Journal of Contemporary Medicine 2011; 1(2): 81-84

Ozcimen et al.

Case Report / Olgu Sunusu

EPIDERMOLIZIS BULLOZALI BiR OLGUDA REKURREN KORNEA EROZYONU

Recurrent Corneal Erosion In An Epidermolysis Bullosa Patient
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Abstract

Epidermolysis bullosa is genetically determined, congenital
and vesicobullous disease. Ophthalmic complications are common and
treatment modality is associated with the severity of complications.
The major treatment modality is use of ocular lubricants and visual
acuity can be maintained. A 38 years old male patient complaining
decreased visual acuity and recurrent corneal irritation in both eyes
was admitted to our clinic. He was diagnosed as recurrent corneal

erosion and treated with ocular lubricants and occlusion of the eye.
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Ozet

Epidermolizis biilloza (EB) konjenital, kalitsal, vezikobiilloz
bir hastaliktir. EB'l1 hastalarda g6z tutulumu yaygindir ve yaklagim
okiiler komplikasyonlarin ciddiyetine baghdir. Genel olarak diizenli
suni gdzyasi tedavisi uygun yaklasim olmaktadir ve gorme keskinligi
diizeyleri korunabilmektedir. Klinigimize her iki gézde gérme
keskinliginde azalma ve gozlerde tekrarlayan batma sikayeti ile
basvuran 38 yasindaki erkek hastaya rekiirren kornea erozyonu tanisi

kondu ve suni gozyasi ile kapama tedavisi uygulandi.

Anahtar kelimeler: Epidermolizis biilloza, kornea erozyonu
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GIRIS

Epidermolizis biilloza (EB), konjenital, kalitsal,
ciltte ve mukozalarda lokal ve jeneralize biiller ve
bunlar1 izleyen skar gelisimi ile karakterize,
1/30000-1/50000 siklikla goriilen bir hastaliktir.
Biiller siklikla travmaya maruz kalan yerlerde
olur ve sicaklikta artar. Epidermolizis bulloza
subtipleri deri morfolojisine gore
siiflandirilmistir (1). Yirmiden fazla alt tipi
tanimlanmasina ragmen, basit epidermolizis
biilloza (intraepidermal deri ayrilmasi), distrofik
(sublamina densa bazal membran bdlgesinde
ayrilma) ve "junctional" (lamina lusida veya
santral bazal membran bolgesinde deri ayrilmasi)
EB olmak {iizere ii¢ ana kategoriye ayrilir (2).
Epidermolizis biilloza i¢in protein ve gen
terapisini igeren spesifik molekiiler terapiler
bulunmustur. Tip VII kollajen ve laminin-5 gen
terapisinin in vivo modellerde etkili oldugu
gosterilmistir. Bu terapiler heniiz preklinik
safhada hayvan modelleri iizerinde
calisilmaktadir (3).

Go6z tutulumu distrofik ve junctional grupta daha
fazladir. Hastalarin cilt biitiinliiglintin devami ve
korunmasi kadar, goz tutulumu da Onem
arzetmektedir. Okiiler tutulum bulgular1 arasinda
kornea abrazyonlari, kornea skarlari, kornea
pannusu, konjonktiva biilleri, blefarit, kapak
biilleri, kapak ektropiyonu, ve semblefaron
sayihr. EB’da  katarakt, kornea  plana,
sklerokornea, refraktif bozukluk, ambliyopi,
lakrimal  kanal tikanikligi, sasilik, lens
subluksasyonu, arka vitre dekolmani
goriilebilmektedir (4).

Bu yayinda amag¢ kornea erozyonu bulunan ve
tibbi tedavi ile diizelen bir olguyu sunmak ve EB
hastaliginda goz tutulumun degisik derecelerde
olabildigini ve uygun tedavi yaklagimi ile gérme
keskinligi

diizeylerinin korunabilecegini

vurgulamaktir.

Ozgimen ve ark.

Olgu

Klinigimize her iki gozde gorme keskinliginde
azalma ve gozlerde tekrarlayan batma sikayeti ile
bagvuran 38 yasindaki erkek hasta bagvurdu.
Hastanin 6zge¢misinde 11 yildir diabetes mellitus
ve dogustan epidermolizis biilloza hastalig1
mevcuttu. Hastada yaygm tirnak distrofisi,
palmoplantar biiller, hiperkeratotik papiil ve
plaklar mevcuttu. Hasta ‘junctional’ tip
epidermolizis  biilloza  hastaligit  ac¢isindan
iiniversite hastanesi cildiye kliniginde takip
edilmekte ve 5 yil once yapilan cilt biopsisi
sonucunda epidermiste hiperkeratoz,
dermoepidermal ayrilma, papiller dermiste bag
dokusu artis1 ve mononiikleer hiicre infiltrasyonu
tespit edilmistir.

Resim .

