni
géziin takibinde ortaya cikan limbal kitleye klinik ve cerrahi
yaklasim tartigild).

Anahtar Kelimeler: Xeroderma pigmentosum, steroide baglh glo-
kom, trabekiilektomi, limbal timér.

GiRi$

Xeroderma pigmentosum (XP) ilk olarak Hebra ve
Kaposi tarafindan tanimlanmig, géz ve deri bulgulari
ile seyreden bir klinik tablodur. Hastalarda ileri derece-
de 1sik hassasiyeti mevcut olup, buna bagl pigmenter
lezyonlar ve maligniteler gelisebilmektedir. Bu konuda
dzellikle gines 1s1§ina maruz kalma dnemli bir predispo-
zan faktérdir. Hastaliga eslik eden géz bulgular siddetli
fotofobi, ektropion, semblefaron, konjonktivit, xerozis,
pterjium, keratit, korneal opasite ve vaskilarizasyonlar,
konjonktival, epibulber ve géz kapagi ttmérleri seklinde
siralanabilir.’

Xeroderma pigmentosum is a rare autosomal recessive disorder
characterized by ocular and dermatological lesions. The patients
are extremely photosensitive and the ultraviolet light is a predispo-
sing factor for malignities. In this paper we discussed the clinical
and surgical approach in a patient with xeroderma pigmentosum
who developed glaucoma after an irregular use of oral and topical
steroid pomades for the skin lesions. We controlled the intraocular
pressure by trabeculectomy. Then we operated the patient for the
limbal tumor appearing in the same eye.

Key Words: Xeroderma pigmentosum, steroid induced glaucoma, tra-
beculectomy, limbal tumor.
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Bu sunumda uzun sureli kontrolsiz steroid ve ste-
roidli deri pomadi kullanimina bagl glokom nedeniyle
sag gozde gérme kaybi gelisen, sol gézde ise ileri evre
glokomu trabekilektomi ile kontrol altina alinan ve bu
gdzin takibinde gelisen limbal kitle nedeniyle ikinci kez
ameliyat edilen (limbal kitle eksizyonu+diger gézden
konjonktiva transplantasyonu) ilging bir XP olgusu tani-

tild.
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OLGU SUNUMU

XP tanisi ile duzensiz olarak farkli kliniklerce gérilen
34 yasindaki erkek hasta, yaklagik 3 ay énce fark ettigi
sag gézde gérme kaybi, sol gdézde gérme azalmasi sika-
yetleri ile klinigimize bagvurdu. Soy ge¢misinde anne ve
babasi arasinda akrabalik vardi. Ailesinde kendisinden
baska XP hastasi yoktu. Hastanin muayenesi sirasinda
mental fonksiyonlari ile birlikte hastahgi ile olan koope-
rasyonunun da zayif oldugu fark edildi. Israrli sorularla
derinlegtirilen anamnezinden farkl illerdeki farkli der-
matoloji kliniklerince gérildiogu, ancak verilen tedavi ve
periyodik kontrol protokollerine uymayarak hareket ettigi
ve bununla birlikte hastaligina iyi geliyor disincesiyle
uzun sUreli ve kontrolstz steroid ve steroidli deri pomad-
lart kullandigr 6grenildi.

Hastanin muayenesinde sag géz absolu, sol gézde
gérme 0.1 diUzeyindeydi. Sag ve sol gézde konjonkti-
va hiperemik, sol gézde nazalde semblefaron mevcut-
tu. Goldmann applanasyon tonometrisi ile yapilan géz
ici basinci (GIB) 6lcomiu, sagda 32 mmHg, solda 42
mmHg’ydi. Fundus muayenesinde her iki gézde periferik
retinada pigmenter degisiklikler olup, sag gézde gloko-
matéz optik atrofi izleniyordu. Sol gézde ise C/D orani
0.9'du. Gonyoskopide her iki gézde agi agikti. Sol géze
Humphrey gérme alani analizéri ile iki kez tekrarlanan
30-2 esik testlerinde givenli sonuclar elde edilemedi.
Hastaya muayene bulgulari ve anamnez verilerinden
hareketle steroide bagl agik agili glokom tanisi kondu.
Sol géze trabekilektomi énerildi. Bu arada hastanemiz
dermatoloji klinigi ile konsilte edilerek, olasilikla di-
zensiz steroid kullanimina bagli glokomu ve tedavi plani
konusunda bilgi verildi. KonsUltasyon sonucunda hasta-
nin mevcut cilt malignitesi olmadigi, ancak pigmenter ve
atrofik deri lezyonlarinin dizenli olarak takip edilmesi
gerektigi belirtilerek, tedavisinin dizenlendigi ve takibe
alindigi bildirildi. Dermatoloji ve dahiliye konsultasyon-
larinin tamamlanmasinin ardindan hastanin sol gézine
lokal anestezi altinda limbal tabanli trabekilektomi ame-
liyatr uygulandi. Ameliyat sirasinda herhangi bir kompli-
kasyonla kargilagiimadi. Hastanin bir hafta sonraki mu-
ayenesinde gérme keskinligi 0.2, GIB 14 mmHg olup,

