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Oz

Ligndz konjoktivit, genellikle tip 1 plazminojen ek-
sikligi ile karakterize bir hastaliktir. Genetik kalitim-
I oldugu gibi enfeksiyon veya travma ile de iliskili
olabilir. Ozellikle tarsal konjonktivada goériilen odun-
su gérinimde fibrinden zengin psédomembranlarla
karakterizedir. Tedavisinde; heparin, alfa kimotripsin,
topikal hiyaliironidaz, kortikosteroidler, siklosporin ve
membranlarin cerrahi eksizyonu yer almaktadir. Bu
calismada, hidrosefali nedeniyle ventrikilo-perito-
neal sant uygulanmis 10 aylik erkek hastada Dand-
y-Walker spektrumuna bagh hidrosefali ve lignoz
konjonktivit birlikteligini gostermek amaclanmistir.

Anahtar Kelimeler: Lign6z Konjonktivit, Hidrosefali,
Dandy—Walker sendromu

Giris

Ligndz konjonktivit, tip 1 plazminojen eksikligi ile ka-
rakterize otozomal resesif kalitimi olan bir hastaliktir.
Ciddi tip 1 plazminojen eksikligi, lign6z konjonktivitin
siklikla altinda yatan nedendir. Ayrica, psédomemb-
ranlar diger mukozalarda da (gastrointestinal sistem,
bronsiyal sistem, genital sistem) bulunabilir. Konjeni-
tal hidrosefali, hastaligin daha agir formlariyla ilikili

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. in
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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olabilmektedir (1). Patofizyolojisinin temelini plazmi-
nojen eksikligine bagh fibrin aktivasyonu olusturmak-
tadir. insan korneas, karaciger disi plazminojen sen-
tezinin yapildigi yerlerden birisidir ve gozyasindaki
plazminojen konsantrasyonunun kontrolini saglar.
Plazminojen eksikligi, dizgin olmayan fibrinoliz ve
fibrinden zengin membranlarin olusumuna yol acar.
Dordinci ventrikilde olusan membranlar hidrosefa-
liye yol agabilmektedir (2). Bu ¢alismada ligndz kon-
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jonktivitin Dandy-Walker sendromu ile olan iliskisi ve
tedavi yaklasimi incelenmistir.

Olgu

Uc aylik erkek hasta, cesitli merkezlerde aldigi topikal
tedavilerine ragmen gozlerde gecmeyen ¢apaklanma,
g0z kapaklarini agamama sikayeti ile ailesi tarafindan
klinigimize getirildi. Hastanin tibbi ge¢cmisi incelendi-
ginde Dis merkezdeki kranial manyetik rezonans go-
rintlemesinde Dandy-Walker spektrumuyla uyumlu
olarak asimetrik kolposefalik dilatasyon ve posterior
fossada genisleme gorilmastir (Resim-1-2). Yine dis
merkezde Dandy-Walker spektrumuna bagli hidrose-
fali nedeniyle klinigimize basvurmadan 1 ay éncesin-
de sant cerrahisi gecirmistir. Ayrica hastanin anne-ba-
basinin akraba evliligi yaptigi tespit edildi.

Resim 1

Kranial bdlgenin T2 sekansinda koronal kesitte lateral vent-
rikillerde asimetrik kolposefalik dilatasyon(Dandy-Walker
Spekturumu)

Yeni Doganda Lignéz Konjoktivit ve Dandy-Walker Sendromu

Hastanin yapilan g6z muayenesinde, hastanin her iki
g0z alt ve Ust kapaklarda tarsal konjonktivada yerle-
simli i¢ ve dis kantuslar birbirine yapismis gortiinim
almasina neden olan beyaz renkte ve odunsu gori-
nimde psédomembranlar izlenmekteydi (Resim-3).
On segment ve fundoskopik muayeneleri dogaldi.
Genel anestezi altinda her iki goz alt ve Ust kapak-
lardaki membranlar eksize edilerek patoloji ve mikro-
biyolojiye gonderildi. Hastanin patoloji raporu ligndz
konjonktivit ile uyumlu olacak sekilde fibrin eksudas-
yonu ve eslik eden enflamatuar hicre olarak rapor
edildi (Resim-4).Takiben hastaya lignéz konjoktivit
tanisi konularak topikal antibiyotik ve streoid damla,
topikal sikloporin %0.05 damla tedavileri baslandi ve
hasta dizenli araliklarla kontrole ¢agirnldi. Hastada
7 ay siresince niks izlenmedi. Hastanin genetik de-

Resim 2
Kranial bélgenin T1 sekans sagittal kesitinde posterior fos-
sada genisleme (Dandy-Walker Spektrumu)

