
ÖZ

Predesmetik korneal distrofi  (PDKD), derin stroma ve desme membranını tutan, gri-beyaz değişken büyüklükte noktalar ve düzensiz, 
çizgi şeklinde opasiteler ile kendini gösteren nadir görülen bir kornea distrofi sidir. Sağ gözünde bir haftadır devam eden batma şikayeti 
ile kliniğimize başvuran 48 yaşındaki erkek hastanın yapılan muayenesinde; her iki gözün düzeltilmiş görme keskinliği Snellen eşeli ile 
9/10 seviyesindeydi. Biyomikroskopik muayenede her iki gözde, limbustan limbusa kesintisiz devam eden, arada hemen hiç saydam 
kornea bırakmayan stromanın arka 1/3 seviyesinden başlayıp desme membranına kadar inen noktasal depozitler izlendi. Fundus mua-
yenesinde her iki optik disk başında eğiklik ve peripapiller koryoretinal atrofi  görüldü. Göz içi basınç (GİB) ölçümü sağda 14, solda 15 
mm Hg düzeyindeydi. Yapılan pakimetri, korneal topografi , ön segment optik koherans tomografi  (OCT) ve konfokal biyomikroskopi 
sonucunda hastaya predesmetik korneal distrofi  tanısı kondu.

Literatürde yayınlanmış diğer vakalar tarandığında, dikkat çekici şekilde sık eşlik eden miyopi’nin, bu nadir görülen distrofi nin tanı-
sında yardımcı olabileceği düşünülmelidir.

Anahtar kelimeler: Kornea, distrofi , predesme.

ABSTRACT

Pre-descemet corneal dystrophy (PDCD) is a rare disorder of the cornea characterized by gray-white punctiform lesions of variable 
size and irregular linear opacifi cations seen in the posterior stroma.We reported a case of a 48-year-old male who visited our clinic with 
a complaint of a stinging sensation on the right eye for a week. On routine examination, the best-corrected visual acuity for both eyes 
was 9/10 with Snellen chart. On slit biomicroscopy, bilateral diffusely distributed punctuate deposits from limbus to limbus with almost 
no intervening clear spaces, which were located between posterior 1/3 of the stroma and the descemet membrane were observed. On 
fundoscopy, bilateral optic nerve heads were tilted and peripapillary chorioretinal atrophy was present. The intraocular pressure (IOP) 
was 14 mm Hg on the right eye, and 15 mm Hg on the left eye. The patient was diagnosed to have pre-descemet corneal dystrophy 
after ultrasonic pachymetry, corneal topography, anterior segment optical coherence tomography (OCT) and confocal biomicroscopy 
examinations were completed. We claim that the presence of myopia can be useful in the recognition of this rare dystrophy, since a 
remarkable coexistence is realized when the past case reports on the literature are considered.
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GİRİŞ

Predesmetik korneal distrofi  arka stroma ve desme memb-
ranını etkileyen, nadir görülen ve diğer distrofi lerle ayırıcı 
tanısı zor yapılan bir distrofi dir.1,2,3 Ailesel bir hastalık ola-
rak tanımlanmakla beraber geçiş paterni kesin olarak göste-
rilememiştir.1,2 Hastalık ilk defa 1923 yılında Vogt tarafın-
dan kornea farinata olarak tanımlanmış; Meader ve Danis 
1947’de hastalığı keratokonus ile ilişkilendirmişlerdir.1,2 
1950’de Paufi que ve Etienne hastalığın presenil ve senil 
olmak üzere iki formu olduğunu ortaya koymuştur. Fran-
ceshetti 1954’te hastalığın konjenital iktiyozis ile birlikte-
liğini tanımlamış, 1957’de ise, hastalığın keratokonus eşlik 
etmeden de görülebileceğini göstermiştir.1,2 1963 yılında 
Collier predesmetik distrofi  tanımını ortaya koymuş, hasta-
lığın keratokonus ve konjenital iktiyozis ile birlikteliğinin 
şart olmadığını bildirmiştir.1,2 1974’te Curran, predesmetik 
distrofi si olan bir hastada yaptığı histopatolojik çalışmayla 
lipofuskin içeren intrasitoplazmik vakuoller sebebiyle ge-
nişlemiş keratositleri göstermiştir.13 Klinikte karşımıza de-
rin stromadan desme membranına kadar yerleşmiş gri-beyaz 
düzenli sınırları olan opasiteler halinde çıkan bu depozitler, 
şekillerine göre; sirküler, bumerang, koma, dentritik, lineer 
ve fi liform olmak üzere 6 şekilde sınıfl andırılmıştır.3

