
ornea distrofileri korneanın çeşitli tabakalarında opasitelerle karak-
terize herediter bir hastalık grubudur. Kornea distrofileri travma ya
da inflamasyon gibi nedenlerle ilişkili olmayıp primer kornea lez-

yonlarıdır.1 Makuler kornea distrofisi (MKD), [Online Mendelian Inhe-
ritance in Man (OMIM) 217800] 16q22 kromozumundaki korneal
glukozamin N-asetil-6-sülfotransferaz enzimini kodlayan karbonhidrat sül-
fotransferaz (CHST6) genindeki mutasyonlara bağlı olarak korneal keratan
sülfat (KS) metabolizmasındaki bozukluk sonucunda, keratositler ile endo-
tel hücreleri arasındaki interselüler boşluk ve ekstraselüler kornea stroma-
sında sülfatlanmamış KS birikimine bağlı, bilateral kornea opasitesi ve
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Nüks Makuler Kornea Distrofisi Nedeni ile
Rekeratoplasti Uygulanan Bir Olguda

Elektron Mikroskopi Bulguları

ÖÖZZEETT  Makuler kornea distrofisi (MKD), kornea stroma distrofilerinin en nadir görülen grubudur.
16q22 kromozomundaki karbonhidrat sülfotransferaz (CHST6) genindeki mutasyonlara bağlı ola-
rak, kornea stromasında sülfatlanmamış keratan sülfat birikimi ile karakterize otozomal resesif ge-
çişli bir hastalıktır. Görme keskinliği diğer stroma distrofilerine göre daha erken dönemde
etkilenmekte ve genellikle kornea transplantasyonu gerektirmektedir. Penetran keratoplasti son-
rası nüks, diğer kornea stroma distrofilerine göre daha nadir izlenmektedir. Nüks gözlenen hasta-
larda rekeratoplasti uygulanmaktadır. Bu çalışmada, nüks MKD nedeni ile rekeratoplasti uygulanan
62 yaşındaki bir olguda histopatolojik bulgular tanımlanmıştır. Işık mikroskopu ve geçirimli elek-
tron mikroskopu incelemelerinde histopatolojik değişikliklerin primer MKD hastalarıyla benzer
özelliklere sahip olduğu gözlenmiştir.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Keratoplasti, penetran; kornea distrofileri, herediter; 
transmisyon elektron mikroskopisi  

AABBSSTTRRAACCTT  Macular corneal dystrophy (MCD) is the least common form of the stromal corneal dy-
strophies. MCD is an automasal recessive disorder that is characterized by unsulfated keratan sul-
fate deposition in corneal stroma due to mutations in carbonhydrate sulfotransferase (CHST6) gene
which is located in chromosome 16q22. Visual acuity is affected in earlier stages of the disease in
compare to other stromal corneal dystrophies and usually corneal transplantation is needed. Re-
currence after penetrating keratoplasty is seen less frequently than other stromal corneal dystro-
phies. In this study, histopathologic findings were described in a patient who had re-keratoplasty
due to recurrent macular corneal dystrophy. Light and transmission electron microscopy findings
were similar to characteristic features of primary macular corneal dystrophy.  

KKeeyywwoorrddss::  Keratoplasty, penetrating; corneal dystrophies, hereditary;
microscopy, electron, transmission  
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kornea santralinde incelmeyle karakterize otozo-
mal resesif geçişli bir hastalıktır.2 Makuler distrofi,
stroma distrofilerinin en nadir görülen grubu olup,
serum ve kornea KS seviyelerine göre 3 alt gruba
ayrılmaktadır (Tip I, Tip II ve Tip IA).3 Etkilenen
kişilerde genellikle ilk dekadda, kornea santralinde
stroma bulanıklığı ile kendini göstermektedir.
Daha sonra stromada fokal gri-beyaz birikintiler
gelişmektedir. Bu birikintiler erken evrelerde kor-
nea santralinde ön stromada yerleşmiş iken, hasta-
lığın ilerlemesiyle birlikte kornea periferinde
stromanın derin tabakalarında yerleşim gösterirler.
Hastalık ilerledikçe yüzeyel birikintilere bağlı kor-
nea yüzeyinde düzensizlikler gelişebilse de kornea
epiteli etkilenmemektedir.  Görme keskinliği diğer
stroma distrofilerine göre daha erken dönemde et-
kilenmekte ve kornea transplantasyonu gerektir-
mektedir.2,4 MKD’de keratoplasti sonrası nüks,
diğer stroma distrofilerine göre daha nadir olmakla
birlikte nüks gözlenen çeşitli olgu serileri bildiril-
miştir.5,6

Bu çalışmada, penetran keratoplasti (PK) son-
rası distrofi nüksü nedeni ile rekeratoplasti uygu-
lanan bir olgunun korneasından elektron ve ışık
mikroskopu ile elde edilen histopatolojik sonuçla-
rın bildirilmesi amaçlanmıştır.