Resim 1: YUz cildinde yaygin pigmente alanlar ve ézellikle burun Gzeri
ve kenarlarinda cilt atrofisi izleniyor. Siyah okla isaretlenen alanda
limbal kitle.

yaygin bleb formasyonu izleniyordu. Hasta ve yakinlari
periyodik kontrollerin dnemi konusunda bilgilendirile-
rek, sirasiyla 1, 3, 6, ve 12. aylarda muayeneler tekrar
edildi. Hasta bu kontrol muayenelerine dizenli olarak
geldi ve her kontrolde Dermatoloji Klinigi'ne de génde-
rilerek takibi saglandi. Bir yil sonundaki muayenesinde
gérme keskinligi 0.2, GIB 11 mmHg olup, fonksiyonel
bir blebi mevcuttu. Hasta ameliyat sonrasi 16. ayda sol
g6zinde yakinlari tarafindan fark edilen kitle nedeniyle
tekrar bagvurdu. Yapilan muayenesinde sol gézde na-
zal yanda limbusa yakin 6x4 mm boyutlarinda beyaz
renkli, avaskuler, blep alaniyla iliskisiz kitle izleniyordu
(Resim 1-2). Hastaya genel anestezi altinda limbal kitle
eksizyonu+diger gdzden konjonktiva transplantasyonu
ameliyat uygulanarak, kitle histopatolojik inceleme icin
patoloji balumine génderildi. Sag gézden konjonktiva-
nin alindigi b&lum primer iyilesmeye birakildi. Histopato-
lojik incelemede eksize edilen kitlede malignite bulgusu-
na rastlanmadig bildirildi. Bir hafta sonraki kontrolinde
gérme keskinligi 0.2 dizeyinde, GIB 12 mmHg olup,
konjonktival greftin yerinde ve beslenmesinin iyi oldugu
g6ruldU (Resim 3). Bir ay sonraki kontrolinde greftin hi-
peremisi kayboldu. Greft uygulanan nazal yari bélgede
kismen forniks oldugu tespit edildi. Sag gézdeki konjonk-
tiva defekti hafif fibrozis géstererek iyilesti.

TARTISMA

XP gérilme orani nadir olup, yaklagik 1:250.000'dir.
XP'da defektif DNA onarimi séz konusudur. Hastala-
rin &zellikle ultraviole (UV) 1ginlarindan korunmasi bu-
yUk énem tagir. Cunkd UV iginlar ile hicre DNA’sinda
olusan hasar etkili bir sekilde tamir edilememektedir.3-¢
Sonugta hastalarda malignite gelisimine yatkinlk artar.
XP'da gérulen deri lezyonlari ileri derecede 1sik hassa-
siyeti ve buna bagli pigmenter, atrofik cilt degisiklikleri
ve malignitelerdir. Hastalarin %45-60"inda bu lezyonla-
ra rastlanir.? Hastalarda gérilen pigmenter ve atrofik
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Resim 2: Siyah okla isaretlenen alan limbal kitleyi, beyaz ok ise
trabekilektomi blebini gésteriyor.
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Resim 3: Olgunun limbal kitle eksizyonu+konjonktiva transplantasyonu

sonrasi 1. haftadaki gérinimi. Siyah okla isaretlenen alanda
konjonktival greft.

deri lezyonlarinin malignite gelisimi agisindan dikkatle
takip edilmesi gerekir. Sik gérulen cilt kanserleri skua-
méz hicreli kanser, bazal hicreli kanser ve malign me-
lanomdur."? Bu hastalarda ayrica i¢ organlara ait ma-
ligniteler de normal populasyona gére 10-20 kat daha
fazla gérilmektedir.?¢ Bu nedenle hastalarin dermatoloji
ve g6z klinikleri yaninda dahiliye bélimince de dizenli
olarak takip edilmeleri uygun olur. Hastaliga eslik edebi-
len bir diger bulgu ise degisen derecelerde mental retar-
dasyondur. Olgumuz klinigimize bagvurdugunda farkl
kliniklerce géruldugu ve dizensiz olarak takip edildigi
anlagilarak, derhal dermatoloji ve dahiliye kliniklerine
yénlendirildi ve periyodik takibe alinmasi saglandi. Da-
hili taramalarinda herhangi bir i¢c organ malignitesine
rastlanmazken, pigmenter ve atrofik deri lezyonlari der-
matoloji klinigince tedavi ve takibe alind.