Yapilan g6z muayenesinde, gérme keskinligi sag
gozde 0.05, sol gozde 0.9 seviyesinde idi.
Biyomikroskopik 6n segment muayenesinde her
iki gdzde blefarit mevcuttu. Dilatasyonlu fundus
muayenesinde sagda belirgin olmak iizere
bilateral diyabetik makiila 6demi mevcuttu.
Optikal koherens tomografi (OKT)
degerlendirmesinde sagda retina kalinlagsmasi ve
intraretinal kistik degisiklikler, solda hafif retina
kalinlasmas1 mevcuttu (Resim 1). Bu bulgularla
hastaya bilateral diyabetik makiila 6demi tanisi
kondu. Aymi zamanda diyabetik retinopati ve
makiila 6demi olan olgunun sag goziine
intravitreal bevacizumab+ triamsinolon
kombinasyonu uygulandi.
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Resim 2.

Birinci ay kontrolda sag gézde gdérme keskinligi
0.2 seviyesinde idi. Biyomikroskopik 6n segment
muayenesinde sag gozde tist kapakta biil olusumu
(Resim 2), kornea merkezinden {iist limbusa
uzanan kornea epitel erozyonu (Resim 3) ve her
iki gozde blefarit mevcuttu. Hastaya polietilen
glikol+propilen glikol, siprofloksasin pomad ve
siklopentolat tedavisi verildi. Bir giin sonra
kornea epitel erozyonu sinirlar kii¢iildii, 2. glinde

Resim 3.

Ozcimen et al.

cizgi sekline geldi (Resim 4), 3. giinde tamamen
diizeldi (Resim 5). OKT degerlendirmesinde
sagda retina kalinlasmasi ve intraretinal kistik
degisiklikler —azalmig, solda hafif retina
kalinlasmas1 ~ mevcuttu.  Hastanin =~ gorme

keskinligi sag gozde 0.5, sol gozde 0.9
seviyesinde idi.

Resim 4.

Tartisma

Ulusal  Epidermolizis  Bulloza  raporunda
Amerika‘da her 1 milyon canli dogumda 50,
Norveg’de 54, Japonya’da 7.8 epidermolizis
bulloza vakasi goriilmektedir (5).

Gelisme geriligi, sepsis, yara enfeksiyonlari,
pigment degisiklikleri, eklemlerde fleksiyon
kontraktiirii, parmaklarda yapisikliklar, tirnak
diismesi, anemi, beslenme sorunlar1 sik goriilen
komplikasyonlardir (6,7).

Epidermolizis  biillozal1 hastalarda 6zellikle
¢ocukluk donemi zordur. Herhangi bir alt tipte
olusan jeneralize biiller sonucu enfeksiyon, sepsis
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Resim 5.

ve Olim gergeklesebilir. Epidermolizis biillozanin
agir formlart ¢ocukluk ¢aginda mortaliteyi arttirir.
Metastatik skiiamdz hiicreli karsinom sik bir 6liim
nedenidir (8).

Epidermolizis biilloza hastalarinda yaklasim okiiler
komplikasyonlarin ciddiyetine baglidir. Kornea
erozyonlar1 antibiyotikli merhem, suni gozyasi ve
sikloplejik ajanlarla tedavi edilir. Yapigkan bant
altindaki deride biil olusumu goriilebileceginden
g6z kapama igin yapiskan bantlardan uzak durmak
gerekir.

Tong ve arkadaslari (4) 181 hastalik serilerinde g6z
tulumunun yaygimn oldugunu ve major tedavi
yaklagiminin suni gbzyaslar oldugunu
belirtmektedir. Fine ve arkadaslar1 da (9) en sik
g6z tutulumunun kornea erozyonu
oldugunu bildirmislerdir. Biz de kornea erozyonu
varliginda antibiotikli pomad, suni goézyasi ve

goriilen

sikloplejik ajan kullandik ve epitel biitiinliigii
saglandiktan sonra da suni gézyasina devam ettik.
Kronik blefarit, skatrisyel ektropiyon ve ekspojur
keratite neden olmaktadir. Tedavisinde suni
gozyasi Ekspojur  keratitli
hastalarin tedavisi gligtiir ve daha yakindan
izlenmelidir. Ektropiyon ve ciddi semblefaron
ekspojur veya lagoftalmiye neden olabilir. Yogun

kullanilmaktadir.

korneal skar olustuktan sonra suni gozyaslarinin
faydas1 olmamaktadir (4).

Steuhl ve arkadaslar1 (10) epidermolizis bullozali
hastalarda rekiirren bilateral kornea erozyonu
tariflemislerdir. Bizim hastamizin da tekrarlayan
batma ve sulanma sikayetleri vardi. Aralikli olarak
karbomer jel kullanma hikayesi mevcuttu.

Ozgimen ve ark.

Granek ve arkadaslar (11) 17 yasindaki bir hastada
kornea epiteli altinda ince bil yapilarin
patlamasiyla okiiler semptomlarin ortaya ¢iktigini
gostermislerdir.

Sonug¢ olarak, EB'li hastalarda goz tutulumu
yaygindir ve genel olarak diizenli suni goézyasi
tedavisi uygun yaklagim olmaktadir. Korneada skar
olustuktan sonra tedavi giiclesmektedir. Bundan
dolay1r EB’l1 hastalar diizenli goz muayenesi, goze
travmadan kagma ve koruyucu gozlik agisindan
g0z doktorlar1 tarafindan bilgilendirilmelidirler.
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