OLGU SUNUMU

Altmış iki yaşındaki erkek olgu, sağ gözde görme
azalması şikâyetiyle Ankara Üniversitesi Tıp Fa-
kültesi Göz Hastalıkları Ana Bilim Dalına baş-
vurdu. Öyküsünden, MKD nedeni ile 24 yıl önce
sağ, 16 yıl önce sol gözden PK ameliyatı geçirdiği
öğrenildi. Oftalmolojik muayenede en iyi düzetil-
miş görme keskinliği sağ gözde el hareketleri, sol
gözde 0,3 düzeyinde idi. Sol göz grefonu saydam,
fundus muayenesi doğal olan olgunun sağ gözünde
grefonda ön stroma yerleşimli çok sayıda düzensiz
gri-beyaz, sınırları net olmayan opasiteler bulun-
makta idi. Sağ gözde fundus aydınlanmadığı için
yapılan ultrasonografide, vitreus saydam retina ya-
tışık izlenmesi üzerine olguya nüks MKD tanısıyla
rekeratoplasti uygulandı. Ameliyatta 8,25 mm çaplı
donör korneası 8,0 mm çaplı alıcı yatağına sütüre
edildi. Eksize edilen kornea dokusunda histopato-
lojik incelemeler yapıldı.

HİSTOPATOLOJİK İNCELEMELER

Geçirimli elektron mikroskop [transmission elect-
ron microscopy (TEM)] incelemesi için alınan doku
örnekleri %2,5 gluteraldehitte (0,1 M fosfat tam-
ponlu, pH 7,4) saptanarak, osmiyum tetroksitle 2.
fiksasyon işlemi uygulandıktan sonra rutin takip iş-
lemlerinden geçirilerek araldite gömüldü. Elde edi-
len bloklardan yarı-ince (800-1.000 nm) ve ince
(60-80 nm) kesitler alındı. Yarı-ince kesitler Tolui-
din mavisi ile boyanarak ışık mikroskopu (Zeiss,
Scope A1) ile ince kesitler uranil asetat-kurşun sit-
rat ile boyanarak TEM (LEO 900 E) ile incelendi.

IŞIK MİKROSKOP BULGULARI

Toluidin mavisi ile boyanan yarı-ince kesitlerde,
kornea kalınlığının her alanda normal kornea ka-
lınlığına göre inceldiği gözlendi. Kornea mesafe-
sindeki bu daralmanın stroma tabakasındaki
dejenere keratositlere bağlı olduğu düşünüldü.
Özellikle, stroma tabakasına yakın komşuluktaki
epitel hücreleri arasında birikimler dikkati çekti.
Korneanın en kalın tabakasını meydana getiren
stromada da kollajen lamellerde düzensizlik ve
stromaya ait spesifik hücreler olan keratositlerde
granüler materyal birikimleri saptandı (Resim 1).

GEÇİRİMLİ ELEKTRON MİKROSKOP BULGULARI

Yapılan TEM incelemelerinde de ışık mikroskopi
bulgularına paralel olarak, özellikle epitel tabaka-
sına yakın komşuluktaki stroma lamellerini mey-
dana getiren kollajen demetlerinde düzensizleşme
saptandı (Resim 2-5). Bazı keratositlerde ileri dere-
cede hasarlanma meydana geldiği, hücrelerin deje-
nere olarak hacimce küçüldüğü gözlendi (Resim 4).
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RESİM 1: Nüks makuler kornea distrofisinde ışık mikroskopisi.
E; Kornea epiteli, S; Stroma, Yıldız; Kollajen lameller, Ok; Keratosit. Yarı-ince kesit.
Boya; Toluidin mavisi, Büyütme; x40.