XP olgularinda akraba evliligi orani %30-40"dir
(1,2). Akraba evliligi otozomal resesif genetik gecise sa-
hip bu tip hastaliklarda son derece énemlidir. Bizim ol-
gumuzda da anne-baba arasinda akrabalik vardi.

XP'da bircok géz bulgusuna rastlanabilir. Hasta-
larda en sik gérilen sikayet fotofobidir. Fotofobi kera-
titin bir bulgusu olarak da ortaya cikabilir. Isiga maruz
kalma korneal opasite ve vaskUlarizasyonlara neden
olabilir.” Kornea tutulumu Kraemer’in' serisinde %17,
Goyal'in? raporunda ise %40 oranindadir. Yine en sik
gérilen bir diger géz bulgusu pterjiumdur (%40). Gézde
en sik gérilen malignite skuaméz hicreli kanserlerdir.?®
Kraemer'in' serisinde oran %11, Goyal'in? raporunda
%20'dir. Malign melanom dikkat edilmesi gereken bir
diger dnemli neoplazmdir.? XP olgularinda malgniteler
acisindan dzellikle limbal bslge dnemli bir predileksiyon
alanidir. Ancak bu bélgede malign lezyonlari taklit eden
kitlelere de rastlanabilmektedir. Riley ve Teichmann’in™
olgu sunumunda limbal kitle histopatolojik inceleme
raporunda nekrobiotik grantlom olarak tanimlanmig-
tir. Bizim olgumuzun trabekilektomi uygulanan ve gé-
ren gézinde kisa strede ortaya cikan limbal bir kitlenin

varh@i, bizi bu konuda ¢abuk davranmaya yénlendirdi.
Genel anestezi altinda kitlenin ¢ikarilmasinin ardindan
absolu olan sag gézinden konjonktiva alinarak, sol géz-
de limbal kitlenin alindigi nazal alana transplante edildi.
Histopatolojik inceleme raporunda malignite bulgusuna
rastlanmadigr bildirildi.

Olgumuzda saptanan glokom olasilikla dizensiz ve
uzun sureli steroid kullanimi ile iligkili gézuken bir agik
acili glokom tablosudur. Steroid glokomu, steroidin far-
makolojik yapisi, kullanim siresi ve dozla baglantili ol-
mak Uzere, trabekiler yapida olugturdugu degisikliklerle
ilgilidir. Bunlar; uveoskleral akimi artiran prostaglandin-
lerin inhibisyonu (PGF,), trabekiler endotelyal fagositik
hucrelerin supresyonu ve lizozomlarin stabilizasyonu ile
ekstraseltler matriksdeki yapi degisikliklerine bagh ola-
rak diga akima karsi direncinin artmasi ile agiklanmakta-
dir. Topikal, oral ya da pomad formunda steriod prepa-
ratlarini kullanan hastalarin GiB’larinin mutlaka dizenli
olarak takip edilmesi gerekmektedir. Ozellikle steroide
kargi kisisel hassasiyet ve primer acik agili glokoma yat-
kin populasyonda bu durum son derece énemlidir.'

XP hastalarinda genel olarak dikkat edilmesi ge-
reken noktalar &zetleyecek olursak, hastalarin predis-
pozan fakiér olan UV iginlarindan korunmasi, gézde
xerozise bagl gelisebilecek konjonktival ve korneal lez-
yonlara kargi suni gdzyasi preparatlarinin kullanilmasi,
gunes gozlUkleri ya da UV absorban kontakt lenslerle
én ve arka segmentte gelisebilecek fototoksisitenin en-
gellenmesi, steroidli preparatlar kullanilacaksa mutlaka
duzenli GIB 6lcimi ve takibi ile klinikler arasi iletisimin
surdUrilmesi, malignitelerin erken teshis ve tedavisi icin
dizenli takiplerinin yapilmasi ve hasta ve ailesine genetik
danigmanlik verilmesi gerekmektedir.
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