Resim 3
Her iki gbzde ligndz konjonktivit tablosu.
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Resim 4

Histapatolojik muayenede hemotoksilen eozin ile boyanan
psédomembranlarda subepitelyal bélgede eozinofilik fib-
rinojen, fibrin ve immunoglobulin materyali izlenmektedir
(Patolojik bolge Ok isareti ile belirtilmistir).



gerlendirmesinde PLG geninin 7.ekzonunda ¢.830T
>G pMet277Arg mutasyonu homozigot olarak tespit
edilmistir. PLG gen mutasyonlari genellikle Tip 1 plaz-
minojen eksikligi ve azalmis plazminojen fonksiyonu
ile iliskilendirilmistir. PLG geninde insanda 50’nin Us-
tinde mutasyon tespit edilmistir. Hastamizda gorilen
ilgili gendeki mutasyon hastanin mevcut patolojik bul-
gularini desteklemektedir (3). Hastanin takibi klinigi-
mizde devam etmektedir.

Tartisma

Lign6z konjonktivit, cocukluk déneminde en sik olmak
Uzere her yasta gorulebilen tedaviye direncli bir kro-
nik konjonktivit tipidir. Otozomal resesif kalitimli tip 1
plazminojen eksikligi ile birlikte olabildigi gibi ayrica
travma, enfeksiyonlar ve yaniklardan sonra da geli-
sebilmektedir (4). Korneada gbzyasi tabakasinda bu-
lunan plazminojen aktivatorleri plazminojeni plazmine
cevirirler. Plazmin aktivitesindeki azalma veya bozul-
ma membrandz madde birikimine neden olmaktadir
(5). Ligndz konjonktivitin sistemik birlikteligi olmasi
nedeniyle fibrin benzeri eksudalar agizda, dis eti ¢ev-
resinde, orta kulak, alt ve st solunum yollarinda ve
servikste de gozlendigi bildirilmistir (5, 6, 7). Bu lez-
yonlarin lignéz konjonktivite ilaveten eslik eden baska
sistemik patolojilerle birlikteligi gdze carpmaktadir. Tip
1 plazminojen defekti olan olgularda lign6z konjonkti-
vit ile birlikte aquaduktus cerebride biriken fibrin eksu-
dalarin hidrosefaliye yol ac¢tigi daha 6nce bildirilmistir
(2). Lign6z konjonktivitin kesin tedavisi bulunmamak-
la beraber son yillarda 6zellikle patogenezine iliskin
bilgilerin 1siginda farkli tedavi secgenekleri uygulan-
maktadir. Tedavinin temelinde cerrahi olarak odun-
su yapidaki psédomembranlarin yerinden soyulmasi
gerekli gérinmektedir (8). Sadece odunsu lezyonun
temizlenmesi ile olgularin ¢ogunda kisa sire sonra
niks gorulebilmektedir. Bu nedenle lezyonun cikaril-
masi sonrasi ilave tedaviler gerekmektedir. Lezyonun
¢ikariimasindan sonra topikal olarak uygulanan stero-
id, siklosporin ve heparin uzun sureli olarak kullanmak
gerekebilir (9).

Hidrosefali, Dandy-Walker spektrumunun énemli bir
parcasidir. Dandy-Walker spektrumu hidrosefali, dor-
dinct ventrikilin genislemesi ve serebral vermis
hipoplazisinin bir arada goruldigu norogelisimsel bir
bozukluktur (10). Ligndz konjoktivit ve hidrosefali ilis-
kisi oldukca dnemlidir. Konjenital hidrosefali ile ligndz
konjoktivit iliskisi daha ©nce bildiriimesine ragmen;
Olgumuz Dandy-Walker sendromu ve ligndéz kon-
joktivit birlikteliginin bildirildigi literattirdeki ikinci olgu
sunumudur. Ligndz konjoktivit tanisi konulan 6zellik-
le yenidoganlarda ligndz konjoktivite hidrosefali eslik
ediyorsa etyolojide mutlaka Dandy-Walker akilda tu-
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tulmahdir (11). Sonuc olarak Lign6z konjoktivit az tani
konulan nadir bir genetik hastaliktir. Bu klinik duru-
mun zamaninda taninmasi, hayati tehdit eden sekel-
lerin en aza indirilmesi i¢in dnemlidir. Yeni dogan yas
grubunda lignéz konjonktivit, diger konjonktivitelerin
ayiricl tanisinda akilda tutulmal ve birliktelik goste-
rebilecek hayati tehdit eden ek patolojiler acisindan
hastalara multidisipliner yaklasiimahdir.

Cikar Catismasi
Herhangi bir ¢ikar catismasi yoktur.
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