Predesmetic alanda bulunan opasiteler, psödoksantoma 
elastikum, X’e bağlı resesif iktiyozis gibi sistemik hastalık-
lara eşlik edebileceği gibi keratokonus, posterior polimorfoz 
distrofi , posterior amorf stromal distrofi , Fuch’s endotelyal 
distrofi , konjenital herediter stromal distrofi , posterior stro-
mal benekli distrofi  gibi birçok göz hastalığında da görüle-
bilir.8,12 Bu çok ihtimalli tanı sinsilesi içerisinde doğru ola-
na erişmek sadece klinik muayene ve tecrübenin çok daha 
ötesinde , yardımcı tetkik ve ileri görüntüleme sistemleriyle 
mümkün olabilir.

OLGU SUNUMU

Kırksekiz yaşında erkek hasta sağ gözünde bir haftadır sü-
ren batma şikayeti ile polikliniğimize başvurdu. Hastanın 
alınan anamnezinde hiçbir sistemik hastalığının bulun-
madığı ve aile öyküsünde de bilinen bir herediter hastalı-
ğın olmadığı öğrenildi. Yapılan muayenede düzeltilmemiş 
görme keskinliği her iki gözde 3 metreden parmak sayma 
düzeyindeydi. Otorefraktometre ölçümü sağ gözde (-8.50, 
-1.00∞105), sol gözde (-9.50, -0.50∞50) idi. Düzeltilmiş 
görme keskinliği Snellen eşeliyle her iki gözde 9/10 düze-
yindeydi. Biyomikroskopik muayenede sağ gözde yabancı 
cisime bağlı epitel defekti olmakla beraber her iki gözde 
limbustan limbusa kesintisiz devam eden, arada hemen 
hiç saydam alan bırakmayan, stroma arka 1/3 seviyesinden 
başlayıp desme membranına kadar inen noktasal depozitler 
izlendi (Şekil 1). Fundus muayenesinde her iki optik disk 
başında eğiklik ve peripapiller koryoretinal atrofi  görüldü. 
Hastanın suni göz yaşı ve antibiyotik tedavisi düzenlenip 
1 hafta sonra hasta kontrole çağrıldı. Kontrol muayenesin-

de sağ gözdeki epitel defektinin kapandığı görüldü. Derin 
stroma ve desme membranındaki opasitelerin her iki gözde 
olması ve herhangi bir infl amasyon bulgusu olmaması bul-
guların bir kornea distrofi sine bağlı olduğunu düşündürdü. 
Hastalığın teşhisi için yapılan spektral domain ön segment 
optik koherans tomografi  (Optovue, RTVue-100) (SDOKT), 
ile her iki korneada derin stromadan başlayıp desme memb-
ranına kadar artarak devam eden hiperrefl ektan depozitler 
izlendi (Şekil 2). Ön kamara açısının SDOKT ile yapılan 
görüntülemesinde Shwalbe hattının, desme membranındaki 
hiperrefl ektivite sebebiyle çok net görüldüğü, açı elemanla-
rında hiperrefl ektans olmadığı ve derinliğin normal olduğu 
görüldü (Şekil 3). Scheimpfl ug kamera (Schwind Sirius) ile 
yapılan korneal topografi de her iki gözde kurala uygun dü-
zenli astigmatizma izlenip, kornea kalınlıkları sağ gözde 658 
sol gözde 675 mikron olarak hesaplandı. Optik biyometrik 
incelemede (Zeiss IOL Master) ön-arka aksiyal uzunluk sağ 
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Şekil 1: Sağ göz ön segment fotoğrafı

Şekil 2: Spektral domain ön segment optik koherans tomografi de 
izlenen derin stromadan başlayıp desme membranına kadar ar-
tarak devam eden hiperrefl  ektan depozitler.



