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Bir Olgu Nedeniyle Bietti'nin
Kristalin Retina ve Kornea Distrofisi

Tomris SENGOR!, Ahmet ALANYALI®, Suat AKI?, Osman KAPLANER?

OZET

PTT Hastanesi Goz Klinigine bagvuran ve "Bietti'nin Kristalin Retina ve Kornea Distrofisi” tanisi
konan 15 yasginda bir bayan hasta takdim edilmis, klinik ve labaratuar bulgular1 degerlendirilerek
korneada kristal depolanmasina ve benekli retina sendromuna yol acan diger klinik tablolarla ayr-
c1 tanisina deginilmistir.

Anahtar Kelimeler : Bietti'nin kristalin retina ve kornea distrofisi, kristalin kornea distrofisi, be-
nekli retina sendromu

SUMMARY

BIETTI'S CORNEAL AND RETINAL DISTROPHY
In this study clinical and laboratory findings of a 15 year old female patient diagnosed as Bietti's
Crystalline Dystrophy are described and the differential diagnosis of this syndome from the other
flecked retinal syndromes and crystalline corneal dystrophies discussed. Ret-vit 1996;1:494-97
Key Words : Bietti's crystalline dystrophy, crystalline corneal dystrophy, flecked retinal syndomes

Ilk kez 1937 yilinda Bietti, arka kutupta
parlayan kiigiik kristallerle tapetoretinal dege-
nerasyon, retina pigment epiteli etrofisi, koroi-
dal skleroz ve paralimbal korneada parlayan
kristalleri olan bir hastaliga ait ikisi kardes ti¢
olgu yayinladi!l.2.

Hastalik klinik olarak korneada stromanin
ylizeyel katlarinda, paralimbal bélgede yerle-
sim gosteren sari-beyaz renkte ve 15181 yansi-
tan poligonal igne sekilli kristal depolanmasi
ve fundusta retinanin yiizeyel ve derin katla-
rinda midperifere kadar uzanan sari-beyaz
renkte parlayan kristaller ile karakterizedir.
Hastalik ilerledikce kristallerin say1 ve biiyiik-
ligiindeki azalma yerine koroideada skleroza
birakmaktadir. Retina periferisinde kemik kor-
pus kiilleri tarzinda pigment degigiklikleri ol-
makta,nadiren de buna papillada solukluk eg-
lik etmektedirl.4.

Hastalik genellikle 3. dekatta ortaya ¢ik-
makla beraber, 1. ve 2. dekatta da goriildigu
bildirilmektedir!.>.

Yavas fakat progressif bir hastalik olan bu
distrofinin ileri dénemlerinde gérme keskinligi
ve karanhk adaptasyonu azalmakta, periferik
gorme alaninda daralma ve genis santral sko-
tomlar ortaya ¢ikmaktadir. Zamanla ERG'de
bozulmalar olabilmektedir!.3.

Yabanct ve yerli literatiirde bu hastalik ile

1. Dog¢ Dr. PTT Hast. Goz Klinigi
2. Uzm. Dr. PTT Hast. Gz Klinigi
3. Dr. PTT Hast. Goz Klinigi

ilgili 100'e yakin vaka takdim edilmigtir!45.

Ulkemizde ilk olarak 1979 yilinda Karaa-
gag N, Iskeleli G, Yigitsubay V tarafindan 1
vaka; 1989 yilinda B, Irke¢ M. tarafindan 2
vaka; 1991 yilinda da Bozkir DM, Ekinciler
OF, Mirza GE, Dogan H tarafindan da 4'ii kar-
des olmak iizere 5 vaka bildirilmigtir#.6,

GEREC VE YONTEM

PTT Hastanesi Goz Klinigi'nde 1993 yilin-
da Bietti'nin Kristalin Retina ve Kornea Dist-
rofisi tanis1 konan 15 yasinda bir bayan hasta
incelemeye alinmig, rutin sistemik ve gbz mu-
ayeneleri yapilmug bilgisayarli gérme alani,
Ischiara kartlariyla renkli gérmesi, renkli fun-
dus fotograflari, fundus flouressein angiografi-
si, ERG, VER tetkiklerinin yanisira rutin kan-
idrar biyokimya analizleri ile serum protein
elektroforezi yapilmistir. Hasta 15 aydir takip
edilmektedir.

