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Unilateral Makuler Kolobom ile Kronik
Bobrek Yetmezligi Birlikteligi

Dilek GUVEN!, Ahmet SENGUN!, Hikmet HHASIRIP{?

OZET

Makuler kolobomda lezyon, keskin sinirli retina pigment epitel ve koroid atrofisi alami ile ka-
rakterizedir. Lezyon sinirinda hiperpigmentasyon ve lezyon tabaninda sklera lizerinde seyreden
biiyiik koroid damarlar izlenebilir. Olgumuzda, tek tarafli makuler kolobomatéz lezyona, kronik
bobrek yetmezligi eglik etmektedir. Sunumuzda olgu, okulorenal sendromun degisik bir goriintimii
olarak degerlendirilmekte ve ayirict tani agisindan irdelenmektedir.

ANAHTAR KELIMELER: Okiilorenal sendrom, makuler kolobom, bibrek yetmezligi.

UNILATERAL MACULAR COLOBOMA ASSOCIATED WITH
CHRONIC RENAL FAILURE
SUMMARY

The lesions in macular coloboma are seen as sharply demarcated areas of retina pigment epithelial
and choroidal atrophy. There may be pigmentation at the edge of the lesion, and a few large cho-
roidal vessels may cross sclera at the base of the lesion. We report a case of unilateral macular co-
loboma associated with chronic renal failure. We suggest that this may be a different presentation of
oculorenal syndrome, considering other entities in the differential diagnosis. Ret-vit 2001; Ozel
Sayi: 25- 28.
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Makula displazisi veya kolobomu, retina mentosa ile birlikte bulunabilir, ayrica, Le-
pigment epiteli ve koroid atrofisinin keskin si- ber’in konjenital amarozu?, Down sendromu?
mirla ayrildig1 lezyonlardir!. Lezyon kenarinda ve idiopatik infantil hiperkalsiuri4 ile bir-
pigmentasyon ve kolobom tabanindaki sklera likteligi tariflenmistir.

izerinde seyreden biiyiik koroidal damarlar iz-
lenir. Sklera genellikle ektazik bir gériiniim
verir. Bilateral makular kolobom, retinitis pig-

Sunmak istedigimiz hastada, unilateral ma-
kuler kolobom ve kronik bobrek yetmezligi
mevcuttur. Okulorenal sendromun degisik bir
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OLGU

Yaklasik 4 ay once kronik bobrek yet-
mezliZi nedeniyle bilateral nefrektomi ame-
liyati geciren ve transplantasyon bekleyen on
yedi yasindaki bayan hasta, gozlerindeki ki-
zariklik sebebiyle klinigimize konsiilte edildi.
Oykii irdelendiginde, 12 yagindan beri sag
gozde az gorme farkettifini belirten hastanin
gorme keskinlikleri, her iki gozde de 0.5'ti ve
solda —=0.50 D tashihle 0.7"ye ¢ikiyordu. Renk-
li gérmesi dogaldi. Minimal alternan ekzotrop-
yasi mevcuttu. On segment muayenesinde,
nazal ve temporal bulbar konjunktivada kal-
siyum birikintileri oldugu diistiniilen dii-
zensizlikler iceren olduk¢a hiperemik bir go-
riintii mevcuttu. (Resim 1) Kornea, 6n kamara
ve lens dogal olarak degerlendirildi. Fundus
muayenesinde, sagda makula bolgesinde, optik
diskten 2 DD uzaklikta , yaklagik 3 DD ile 2
DD boyutlarinda yiizeyden derin, ekskavasyon
gosteren, tabaninda hipo- ve hiperpigmen-
tasyon gosteren, koroidal damarlarin  se-
cilebildigi, retina ile sinirmin ise zimba deligi
kenar1 gibi keskin ve hiperpigmente oldugu
lezyon izlendi. (Resim 2) Solda makula dogal
olarak degerlendirildi. (Resim 3) Her iki gozde
hipertansif retinopatiye sekonder sert eksiida
bolgeleri, retinal 6dem ve hipertansif koroido-

Resim 1.
Bulber konjunktivada kalsifik birikintilerle birlikte
enflamasyon goriintiisii

Resim 2.
Sag fundusta, makiiler bolgede kolobomatéz lezyon.
retinal odem ve sert cksiida odaklan

Resim 3.
Sol fundusta peripapiller bolgede sert eksiidalar ve
perifere dogru yerlegmis Elchnig spotlar.

patiye sekonder perifere dogru daha iyi se-
cilebilen Elchnig spotlari mevcuttu.

