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0z

Lignéz konjonktivit konjonktivada odunsu yalanci membran
olusumuyla seyreden ve nadir goriilen kronik bir hastaliktir.
Genellikle otozomal resesif kalitimli tip 1 plazminojen
eksikligine baglidir. Plazminojen eksikligi fibrinolizis ve yara
iyilesmesi bozukluguna neden olur. Mindr travmalar yogun

fibrin ve inflamatuar hiicre birikimi gosteren membran
olugsumlarini tetikler. Bu membranlar konjonktivada veya viicutta
diger mukozal yiizeylerde ortaya ¢ikabilir. Tedavide topikal
siklosporin, taze donmus plazma, trombin inhibitorii gibi ajanlar
kullanilmasima ragmen niiksler goriilebilmektedir. Bu yazida, 6
yaginda bir lignéz konjonktivit olgusunda tan1 ve tedavi
yaklagimini sunmay1 amagladik. Olgumuzda serum plazminojen
seviyesi dugiiktii (3.4 mg/dl). Eksize edilen membranlarin
histopatolojik incelemesinde eozinofilik amorf materyal birikimi
ile yogun nétrofil baskin iltihabi hiicre infiltrasyonu saptandi.
Topikal ~ %0.1°lik  deksametazon ve  %2’lik  yiiksek
konsantrasyonda hazirlanan siklosporin tedavisine iyi yanit alindi
ve 4 willik takip siiresinde niiks goriilmedi. Konjonktivit
tablosunun sistemik bir hastaligin gostergesi olabilecegi akilda

tutulmal1 ve siipheli vakalarda etiyolojik faktorler arastiriimalidir.

nahtar Kelimeler: Lignoz konjonktivit, odunsu konjonktivit,

plazminojen eksikligi, siklosporin.

ABSTRACT

Ligneous conjunctivitis is a rare chronic disease that is
characterized with woody pseudomembrane formation in
conjunctiva. It is usually due to autosomal recessive inheritance
of type 1 plasminogen deficiency. Plasminogen deficiency
results in impaired fibrinolysis and wound healing. Minor
traumas trigger the formation of intense fibrin and inflammatory
cell membrane deposits. These membranes may appear on
conjunctiva or other mucosal surfaces in the body. Despite the
use of topical cyclosporin, fresh frozen plasma and thrombin
inhibitor, recurrences can be observed. In this article, we aimed
to present a diagnostic and therapeutic approach for a 6-year-old
ligneous conjunctivitis. His serum plasminogen level was low
(3.4 mg/dl). Histopathological examination of expelled
membranes revealed dense inflammatory cellular infiltrate with
neutrophil dominance with eosinophilic amorphous material
accumulation. Topical 0.1% dexamethasone and 2% high
concentration of cyclosporine treatment were well tolerated and
no recurrence was observed at 4 years follow-up. The etiologic
factors should be investigated in mindful and suspicious cases
where the conjunctivitis table may be indicative of a systemic
disease.

Keywords: Cyclosporin, ligneous conjunctivitis, plasminogen
deficiency
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GIRIiS

Ligndz konjonktivit tarsal konjonktivada fibrin icerikli
yalanci membran olusumuyla seyreden ve nadir
goriilen bir hastaliktir. Diger ad1 odunsu konjonktivittir
(1). Etiyolojide esas sebep otozomal resesif kalitimli
tip 1plazminojen eksikligidir. Nadiren antifibrinolitik
tedavi, atesli hastalik, lokal enfeksiyon, travma ve
kimyasal yanik ile tetiklenebilmektedir (1). Avrupa
iilkelerinde milyonda 1-2 kiside goriiliirken iilkemizde
akraba evliliklerine bagli olarak daha sik goriildiigii
tahmin edilmektedir (1). Ligndz konjonktivit otozomal
resesif kalittimli tip 1 plazminojen eksikliginin en sik
gorillen klinik bulgusudur. Plazminojen eksikligi
viicutta goz disindaki mukozal yiizeyleri de etkileyerek
diseti, solunum yolu, kulak, vajina ve gastrointestinal
sistem tutulumu ve hidrosefali yapabilmektedir (1).

Bu yazida klinigimize lignéz konjonktivit ile bagvuran
bir ¢ocuk olguda tan1 ve tedavi yaklagimimizi sunmak

istiyoruz.

OoLGU

6 yasinda erkek hasta sol goziinde kizariklik, akint1 ve
yabanci cisim hissi sikayeti ile Kirikkale Universitesi
Tip Fakiiltesi Hastanesi Goz Hastaliklar1 Poliklinigi’ne
basvurdu. Sikayetlerinin, goziine mindr bir travma
aldiktan sonra basladigi 6grenildi. Bunun disinda dis
clirigli, sik {ist solunum yolu enfeksiyonu gegirme ve
akraba evliligi Oykiisii mevcuttu. Anne ve babasi hala-
day1 cocuklar1 idi. Oftalmolojik muayenede gorme
keskinligi her iki gozde tamdi. Her iki gozde yogun
mukoid sekresyon ve gdz kapagi 6demi mevcuttu. Ust
ve alt goz kapaklan gevrildiginde tarsal konjoktivanin
tizerini kaplayan parlak sari-pembe renkli membran
olusumlari izlendi (Resim 1). Olgunun diger 6n ve arka
segment g6z muayenesi dogaldi. Membranlar steril bir
forseps yardimiyla %0.5’lik Proparakain HCl ile
topikal anestezi altinda soyularak mikrobiyolojik ve
patolojik inceleme igin laboratuvara gdnderildi.
Membranlar odunsu yapida sert ve kalindi. Ancak,

ciddi bir kanama ve yapisiklik olmadan rahathikla
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soyulabildi. Tipik odunsu goriiniimde ve bilateral
yerlesimli olan bu yalanci membranlar klinik olarak
lignéz konjonktivit ile uyumluydu. Membranlarin
histopatolojik incelemesinde materyalin tlimiiniin

nétrofilik infiltrasyon iceren fibrin kitlesi 6zelliginde

oldugu saptandi1 (Resim 2).

