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Gronblad-Strandberg Sendromu ile Birlikte
Goriilen Bir Stargard Olgusu

Sengiil OZDEK!, Gékhan GURELIKZ, Berati HASANREISOGLU?

OZET

Her iki gozde parmak sayma diizeyinde gérmesi olan pseudoksantoma elastikum ve angioid stre-
aks'li bir hastada gorme kaybi etiolojisi arastirildi. Baba ve kiz kardeste de stargard hastaligr ile
uyumlu bulgularin saptanmas: sonucu hastada mevcut makiilopatinin stargard hastalifina uydugu
goriildii. Boylece bu olgu Gronblad-Strandberg Sendromu ile birlikte goriilen bir stargard olgusu
olarak degerlendirildi.

GRONBLAD-STRANDBERG SYNDROME ASSOCIATED WITH STARGARD DISEASE
SUMMARY ‘

Etiology of visual loss in a patient with angioid streaks and pseudoxanthoma eclasticum was in-
vestigated. Family history and examination revealed stargard disease in the father and the sister. We
thought that the maculopathy in our case was named as Gronblad-Strandberg Syndrome associated
with stargard disease. Ret-vit 2001; Ozel Say1 : 36 - 39.

Angioid streaks, kalinlagmis dejenere ve
kalsifiye olmug Bruch membraninda lineer ¢at-
laklarla karakterize bir hastaliktir. Bu gatlaklar
peripapiller bolgede baglar ve tiim dog-
rultularda 1-2 disk capr boyunca uzanir. Sik-
likla psddoksantoma elastikum, paget has-
talifi, orak hiicreli anemi gibi sistemik
hastaliklarla birlikte goriilebildigi gibi idi-

opatik vakalar da mevcuttur!+.
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Genellikle asemptomatik olan bu catlaklar
baz1 komplikasyonlarla gérme kaybina neden
olabilmektedir. Mindr travmalar sonucu ge-
ligebilen subretinal kanamalar, koroidal ne-
ovaskiiler membranlar (CNVM), makiiladan
gecen catlaklar ve makiiler dejenerasyonlar
gorme kaybiin temel nedenleridir!*3. Diger
lezyonlar ise, salmon spot adi verilen periferik
fokal lezyonlar, disk druseni, retinada portakal
kabugu goriinimii ve periferik pigment kii-

“melenmeleri geklinde olabilmektedir.

Stargard hastali1 ise ¢ogunlukla otozomal
resesif gecis gosteren ve fundus flavimakii-
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latus ile ayni grupta yer alan bir ¢esit makiila
distrofisidir. Makiiler bdlgede fotoreseptor ve
retina pigment epitel (RPE) hiicrelerinin kay-
bma baglh olarak birinci veya ikinci dekadda
gelisen gdrme azlig ile karakterizedir?.

Burada sunacagimiz olgu, angioid streaks
ile birlikte stargard hastaliina bagli gérme
kayb1 bulunan bir olgudur.

OLGU SUNUMU

Olgumuz 27 yasinda erkek olup, 12 yildir
her iki gozde gorme azligi yakinmasi ile kli-
nigimize bagvurdu. Oz ve soygegmisinden,

baba ve ablada da benzer sekilde gérme azligi

Resim 1.
Hastamizin boynunda psédoksantoma elasticum ile
uyumlu cilt lezyonu.

sikayeti oldugu ve anne ve babanin birinci de-
receden akraba olduklari Ggrenildi. Yapilan
muayenede, boyun cildinde depigmente pa-
piiller goriildii (Resim 1). Oftalmolojik mu-
ayenesinde ise, gorme keskinliginin sagda 1,5
metreden parmak sayar (mps) diizeyde, solda 2
mps olduu ve 6n segment muayene bul-
gularinin dogal oldugu gériildii. Fundus mu-
ayenesinde ise, her iki gozde peripapiller bol-
gede halkasal tarzda baglayip, 1sinsal tarzda 2
disk ¢api kadar ekvatora dogru uzanan Bruch
membran catlaklari, makiiler bolgede RPE at-
rofisine bagli olusan doviilmiis bakir veya por-
takal kabufu goriinimii ve periferde pigment
kiimelenmeleri izlendi (Resim 2a ve 2b). Fun-
dus floresein anjiografisi (FFA)' nde ise dark
koroid goriiniimii ile birlikte, ¢atlak bolgeleri
ve makiilada hiperfloresans ve ge¢ boyanma
gozlendi (Resim 3). FFA’'da foveadan gegen
catlak veya koroidal neovaskiiler membran
(CNVM) gériilmedi.