Hastaya topikal steroid tedavisi onerildi, iki
hafta sonraki kontroliinde konjunktival hi-
peremi ve 6dem azalmigti, konjunktiva altinda
kiigiik birikintiler devam ediyordu. Konjunkti-
vitin iyilestigi izlenerek, steroid tedavisi son-
landinldi, ve hasta topikal suni gozyas: ile
takip edildi. Hastanin bir ay sonraki renal
transplantasyon ameliyatinin akabinde gdz mu-
ayenesinde, gormeler, sagda 0.5 (-1.00 D ile
0.6), solda ise 0.9 (-0.25 D ile Tam) idi, 6n
segment muayenesinde konjunktivit bulgusu
izlenmiyordu, fundus muayenesinde ise retinal
0demin rezorbe oldugu goriiliiyordu.
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Fizik muayenesinde herhangi bir bedensel
anomalisi bulunmayan hasta, 2 yildir kronik
bobrek yetmezligi ve hipertansiyon nedeniyle
takip olunmakta ve haftada 3 kere hemodialize
girmekteydi. Bir yil énce anti HCV tetkikinin
pozitif olmasi nedeniyle interferon tedavisi
gormiisti. Kasim 2000°de bilateral nefrektomi
gecirmisti ve antihipertansif medikal tedavi
aliyordu. Transplantasyon Oncesi yapilan tet-
kiklerinde; toraks bilgisayarli tomografide dif-
fiiz fibrotik interstisyel degisiklikler, bilateral
plevral sivi, ekokardiyografide, sol ventrikiil
hipertrofisi, mitral ve trikiispid yetmezlik mev-
cuttu. Karinda asit gelismesi lizerine ponk-
siyon uygulanan hastanin karaciger biyopsisi
hemosiderozis ile uyumlu bulunmustu. Ba-
basmin dondr oldugu transplantasyonu takiben
1. ayda bobrek normal konum ve boyuttaydi.

Hastanin soygec¢misinde, géz ve bobrek
hastalig tariflenmiyordu. Anne, baba ve 10, 6
ve 3 yasindaki kiz kardeslerinin goz mu-
ayeneleri dogal olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Uzun siire dializ ile tedavi edilen kronik
bobrek yetmezligi hastalarinda, bazen bulbar
konjunktivada enflamatuar reaksiyonlar go-
riilebilir®. Bilateral konjunktival ve episkleral
diffiiz konjesyona, kornea ve konjunktivadaki
belirgin kalsifik presipitatlar eslik edebilir.
Tetkiklerde, uzun siireli BUN yiiksekligi veya
ani serum kalsiyum diizeyleri tespit edebilir.
Olgumuzdaki benzer tablo da, topikal steroid
tedavisine olumlu cevap vermistir.

Makiiler kolobomda goriintii, konjenital
toksoplazmozise sekonder gelisen makiiler
skar gdriintiisiine benzerlik gosterir ve ayiric
tanida mutlaka irdelenmelidir? . Konjenital tok-
soplazmozise bagl oldugu diisiiniilen genis at-

rofik, siklikla ¢ukurlasmig koryoretinal skarlar,
makula bolgesinde, komsulugunda veya fun-
dusun bagka yerinde izlenebilir, ve eger 6zel-
likle simetrik ise herediter distrofik lezyonlarla
karigabilir®. Tani, tipik klinik bulgular goriilen
hastalarda herhangi bir titrede serum Ig G po-
zitifligi ile dogrulanir’. Ciinkii, aktif donemde
IgG antikoru 1-2. haftada pozitiflestikten sonra
¢ok diigiik titrelerde de olsa hayat boyu pozitif
kalmaktadir. Klinik olarak tani, gegirilmis tok-
soplazmozis ile uyumlu olmasina ragmen IgG
titresi negatif bulunmugsa, c¢ok diisiik dii-
zeydeki serum LgG antikor titrelerinin sap-
tanmasi i¢in ancak referans niteligindeki ender
laboratuarlarda uygulanabilen Sabin-Feldman
boya testi onerilmektedir. Bizim olgumuzda,
makiiler lezyon, klinik olarak konjenital tok-
soplazmozis skarini diisiindiirmesine ragmen,
ELISA ile IgG titresi negatif bulunmustur.
Ancak hastaya Sabin-Feldman boya testi uy-
gulanamamustir.

