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Posterior polimorföz korneal distrofi (PPKD) nadir görülen, Descemet
membranı ve kornea endotel hücrelerini etkileyen, genelde bilate-
ral ve asimetrik seyreden, otozomal dominant herediter korneal dis-

trofidir.1 Genelde izole olarak görülse de bazı durumlarda abdominal herni,
Alport sendromu, korneal dikleşme, keratokonus, keratoglobus, druzen gibi
oküler ve ekstraoküler bulgularla birliktelik gösterebilmektedir.2-5

Posterior Polimorfoz Korneal Distrofi
Ektatik Bir Hastalık mı?

ÖÖZZEETT  Az gördüğü fark edilip hekime yönlendirilen altı yaşındaki erkek olgu, dış merkezden kera-
tokonus ön tanısıyla kliniğimize sevk edildi. Düzeltilmiş en iyi görme keskinliği sağ gözde 0,3 (-4,0
-3,0α10), sol gözde 0,2 (-4,50 -3,50α170) seviyesinde idi. Ön segment muayenesinde her iki gözde
kornea arka yüzeyde periferde daha fazla olmak üzere veziküler lezyonlar mevcuttu. Speküler
mikroskopide hafif polimegatizm ve pleomorfizm ile karanlık odaklar, endotel hücre sayısı ortalama
sağ gözde 2.283±212 hücre/mm2, solda 2,268±189 hücre/mm2 olarak saptandı. Topografik in-
celemede, bilateral simetriye yakın papyon görünümü ve ciddi korneal dikleşme (ortalama ker-
atometri değeri sağ gözde 56,5 D sol gözde 57,1 D) saptandı. En ince kornea kalınlığı sağ gözde 719
µ sol gözde 728 µ olarak saptandı. Kornea arka yüz elevasyon değerleri normale göre yüksek (sağda
+37 µ, solda +43 µ) idi. Bu çalışmada, posterior polimorföz korneal distrofi tanısı alan bir olguda
saptanan ektatik bulgular tartışılmıştır.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Kornea distrofileri, herediter; keratokonus; kornea topografisi 

AABBSS  TTRRAACCTT  A 6-year-old male patient with low vision was referred to our clinic with the diagno-
sis of keratoconus. His best-corrected visual acuity was 0.3 (-4.0 -3,0α10) in the right eye and 0.2
(-4.50 -3,50α170) in the left eye. Slit-lamp examination of his anterior segments revealed vesicular
lesions located peripherally at the posterior surface of the cornea in both eyes. Specular microscopy
findings in both eyes showed endothelial polymorphism and polymegathism with dark areas. The
endothelial densities were 2,283±212 cells/mm2 and 2,268±189 cells/mm2 in the right and left eyes
respectively. Corneal topography revealed bilateral symmetric bow-tie configuration and severe
corneal steepening (mean keratometric values in the right and left eyes were 56.5 D and 57.1 D, re-
spectively). The thinnest corneal thickness measurements were 719 μ and 728 μ in the right and left
eyes respectively. The posterior corneal surface elevation values were higher than normal (+37 μ in
the right eye, +43 μ in the eft eye). In this study, ectatic changes are described in a patient having
posterior polymorphous corneal dystrophy. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Corneal dystrophies, hereditary; keratoconus; corneal topography
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Hastalar çoğunlukla asemptomatik olup yavaş
progresyon göstermektedir. Ancak, bazı hastalarda
korneal ödem ve sekonder glokom nedeni ile kısa
zamanda görme kaybı gelişmektedir.3 Karakteris-
tik klinik bulgusu, iki gözde endotelyal yüzeyde
bant/vezikül/coğrafi şekilli opasitelerdir. Zaten
“polimorföz” tanımlaması da endotelde görülen po-
limorfik lezyonlardan kaynaklanmaktadır. Bunun
yanında, tabloya iridokorneal yapışıklıklar, iris at-
rofisi, korektopi, pupiller ektropiyon ve retrokor-
neal membran eşlik edebilmektedir. Endotelde
epitel benzeri yapısal değişim ve davranış şekli gö-
rülmektedir. Yani, endotel prolifere olabilmekte ve
bazı bölgelerde çok katlı tabakalar oluşturmakta-
dır. Descemet membranı düzensiz olarak kalınlaş-
mış, patolojik posterior kollajenöz bir tabaka
oluşturmuştur. Gerek endotelden açıya doğru olan
proliferasyon gerekse iridokorneal yapışıklıklar se-
konder glokoma yol açabilmektedir.6,7

Speküler mikroskopide, endotelde guttatadan
daha büyük yuvarlak kistik alanlar ve bant benzeri
karanlık lezyonlar görülmektedir. Bu kistik alanla-
rın merkezindeki ve bant benzeri alanların kenar-
larındaki hücreler normal endotel hücrelere göre
daha küçük ve parlak görülmektedir.8 Konfokal
mikroskopide hiperreflektif, krater ya da çatlak
benzeri alanlar ile polimegatizm ve pleomorfizm
görülmektedir.9 