Resim 1: Sol goz 6n segment fotografi: inferior tarsal
konjonktivada  odunsu  membran  ve  bulber

konjonktivada hiperemi.

Resim 2: Membran histopatoloji fotografi: Eozinofilik

amorf materyal birikimi ile yogun notrofil baskin
iltihabi hiicre infiltrasyonu izlenmekte (H-E; X100)

Amiloid agisindan yapilan histokimyasal calismada
krezil viyole boyamasi negatif bulundu. Goz siiriintii
kiiltiiriinde herhangi bir mikroorganizma iiremedi. Bol
polimorfoniikleer lenfosit goriildii. Olgu sistemik ve

etiyolojik yonden arastirilmak tizere Cocuk Hematoloji
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Bilim Dali’na yonlendirildi. Fizik muayenede bagka bir
sorun saptanmadi. Serum plazminojen degeri 3.4 mg/dl
idi (Normal aralik 10-15 mg/dl).

Membran eksizyonunu takiben %0.1°lik deksametazon
damla 4x1 ve yiksek konsantrasyonda %2’lik
siklosporin damla 4x1 seklinde medikal tedaviye
baslandi. Bu tedavi ile bulgular bir ay icerisinde
tamamen diizeldi. Topikal ilaglar azaltilarak kesildi.

Olgunun dort yillik takibinde niiks goriilmedi.

TARTISMA

Olgumuzda oldugu gibi lignéz konjonktivitin en sik
sebebi tip 1 plazminojen eksiklidir (1). Hastaligin
patofizyolojisinde plazmin aracili fibrinoliz yetmezligi
rol oynamaktadir. Doku iyilesme siirecinin erken
evrelerinde olusan {irlinlerin temizlenmesinde sorun
vardir. Insan korneas1 gozyasi sivisindaki plazminojen
konsantrasyonunu  kontrol  edebilen, ekstrahepatik
plazminojen sentez alan1 olarak bilinmektedir.
Plazminojen eksikligine sahip hastalarda plazmin
aktivitesinin olmamasi, fibrinolizin bozulmasina ve
fibrin bakimindan zengin membranlarin olusumuna
neden olur. Inflamatuar hiicre infiltrasyonu, fibroblast
aktivasyonu ve yogun fibrin igeren membranlarin
olusumuyla sonuglanir (1). Ligndz konjonktivitte klinik
goriiniim tipik olmakla birlikte kesin tan1 membranlarin
histopatolojik ~ olarak  incelenmesiyle  konulur.
Histopatolojide albumin, fibrin ve immiinglobiilin G
iceren, eozinofilden zengin amiloid benzeri hyalinize
bir membran ile birlikte graniilasyon dokusu ve
inflamatuar hiicre birikimi izlenir 2).
Immiinohistokimyasal —incelemede, o6zellikle 1L-2
reseptor ekspresyonu ve T hiicrelerinin baskin oldugu
inflamatuvar infiltrasyon gosterilmistir (3). Siklosporin
A, oOzellikle T-lenfositleri inhibe eden bir immiin
modiilatordiir (4). Ligndz konjonktivit tedavisinde
membranin  cerrahi  eksizyonu sonrasi topikal
siklosporin  uygulamasi niikksii 6nlemede etkili

bulunmustur (5). Bizim olgumuzda da topikal
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siklosporin tedavisi uygulanmig ve 4 yillik takip
stiresinde niiks gézlenmemistir.

Olgumuzda yalmzca konjonktiva tutulumu olmakla
birlikte hastaligin kornea tutulumu yaparak skar,
vaskiilarizasyon, keratomalazi, perforasyon ve korliige
neden oldugunu bildiren ¢alismalar bulunmaktadir (6).
Kronik olgularda siklosporin disinda baska tedavi
yontemleri de uygulanmaktadir. Taze donmus
plazmadan topikal plazminojen hazirlanarak kronik
membranlarin tedavisinde iyilesme gosterilmistir (7).
Daha  siddetli  vakalarda ~ amnion = membran
transplantasyonu ile konjonktiva rekonstriiksiyonu
umut veren bir tedavi yontemidir (6,8). Ciddi
konjenital tip 1 plazminojen defekti olan vakalarda
direkt trombin inhibitdrii, sentetik bir antikoagulan olan
topikal Argatroban ve topikal plazma ile basari elde
edilmistir (9). Olgumuzda topikal siklosporin ve steroid
tedavisi ile tamamen iyilesme saglandigindan ek bir
tedaviye ihtiya¢ duyulmamustir.

Lignoz konjonktivit kolay taninan ancak tedavisi zor
olabilen kronik bir hastaliktir. Topikal %2’lik
siklosporin tedavisi ¢ogu olguda etkili olmaktadir.
Lignéz konjonktivit olgulart niiksler acgisindan yakin
takip edilmelidir. ileri tedavi hastaligin seyrine gore
planlanmalidir. Konjonktivit tablosunun sistemik bir
hastaligin parcasi olabilecegi akilda tutulmali ve

etiyolojik faktorler arastirilmalidir.
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