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Öz

Lignöz konjoktivit, genellikle tip 1 plazminojen ek-
sikliği ile karakterize bir hastalıktır. Genetik kalıtım-
lı olduğu gibi enfeksiyon veya travma ile de ilişkili 
olabilir. Özellikle tarsal konjonktivada görülen odun-
su görünümde fibrinden zengin psödomembranlarla 
karakterizedir. Tedavisinde; heparin, alfa kimotripsin, 
topikal hiyalüronidaz, kortikosteroidler, siklosporin ve 
membranların cerrahi eksizyonu yer almaktadır. Bu 
çalışmada, hidrosefali nedeniyle ventrikülo-perito-
neal şant uygulanmış 10 aylık erkek hastada Dand-
y-Walker spektrumuna bağlı hidrosefali ve lignöz 
konjonktivit birlikteliğini göstermek amaçlanmıştır. 
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Dandy–Walker sendromu

Abstract

Ligneous conjunctivitis is a disease usually 
characterized by type 1 plasminogen deficiency. As 
well as being inherited, it may also be associated 
with infection or trauma. It is characterized by the 
woody appearance of pseudo-membranes rich in 
fibrin, especially seen in the tarsal conjunctiva. İn 
its treatment heparin, alpha chymotrypsin, topical 
hyaluronidase, corticosteroids, cyclosporine, and 
surgical excision of membranes exist. In this study, we 
aimed to demonstrate the association of hydrocephalus 
and ligneous conjunctivitis in a 10-month-old male 
patient who had a ventricular-peritoneal shunt for 
hydrocephalus.
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Giriş

Lignöz konjonktivit, tip 1 plazminojen eksikliği ile ka-
rakterize otozomal resesif kalıtımı olan bir hastalıktır. 
Ciddi tip 1 plazminojen eksikliği, lignöz konjonktivitin 
sıklıkla altında yatan nedendir. Ayrıca, psödomemb-
ranlar diğer mukozalarda da (gastrointestinal sistem, 
bronşiyal sistem, genital sistem) bulunabilir. Konjeni-
tal hidrosefali, hastalığın daha ağır formlarıyla ilişkili 

olabilmektedir (1). Patofizyolojisinin temelini plazmi-
nojen eksikliğine bağlı fibrin aktivasyonu oluşturmak-
tadır. İnsan korneası, karaciğer dışı plazminojen sen-
tezinin yapıldığı yerlerden birisidir ve gözyaşındaki 
plazminojen konsantrasyonunun kontrolünü sağlar. 
Plazminojen eksikliği, düzgün olmayan fibrinoliz ve 
fibrinden zengin membranların oluşumuna yol açar. 
Dördüncü ventrikülde oluşan membranlar hidrosefa-
liye yol açabilmektedir (2). Bu çalışmada lignöz kon-
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jonktivitin Dandy-Walker sendromu ile olan ilişkisi ve 
tedavi yaklaşımı incelenmiştir.

Olgu

Üç aylık erkek hasta, çeşitli merkezlerde aldığı topikal 
tedavilerine rağmen gözlerde geçmeyen çapaklanma, 
göz kapaklarını açamama şikayeti ile ailesi tarafından 
kliniğimize getirildi. Hastanın tıbbi geçmişi incelendi-
ğinde Dış merkezdeki kranial manyetik rezonans gö-
rüntülemesinde Dandy-Walker spektrumuyla uyumlu 
olarak asimetrik kolposefalik dilatasyon ve posterior 
fossada genişleme görülmüştür (Resim-1-2). Yine dış 
merkezde Dandy-Walker spektrumuna bağlı hidrose-
fali nedeniyle kliniğimize başvurmadan 1 ay öncesin-
de şant cerrahisi geçirmiştir. Ayrıca hastanın anne-ba-
basının akraba evliliği yaptığı tespit edildi.

Hastanın yapılan göz muayenesinde, hastanın her iki 
göz alt ve üst kapaklarda tarsal konjonktivada yerle-
şimli iç ve dış kantusları birbirine yapışmış görünüm 
almasına neden olan beyaz renkte ve odunsu görü-
nümde psödomembranlar izlenmekteydi (Resim-3). 
Ön segment ve fundoskopik muayeneleri doğaldı. 
Genel anestezi altında her iki göz alt ve üst kapak-
lardaki membranlar eksize edilerek patoloji ve mikro-
biyolojiye gönderildi. Hastanın patoloji raporu lignöz 
konjonktivit ile uyumlu olacak şekilde fibrin eksudas-
yonu ve eşlik eden enflamatuar hücre olarak rapor 
edildi (Resim-4).Takiben hastaya lignöz konjoktivit 
tanısı konularak topikal antibiyotik ve streoid damla, 
topikal sikloporin %0.05 damla tedavileri başlandı ve 
hasta düzenli aralıklarla kontrole çağırıldı. Hastada 
7 ay süresince nüks izlenmedi. Hastanın genetik de-
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Resim 1
Kranial bölgenin T2 sekansında koronal kesitte lateral vent-
riküllerde asimetrik kolposefalik dilatasyon(Dandy-Walker 
Spekturumu) 

Resim 4
Histapatolojik muayenede hemotoksilen eozin ile boyanan 
psödomembranlarda subepitelyal bölgede eozinofilik fib-
rinojen, fibrin ve immunoglobulin materyali izlenmektedir 
(Patolojik bölge Ok işareti ile belirtilmiştir).