Şimdiye kadar üç gen ve bunların birçok mu-
tasyonun distrofiyle ilişkisi bulunmuştur. PPKD1
VSX1 geni (Visual System Homeobox gene 1,
20q11) mutasyonu ile ilişkili olup, tipik özelliği
elektroretinogram (ERG)’da anormal kon dis-
fonksiyonunun da saptanmasıdır.10,11 PPKD2’de
COL8A2 geninde (Collagen type 8α2 gene, 1p34)
mutasyon saptanmıştır. PPKD3’te ZEB1 geninde
(Zinc Finger E-box Binding homebox, 10p11) de-
ğişik mutasyonlar saptanmış olup, PPKD’li hasta-
ların yaklaşık 1/3’ünde ZEB1 mutasyonu saptan-
maktadır. ZEB1 geni COL4A3 (Collagen type 4α3
gene) geni için promotor görevi görmektedir. 
Genetik subgruplar arası fenotipik bazı farklılık-
lar tanımlanmış olsa da subgrupların klinik 
bulgularla ayrılması şu an için mümkün değil-
dir.12

PPKD geleneksel olarak endotel distrofisi ola-
rak bilinse de tüm hastaların %37’sinde, PPKD3
hastalarının ise %86’sında keratometri değerleri
her iki gözde de 48 dioptri (D) üzerindedir.
PPKD3’te ortalama keratometri değeri 53,3 D ola-
rak bulunmuştur. Ayrıca bilinmektedir ki ZEB1
geni sadece endotelde değil, keratositler ve epitel
hücrelerinde de eksprese olmaktadır. Dolayısıyla
başta PPKD3 olmak üzere PPKD’nin keratokonus,
keratoglobus ya da pellucid marjinal dejenerasyon
gibi ektatik bir hastalık olabileceği düşünülmekte
ve bu konuda yeni araştırmaların gereksinimi gün
geçtikçe artmaktadır.13

Bu çalışma ile bizim amacımız da PPKD tanısı
alan olgumuzun bulgularını bu gereksinim ışığında
paylaşmak ve tartışmaktır.

OLGU SUNUMU

Öğretmeni tarafından az gördüğü fark edilip he-
kime yönlendirilen altı yaşındaki erkek olgu, dış
merkezden yüksek astigmat ve dik korneaları ne-
deni ile keratokonus ön tanısıyla kliniğimize sevk
edilmişti. Olgunun yapılan muayenesinde düzel-
tilmiş en iyi görme keskinliği Snellen eşeline göre
sağ gözde 0,3 (-4,0 -3,0α10), sol gözde 0,2 (-4,50 
-3,50α170) seviyesinde idi. Göz içi basıncı non-
kontakt tonometri ile sağ gözde 28 mmHg, sol
gözde 29 mmHg olarak ölçülse de, kornea kalınlı-
ğına göre düzeltildiğinde 19,5 mmHg ve 20 mmHg
olarak değerlendirildi. Ön segment muayenesinde
her iki gözde kornealar saydam olup arka yüzeyde
periferde daha fazla olmak üzere veziküler lez-
yonlar mevcuttu (Resim 1a,b). Coğrafi şekilli lez-
yonlar ya da bant lezyonlar mevcut değildi. İris
doğal görünümde idi. Fundus muayeneleri doğaldı.
Dönen Scheimpflug kamera ile yapılan topografik
incelemede (Pentacam HR, Oculus Optikgeräte
GmbH, Wetzlar, Almanya) bilateral simetriye
yakın papyon görünümü ve ciddi korneal dikleşme
(Ortalama keratometri değeri sağ gözde 56,5 D, sol
gözde 57,1 D) saptandı. En ince kornea kalınlığı
sağ gözde 719 µ sol gözde 728 µ olarak saptandı.
Kornea arka yüz elevasyon değerleri keratokonusu
düşündürecek şekilde normale göre yüksek (sağda
+37 µ, solda +43 µ) idi. Ancak, ön yüz sagittal ha-
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ritalarında alt ve üst kadran arası diklik asimetrisi
keratokonus tanısı koyduracak kadar fazla değildi
(Şekil 1a,b). Speküler mikroskopide (Noncon
ROBO Pachy SP-9000; Konan Medical Inc, Tokyo,
Japonya) endotel hücre sayısı sağ gözde 2,283±212
solda, 2,268±189 olarak saptandı. Ayrıca, hafif po-
limegatizm ve pleomorfizm ile karanlık odaklar
mevcuttu (Resim 2a, b). Korneanın Ocular Res-
ponse Analyzer (Reichert, ABD) ile yapılan biyo-
mekanik ölçümlerinde sağ gözde korneal histerezis
(CH) 16,1 mmHg, korneal rezistans faktör (CRF)
19,7 mmHg; sol gözde CH 15,2 mmHg, CRF 19,6
mmHg olarak ölçüldü.  