gözde 27.06 mm, sol gözde 27.42 mm olarak ölçüldü. Ön 
kamara derinliği sağ gözde 3.64 mm, sol gözde 3.59 mm 
olarak kaydedildi. Yapılan konfokal biyomikroskopik (Con-
foscan 2.0, NIDEK) incelemede her iki gözde desme memb-
ranı seviyesinde yoğun hiperrefl ektans, hemen ön tarafında 
ekstraselüler hiperrefl ektan yoğun noktalar tespit edilmiş, 
stromal keratosit yoğunluğu ve keratositlerin morfolojisin-
de herhangi bir patoloji görülmemiştir (Şekil 4). Konfokal 

biyomikroskop, immersiyon yöntemiyle korneadan kesitsel 
görüntüler alan bir cihaz olup çalışmada kullanılan cihaz 
kornea ve ön segment görüntüsünü 1000 kat büyütebilmek-
te, 14 saniyede 350 görüntü alabilmekteydi. Aldığı görüntü 
340 x 255 mikron boyutlarında ve her 5 mikron kalınlıktan 
kesit almaktaydı. Kullanılan ön lens X 40 büyütmeli immer-
siyon lensidir ve çalışma mesafesi 1,98 milimetreydi.

Mevcut literatür bilgilerimiz ve yayınlanan diğer vakalar-
daki aile öyküsünde yola çıkılarak yapılan aile taramasında 
diğer aile üyelerinde benzer bir patolojiye rastlanmamış ve 
sporadik olarak da karşılaşılabilen bu olguya predesmetik 
korneal distrofi  tanısı konmuştur.

TARTIŞMA

Derin stroma ve desme membranını etkileyen distrofi ler 
nadir görülmekle beraber sıklıkla birbirlerine benzeyen bi-
yomikroskopik bulgular gösterirler.8,10,11 Bunlar posterior 
polimorfoz distrofi , posterior stromal amorf distrofi , Fuch’s 
endotelyel distrofi , konjenital herediter stromal distrofi , 
konjenital herediter endotelyal distrofi , posterior stromal be-
nekli distrofi dir.8 Bu hastalıkları birbirinden net olarak ayır-
mak ve teşhis koymak her zaman mümkün olmayabilir. Bir 
kısmının halen tanımlanmış net tanı kriteri de yoktur. Pre-
desmetik korneal distrofi  de bunlardan biridir. 1923’te Vogt 
tarafından kornea farinata olarak tanımlandığında sadece 

ilerleyen yaşla ilişkilendirilen hastalık, ilerleyen süreçte Pa-
ufi que ve Etienne tarafından presenil ve senil olmak üzere 
iki gruba ayrıldı.1,2 1947’de Meader ve Danis 40 yaşında 
her iki gözünde keratokonus olan bir hastada hastalığı teşhis 
ettikten sonra 1950’de D’ermo 19 yaşındaki keratokonuslu 
bir hastada aynı hastalığı teşhis edince hastalığın keratoko-
nusla birlikte görüldüğüyle ilgili yaygın bir kanı oluşmuştu. 
Franceshetti 1954'te konjenital iktiyozisli bir olguda hasta-
lığı teşhis etmiş ve 1924’te Kraupa’nın beş iktiyozisli has-
tada aynı hastalığı tanımlamasından yola çıkarak konjenital 
iktiyozis ile hastalığı ilişkilendirmiş, keratokonus olmadan 
da hastalığın görülebileceği tezini ortaya atmıştır.12 Ayrıca 
hastalığın farklı formları olabileceğini öne sürerek hastalı-
ğın bu varyantına derin fi liform distrofi  adını vermiştir. 1963 
yılında Collier literatürde yayınlanmış vakaları karşılaştıra-
rak predesmetik distrofi  tanımını ortaya koymuş, hastalığın 
keratokonus ve konjenital iktiyozis ile birlikteliğinin şart 
olmadığını belirtmiş ve aynı hastalığın farklı şekillerde gö-
rülebilen altı formunu tanımlamıştır. Bunlar sirküler, bume-
rang, koma, dentritik, lineer ve fi liform şeklinde sınıfl andı-
rılmıştır.5,7 

Hastalık ile ilgili bir diğer tartışma konusu da ailesel yatkın-
lık ve kalıtım paternidir. 