Fenotipi olduk¢a degisken olan North Ca-
rolina makiiler distrofisinde bulgular, druzen
benzeri degisiklikler, koroid neovaskiiler
membrana yolacan diskiform lezyonlar, pe-
riferal druzen ve makiiler stafilomatay: iceren
genig bir yelpaze gﬁsterirg. Makiiler bolgede
retina pigment epitel, koroid ve retinanin total
atrofisi, genig, derin, smirlar belirgin, sta-
filomatdz veya kolobomatéz alanlar olusur ve
progresif santral gorme alam kaybi gormeyi
0.1 seviyelerine diigiiriir. Fundus goriintiisii
olarak olgumuza c¢ok benzemekle birlikte,
komplet otozomal gecis géstermesi, hastanin
yag1 dikkate alindiginda bilateral tutulumun
baglamig olmasinin beklenmesi, North Ca-
rolina bolgesi ile ailesel baglantisi olmayan
hastalarda da benzer bulgularin tariflenmesine
ragmen bizi bu tanidan uzaklagtirmistir.

Gass’in takip ettigi, 13 yildir gérme azlif



28

Unilateral Makuler Kolobom ile Kronik Bibrek Yetmezligi Birlikteligi

olan 43 yagindaki bayan hastanin bir goziinde
makuladaki jeografik atrofi alan1 zamanla sta-
filomaya dijnii§mij§tiir8. Diger gozde ise yeni
Jeografik atrofi odaklar1 gelismeye baglamistir.
Aile Oykiisiiniin olmamast ve klinik goriintii
olarak olgumuza benzerlik gosteren bu olgu,
non-familyal ilerleyici makiiler distrofi ve uni-
lateral makiiler stafilom olarak tami almigtir.
Ancak, bu olgudaki tutulum yas1 ve renkli gor-
menin bozulmug olmasi, bizi bu tamdan da
uzaklagtirmigtir.

Meier’in akraba evliligi bulunan ailenin iki
cocugunda nefrokalsinozis, nefrolitiazis, idi-
opatik hiperkalsiiiri ile birlikte bilateral ma-
kiiler kolobom ve tapetoretinal dejenerasyon
tarif etmesiyle, gesitli okulorenal sendrom ol-
gulari rapor edilmeye ba§lam1§t1r4.

Gil-Gibernau ve arkadaslari, ikisi abla-
erkek kardes olmak iizere, renal tubulus mal-
formasyonuna bagli oldugu diisiiniilen infantil
idiopatik hiperkalsiiirisi ve konjenital miyopisi
olan 4 olgunun ikisinde bilateral kolobomatoz
lezyon, digerlerinde ise monokiiler lezyon iz-
lemigler ve bu birlikteligin tesadiifi olmaktan
¢ok yeni bir okulo-renal sendrom olabilecegini
savunmuslardir’. Bilateral makula kolobomu,
papiller diversiyon ve hipoplazi ve konjenital
magnezyum kaybi ile birlikte olan bobrek has-
taligi olgulani!® ve 12 ile 17 yagindaki iki kiz
kardeste tarif edilen son dénem kronik bobrek
yetmezligi ile birlikte bilateral makiiler ko-
lobom ve miyopi, okulorenal sendromun ben-
zer Orneklerindendir!!. Olgumuzda, aile oy-
kiistiniin bulunmamasi ve tek tarafli tutulumun
bulunmasina kargin, klinik olarak lezyonun
tarif edilenlerle uyum gostermesi, tutulum ya-
sinin  benzerligi, transplantasyon gerektiren
kronik bobrek hastalifinin varlig1, tamda oku-
lorenal sendromu diigiindiirmiistiir.

Hastanin ozellikle diger goziin tutulumu
agisindan yakin takibi ve konjenital tok-
soplazmozis tamismin kesin ekarte edilme-i -
i¢in imkanlar dahilinde Sabin-Feldman boya
testinin yapilmasi uygun olacaktir.
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