TARTIŞMA

PPKD nadir görülen, asemptomatik seyredebile-
ceği gibi hızlı progresyonla kısa zamanda görme
kaybına da yol açabilen korneal distrofidir.
Görme azlığının temel iki nedeni kornea ödemi
ve glokomdur.3 Ancak, erken yaşlarda gelişebilen
korneal dikleşmeye bağlı yüksek miyopi ve astig-
matizmanın ambliyojenik etkisi de görme azlığı
yapabilmektedir.14 Çünkü korneal dikleşme
PPKD’de oldukça sık görülmektedir.13 Olgumuzda
kornea saydam olup, veziküler lezyonlar ağırlıklı
olarak periferde yerleşmişti. Bu nedenle refraktif
düzeltmeye rağmen artış sağlanamayan görme az-
lığı ambliyopiye bağlandı ve kapatma tedavisine
başlandı.

Yayımlanmış PPKD olgularının çoğunda kor-
neanın normale göre daha dik olduğu ifade edilse
de ektazinin önemli bir bulgusu olan kornea arka
yüz elevasyonunda artış ile ilgili veri sınırlıdır. Al-
dave ve ark.nın çalışmasında, 27 etkilenmiş hasta-
nın slit-tarayıcı topografi ile yapılan incelemesinde
10 hastada 48,0 D üzerinde keratometri değeri sap-
tanmış, bunların ise sadece birinde arka elevas-
yonda artış görülmüştür.13 Olgumuzda da hem
keratometri değerleri aşırı yüksek hem de arka
elevasyonları fazla idi. Bu durum hastalığın kendi
doğasıyla ilgili olabileceği gibi, gelişecek keratoko-
nusun erken habercisi de olabilir. 

Olgumuzdaki endotel sayısı önceki çalışma-
larda olduğu gibi, benzer yaş grubundaki normal
bireylerin endotel sayısına göre (3.156±283) daha
düşüktü.15 Ayrıca, pleomorfizm ve polimegatizm de
mevcuttu. Olgumuzun CH ve CRF değerleri kor-
neanın kalınlaşmasıyla da ilgili olarak benzer yaş
grubuna göre daha yüksekti.16

Klinik bulgular iridokorneal endotelyal sen-
drom (IKE)’a benzediğinden ayırıcı tanıda mutlaka
düşünülmelidir. IKE sendromunda da endotelde
dövülmüş bakır görünümü, korektopi, iridokorneal
adezyonlar ve göz içi basıncı yüksekliği görülebil-
mektedir. IKE sendromu kalıtsal olmaması, tek ta-
raflı olması, genelde daha ileri yaşlarda görülmesi
ve spesifik speküler mikroskopi bulguları ile PPKD’
den ayrılmaktadır.17

RESİM 1: Olgunun sağ (A) ve sol (B) gözünün biyomikroskobik görüntüleri.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)
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PPKD tedavisinde öncelikle ambliyopi varlı-
ğında, hastanın yaşı uygunsa ambliyopi tedavisi
başlanmalıdır.14 Kırma kusurlarına yönelik uygun
hastalarda fotorefraktif keratektomi ile başarılı so-
nuçların alındığı ve erken dönemde ciddi yan etki
ile karşılaşılmadığı bildirilmiştir.18 Hastalar glo-
kom açısından takip edilmeli, ancak korneaları-
nın normale göre kalın olabileceği, dolayısıyla
yanlış yüksek ölçümler alınabileceği unutulmama-

lıdır. Görmeyi düşüren kornea ödemi varlığında ise
keratoplasti yapılmaktadır. Korneal dikliği daha
fazla olan hastaların daha sık korneal nakil gerek-
tirdiği gösterilmiştir. Penetran keratoplasti yapıla-
bileceği gibi, endotelyal keratoplastilerle de başarılı
sonuçlar alınmaktadır.13

PPKD’de mutasyonu saptanan genler, ağırlıklı
olarak kollajen sentezinde rol oynayan ve stromada
da eksprese olan genlerdir. Dolayısıyla endotelin

ŞEKİL 1: Olgunun sağ ve sol gözünün topografik haritası.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)
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yanı sıra stromanın da etkilenmiş olması beklen-
mektedir. Yine VSX1 gen mutasyonları keratokonus
hastalarında da gösterilmiştir.13 PPKD hastalarının
çoğunda aşikâr keratokonus bulguları saptanmasa da
kornea normale göre daha diktir. Zaten hastaların

korneası genellikle normale göre daha kalın oldu-
ğundan keratokonus teşhisi koymak güçtür. Bu ne-
denlerle PPKD’nin gerçek bir ektazi olup olmadığı
konusunda daha geniş olgu serilerinin, topografik ta-
kiplerinin yapıldığı çalışmalara ihtiyaç vardır.

RESİM 2: Olgunun sağ (A) ve sol (B) kornea speküler mikroskop bulguları.
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