Boyunda gordiigiimiiz papiiler lezyonlar ne-
deniyle istenen dermatoloji konsiiltasyonu so-
nucu bu lezyonlarin psédoksantoma elastikum
ile uyumlu oldugu histopatolojik olarak da
gosterildi.

Yapilan aile taramasinda, hastanin babasin-
da genclik yillarindan baglayarak her iki gozde

Resim 2.
Olgunun sag (a) ve sol (b) gézlerinin fundus goriintimii,
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Resim 3.
Hastanm FFA sinde Llik._I\';u“(;ckcn dark koroid

gorunumu,
gorme kaybi olup gorme keskinliginin her iki
gozde 0.1 diizeyinde oldugu 6grenildi. Fundus
muayenesinde ise her iki gozde tipik subretinal
flekler ve makiiler bolgede RPE atrofisi izlendi
(Resim 4). Ablada ise yine her iki gozde
gorme diizeyinin diigiik oldugu (sag: Smps, sol
0.1) ve muayenede makiiler bolgelerde keskin
sinirh yuvarlak atrofik lezyon izlendi (Resim
5). Ailenin diger fertlerinde (anne, erkek kar-
des ve bir kiz kardeg) herhangi bir okiiler pa-
toloji saptanmadi.

Elektrofizyolojik degerlendirmede, ERG
amplitiidlerinde belirgin azalmalar dikkat ¢e-
kici idi.

Resim 4,
Hastanin babasinda tipik subretinal flekler ile
karakterize stargard hastaliginin gériiniimii.

Resim 5.
Hastanin kiz kardesinin fundus goriinlimii.

Tiim bu muayeneler sonucu, tablo angioid
streaks ile birlikte stargard hastalifi olarak de-
gerlendirildi ve hasta takibe alindi.

TARTISMA

Bruch
sifikasyon ve frajilite ile karakterize olan an-

membraninda kalinlagma, kal-

gioid streaks’te gorme kaybina neden ola-
bilecek CNVM ve subfoveal hemoraji gibi
patolojiler bizim olgumuzda bulunmadigindan,
hastadaki gorme kaybini agiklayabilecek ikinci
bir makiila patolojisinin bulunabilecegini dii-
stindiik. Olgumuzda gérme kaybinin ikinci de-
kadda (15 yasinda) baglamasi, makiiladaki do-
viilmiis bakir goriiniimii, FFA’da izlenen dark
koroid varligi ve aile taramasinda stargard has-
taliginin tipik klinik goriinlimiinii sergileyen
bireylerin varhig: (6zellikle babada), bu olguda
angioid streaks ile birlikte stargard hastaliginin
da bulundugunu desteklemekteydi. Bizim ula-
sabildigimiz kadariyla literatiirde boyle bir bir-
liktelik yayinlanmamig oldugundan muh-
temelen bizim olgumuz bu iki hastaligin
birlikte goriildiigii ilk hasta olarak literatiire

~ gegecektir. Angioid streaks’de makiilada por-

takal kabugu goriiniimii ile karakterize retina
pigment epitel degisiklikleri de izlenebilmek-
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tedir. Fakat bu durumun ciddi gérme kaybina
neden olmasi mutad degildir!-2.

Olgumuzda, angioid streaks ile birlikte sik-
likla goriilen psddoksantoma elastikum bul-
gularimin varlig1 nedeniyle, olguyu Gronblad-
Strandberg sendromu ile birlikte goriilen star-
gard hastalig1 olarak isimlendirmemiz daha
dogru olacaktir. Angioid streaks ayirici ta-
nisinda travmatik koroid riiptiirli ve miyopik
dejenerasyona bagli laquer catlaklan dii-
stiniilmelidir. Makiila dejenerasyonu acgisindan
ise, ayirict tanida senil makiila dejenerasyonu,
kon distrofisi, santral areolar koroidal distrofi,
noronal seroid lipofuscinozis ve patern distrofi
gibi Okiiz gozii makiilopatisi yapan diger du-
rumlar g6z oniinde bulundurulmalidir.

Stargard hastaliginin otozomal dominant ve
resesif gecis gosteren formlari bildirilmistir.
Otozomal resesif hastalifin 1.kromozomun
kisa kolunda, dominant formun ise 13.kromo-
zomda yer aldigt belirlenmistir. Bizim ol-
gumuzda ailede etkilenmeyen saghkli bireyler

de bulundugundan otozomal resesif gegis gos-
teren tiirii oldugu diisiintilmektedir.

Boyle bir olguda uygulanabilecek herhangi
bir tedavi soz konusu degildir. Hastanin
CNVM olusumu agisindan amsler grid ile ta-
kibi ve diizenli kontrol muayeneleri en uygun
yaklagim sekli olacaktir.
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