Resim 3
Her iki gözde lignöz konjonktivit tablosu.

Resim 2
Kranial bölgenin T1 sekans sagittal kesitinde posterior fos-
sada genişleme (Dandy-Walker Spektrumu) 
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ğerlendirmesinde PLG geninin 7.ekzonunda c.830T 
>G pMet277Arg mutasyonu homozigot olarak tespit 
edilmiştir. PLG gen mutasyonları genellikle Tip 1 plaz-
minojen eksikliği ve azalmış plazminojen fonksiyonu 
ile ilişkilendirilmiştir. PLG geninde insanda 50’nin üs-
tünde mutasyon tespit edilmiştir. Hastamızda görülen 
ilgili gendeki mutasyon hastanın mevcut patolojik bul-
gularını desteklemektedir (3). Hastanın takibi kliniği-
mizde devam etmektedir.

Tartışma

Lignöz konjonktivit, çocukluk döneminde en sık olmak 
üzere her yaşta görülebilen tedaviye dirençli bir kro-
nik konjonktivit tipidir. Otozomal resesif kalıtımlı tip 1 
plazminojen eksikliği ile birlikte olabildiği gibi ayrıca 
travma, enfeksiyonlar ve yanıklardan sonra da geli-
şebilmektedir (4). Korneada gözyaşı tabakasında bu-
lunan plazminojen aktivatörleri plazminojeni plazmine 
çevirirler. Plazmin aktivitesindeki azalma veya bozul-
ma membranöz madde birikimine neden olmaktadır 
(5). Lignöz konjonktivitin sistemik birlikteliği olması 
nedeniyle fibrin benzeri eksudalar ağızda, diş eti çev-
resinde, orta kulak, alt ve üst solunum yollarında ve 
servikste de gözlendiği bildirilmiştir (5, 6, 7). Bu lez-
yonların lignöz konjonktivite ilaveten eşlik eden başka 
sistemik patolojilerle birlikteliği göze çarpmaktadır. Tip 
1 plazminojen defekti olan olgularda lignöz konjonkti-
vit ile birlikte aquaduktus cerebride biriken fibrin eksu-
daların hidrosefaliye yol açtığı daha önce bildirilmiştir 
(2). Lignöz konjonktivitin kesin tedavisi bulunmamak-
la beraber son yıllarda özellikle patogenezine ilişkin 
bilgilerin ışığında farklı tedavi seçenekleri uygulan-
maktadır. Tedavinin temelinde cerrahi olarak odun-
su yapıdaki psödomembranların yerinden soyulması 
gerekli görünmektedir (8). Sadece odunsu lezyonun 
temizlenmesi ile olguların çoğunda kısa süre sonra 
nüks görülebilmektedir. Bu nedenle lezyonun çıkarıl-
ması sonrası ilave tedaviler gerekmektedir. Lezyonun 
çıkarılmasından sonra topikal olarak uygulanan stero-
id, siklosporin ve heparin uzun süreli olarak kullanmak 
gerekebilir (9).

Hidrosefali, Dandy-Walker spektrumunun önemli bir 
parçasıdır. Dandy-Walker spektrumu hidrosefali, dör-
düncü ventrikülün genişlemesi ve serebral vermiş 
hipoplazisinin bir arada görüldüğü nörogelişimsel bir 
bozukluktur (10). Lignöz konjoktivit ve hidrosefali iliş-
kisi oldukça önemlidir. Konjenital hidrosefali ile lignöz 
konjoktivit ilişkisi daha önce bildirilmesine rağmen; 
Olgumuz Dandy-Walker sendromu ve lignöz kon-
joktivit birlikteliğinin bildirildiği literatürdeki ikinci olgu 
sunumudur. Lignöz konjoktivit tanısı konulan özellik-
le yenidoğanlarda lignöz konjoktivite hidrosefali eşlik 
ediyorsa etyolojide mutlaka Dandy-Walker akılda tu-

tulmalıdır (11). Sonuç olarak Lignöz konjoktivit az tanı 
konulan nadir bir genetik hastalıktır. Bu klinik duru-
mun zamanında tanınması, hayatı tehdit eden sekel-
lerin en aza indirilmesi için önemlidir. Yeni doğan yaş 
grubunda lignöz konjonktivit, diğer konjonktivitelerin 
ayırıcı tanısında akılda tutulmalı ve birliktelik göste-
rebilecek hayatı tehdit eden ek patolojiler açısından 
hastalara multidisipliner yaklaşılmalıdır.

Çıkar Çatışması
Herhangi bir çıkar çatışması yoktur.
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