Bu iki bulgunun kornea kalınlığındaki azalmaya
yol açtığı düşünüldü. Epitel tabakasına yakın kom-
şulukta olan keratositler içerisinde keskin sınırlı,
yaklaşık hücrenin mitokondriyumlarına eşit bü-
yüklükte, birbirleriyle boyut ve yoğunluk açısın-
dan benzerlik gösteren çok sayıda elektron-yoğun
fibrogranüler materyal birikimleri izlendi (Resim
5). Fibrogranüler birikimlerden bağımsız olarak,
aynı veya farklı keratositler içerisinde, zar ile çev-
rili düzenli sınırlara sahip, değişken boyutlarda, içi
boş kesecik şeklinde vakuoller gözlendi (Resim 4,
5). Vakuollerin, keratosit dejenerasyonunda ilk ba-
samak olduğu, harabiyet ilerledikçe vakuol sayısı-
nın arttığı ve hücre içi dinamikleri bozduğu
düşünüldü.

TARTIŞMA

Stromal kornea distrofileri arasında en nadir görü-
len form olan MKD hastalarında, rekeratoplasti ge-
rektirecek şiddette nüks görülme sıklığı %2,5,
keratoplasti sonrası nükse kadar geçen sürenin ise
20 ay ile 30 yıl arasında değiştiği bildirilmiştir.7

Klintworth ve ark. alıcı dokudaki anormal kerato-
sitlerin grefon dokusuna göç etmesinin nükse
neden olduğunu ve bu nedenle nüks bulgularının
grefon dokusunun periferinde daha belirgin oldu-
ğunu öne sürmüşlerdir.6

MKD ışık mikroskopisinde stromadaki kollajen
lamellerde, Descemet membranı ve endoteldeki ke-
ratositlerde anormal glikozaminoglikan birikimleri
bildirilmiştir.8 Keratositlerdeki bu anormal birikim-
ler membran ile çevrili intrasitoplazmik vakuoller
içinde görülen elektron-yoğun fibrogranüler mater-
yal birikimler olarak tanımlanmıştır.9 Histolojik ola-
rak bu anormalliklerin korneal glikozaminoglikan
metabolizmasındaki bozukluklarla, özellikle de
hücre içi ve hücre dışı anormal birikimlerin görül-
düğü KS metabolizmasındaki bozukluklarla ilişkili
olduğu bildirilmiştir.10
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RESİM 2: Nüks makuler kornea distrofisinde geçirimli elektron mikroskop görün-
tüsü.
Yıldız; Düzensizleşmiş kollajen demetleri, Ok; Keratosit çekirdeği, E; Kornea epi-
teli, Bar; 2.500 nm.

RESİM 3: Geçirimli elektron mikroskopta kollajen demetleri arasında keratositin
enine kesiti.
Yıldız; Düzensizleşmiş kollajen demetleri, K; Keratosit, Bar; 1.000 nm.

RESİM 4: İleri derecede dejenere olan keratosit geçirimli elektron mikroskop gö-
rüntüsü.
Yıldız; Düzensizleşmiş kollajen demetleri, Ok; Keratosit çekirdeği, Ok başı; Va-
kuol, Bar; a) 2.500 nm, b) 1.000 nm.

RESİM 5: Nüks makuler kornea distrofisinde geçirimli elektron mikroskop görüntüsü.
Yıldız: Düzensizleşmiş kollajen demetleri, Ok: Keratosit çekirdeği, Ok başı: Va-
kuol, İnce ok: Elektron yoğun fibrogranüler, Bar: 1.000 nm Bar: 1.000 nm.



Bu çalışmada, nüks MKD nedeni ile rekerato-
pasti uygulanan bir olgunun kornea dokusundaki
histopatolojik değişiklikler değerlendirilmiştir. Işık
mikroskopisinde epitel hücreleri arasında, özellikle
stromaya yakın komşuluktaki alanlarda birikimler
ile stromada bulunan kollajen lamellerde düzensiz-
lik ve granüler materyal birikimleri saptanmıştır.
TEM incelemelerinde ise stroma lamellerinde dü-
zensizleşme, keratositler içerisinde elektron-yoğun
fibrogranüler materyal birikimleri ve zar ile çevrili
vakuoller izlenmiştir. Bu bulgular, nüks MKD has-
talarının primer MKD hastalarıyla benzer histopa-
tolojik özelliklere sahip olduğunu desteklemektedir.

FFiinnaannssaall  KKaayynnaakk

Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili doğru-
dan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi alet,
gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya her-
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