1979’da Sasso ve ark. tarafından yapılan bir çalışmada pre-
desmetik stromal distrofi  tanısı konan 36 yaşında bir kadın 
hastanın 46 aile üyesi taranmış ve 4 ardışık jenerasyonda 
hastalık teşhis edilmiştir. Bu çalışma sonucunda hastanın ai-
lesel özellik gösterdiği, cinsiyet yatkınlığı göstermediği ve 
bu bulgular doğrultusunda otozomal dominant geçiş paterni 
olduğu kanısına varılmıştır.2 Bu görüşü destekleyecek kro-
mozom analizi olmaması ve bildirilmiş diğer vakalarda aile 
öyküsüne rastlanmaması sebebiyle kesinleşmiş bir geçiş pa-
terninden bahsedilememektedir. Bu olgunun anne, baba, iki 
kız kardeş ve üç kızında yapılan aile taramasında herhangi 
bir patolojiye rastlanmadı. Bu bilgiler ışığında vakanın lite-
ratürde bildirilmiş birçok vaka gibi sporadik olduğu sonu-
cuna varıldı.

Derin stroma distrofi leri ve predesmetik distrofi  ile ilgili de-
ğişik yayınlarda belirtilen farklı bulgular göz önüne alındı-
ğında bu olguda ayırıcı tanıda posterior stromal amorf dist-
rofi , posterior stromal benekli distrofi , konjenital herediter 
stromal distrofi ler alındı. 

Konjenital herediter stromal distrofi de korneada homojen, 
yaygın benekler görülmekle beraber tüm kornea katmanla-
rı bu durumdan etkilenir. Posterior stromal amorf distrofi de 
genellikle hiperrefl ektif depozitler görülmekle beraber bun-
lar genelde bir alana lokalizedir ve limbustan limbusa uza-
nım göstermez.9 Ayrıca sitoplazması lipit yüklü keratositler 
görülür. Korneal düzleşme ve incelme tabloya eşlik edebilir. 
Posterior stromal benekli distrofi ye de hiperrefl ektif depo-
zitler eşlik etmekle beraber epitel ve endotel haricinde tüm 
kornea tabakaları etkilenebilir ve keratositler içinde oil-red 
ile boyanan lipit granüller yer alır.3,4,5
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Şekil 4: Her iki göz (A.sağ, B: sol) konfokal biyomikroskopik 
görüntüleri.

Şekil 3: Ön kamara açısının spektral domain ön segment optik 
koherans tomografi  görüntüsü.



Bu olguda limbustan limbusa hiç saydam kornea bırakma-
dan uzanan, sadece derin stroma ve desme membranını tutan 
düzgün sınırlı gri-beyaz depozitler tespit edildi. Konfokal 
biyomikroskopide derin stroma ve desme membranında eks-
traselüler hiperrefl ektif depozitler izlendi. Keratosit morfo-
lojisi ve yoğunluğunda bir patoloji saptanma dı.

Literatürdeki diğer olgular tarandığında Strachan’ın 1968'de 
yayınladığı vaka, Sasso ve ark.'nın 1979'da yayınladığı vaka 
serisi , Grupcheva ve ark.'nın 2001'de yayınladığı iki vakalık 
seri, Holopainen ve ark.'nın 2003'te yayınladığı bir olgu su-
numu, Georgios ve ark.'nın 2014'de yayınladığı dört vakalık 
seri ve bizim kendi olgumuzda dikkatimizi çeken bulgu, tüm 
vakalara miyopi eşlik etmesiydi. Bu serilerden Grupcheva 
ile Georgios’un serilerindeki vakalarda ve bizim vakamızda 
yüksek miyopi tabloya eşlik etmekteydi.3,7

Predesmetik distrofi  teşhisinde kesinleşmiş tanı kriterleri 
halen yoktur. Ayrıca benzer biyomikroskopik ve klinik bul-
gular diğer korneal distrofi lerde de bulunmakta ve bu durum 
hastalığın teşhisini zorlaştırmaktadır. Bu durum göz önüne 
alındığında, eşlik eden miyopi açısından dikkatli olmanın 
ayırt edici tanısı oldukça zor olan bu hastalığın teşhisinde 
yararlı olabileceğini düşünmekteyiz. 
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