OLGU RAPORU

Hasta klinigimize 1993 yilinda ¢ok 1s1kli
ortamlarda okudugu yazilarin {izerinde paril-
damalarin olmasi ve buna bagl olarak gérme-
sinin zorlagmasi, birden karanlik ortamlara
girdiginde 1se uzun siire hi¢ oldugunu ifade
eden hasta 15 yasindaydi ve o0grenciydi. Yapi-
lan gbéz muayenesi sonucu Bietti'nin Kristalin
Retina ve Kornea Distrofisi tanis1 konan has-
tanin sorgulamasinda anne ve babasinin hala-
dayi ¢ocuklar1 6grenildi. Hastanin hikayesin-
den diizenli ve sik araliklarla bir ilag kullan-
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Resim 1. Hastanin sag fundus fotografi ve kristallin de-
polanmasina ait goriiniim.

Resim 2. Hastamin sol fundus fotografi ve kristallin de-
polanmasina ait goriiniim.

Resim 3. Limbal bilgede kristallin madde depolanmasi

madig1, herhangi bir ameliyat gecirmedigi 63-
renildi. Yapilan sistemik muayenisinde bir
ozellik tespit edilemedi.

GOZ MUAYENESI

Yapilan oftalmoskopik muayenede gorme
keskinliginin her iki gozde tashihsiz olarak
tam oldugu tespit edildi. Biyomikroskop ile 6n
segment muayenesinde her iki goz paralimbal
bolgede, kornea epitelinin altinda ve stroma-
nin yiizeyel katlarinda altin tozu gibi sarimti-
rak - beyaz renkte pariltili refleler veren kristal
birikimleri saptandi.

Fundus muayenesinde ise her iki gbz poste-
rior polde yogunlasan, perifere dogru yogun-
luklan giderek azalan ve ekvatora dogru kay-
bolan, retinanin yiizeyel ve derin katlarinda
yer yer damarlarin {izerine serpilmis sekilde
pariltli refleler veren altin tozu gibi kristal de-
pozitleri tespit edildi. Retinal damarlar, optik
disk ve makula normal smirlarda bulundu

Resim 4. Hastanin sag fundus fluorescein anjiografisi-
ne ait goriiniim

Res!2,

Limbal bélgenin slit biyomikroskopisinde
parlgdayan kristaller saptand1 ve fotograflandi
Res3.

Cekilen fundus flouressein angiografisinde
posterior polde kristal birikimlerine uyan saha-
larda, noktasal gilive yegini tarzinda pigment
degisikliklerinin yarattig1 hiper ve hipofloure-
san sahalar dikkati ¢cekmekteydi. Kristal de-
pozzitleri flouresseini yaymak veya bloke et-
mek gibi bir 6zellik gostermediler Res4.5.

Hastanin yapilan ilk muayenesinde gore
keskinliginin her iki gozde tashihsiz olarak
tam oldugu tespit edilmesine ragmen bilgisa-
yarli gérme alani muayenesinde her iki gozde
periferik daralma ve daginik sekilde hassasi-
yet kayiplari tespit edildi.

Amsler Grid ile yapilan muayenesinde has-
ta metamorfopsi tamimlamadi. ERG, VER tet-
kikleri normaldi.

Protein elektroforezi, rutin kan- idrar biyo-
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Resim 5. Hastanin sol fundus fluorescein anjiografisine
ait goriiniim.

kimya analizleri normal olarak bulundu.

Anne ve babasinin kardes ¢ocuklar: olmasi
nedeniyle ailenin diger fertleri dikkatlice mua-
yene edildi ve herhangi bir patoloji tespit edi-
lemedi.

TARTISMA

Kornea ve fundus bulgulan ile literatiirde
oldukca nadir rastlanan Bietti'nin Kristalin Re-
tina ve Kornea Distrofisi'nin korneada kristal
depolanmasina yol agan diger hastaliklarla ve
benekli retina sedromuna yol agan hastaliklarla
ayirici tanisi gerekmektedir.

Wilson ve arkadasglarinin yaptig: ¢alisma-
da Bietti'nin Kristalin Retina ve Kornea Distro-
fisi tanist konan bir hastadan alinan limbal
kornea ve konjonktiva biyopsisinin elektron-
mikroskobik incelemesinde korneal ve kon-
jonktival fibroblastlarin i¢inde kristaller ve ay-
nm hiicrelerde kompleks lipid inkliizyonyar:
tespit etmiglerdir. Ayrica bu kristallerin daha
az miktarda ekstraselliiler aralikta da bulundu-
gunu belirlemiglerdir. Dolasimdaki lenfosit-
lerde de aym kristaller ve lipid inkliizyonlar1
tespit edilmis ancak bu kristallerin kimyasal
yapisi saptanamarnistir. Bu bulgular nedeni
ile Bietti'nin Kristalin Retina ve Kornea Dist-
rofisi'nin sistemik metabolik bir anormalligin
sonucu gelistigi soylenmistirl.

Literatiirde Bietti'nin Kristalin Retina ve
Kornea Distrofisi tanis1 konan hastalarda:

1. Cesitli derecelerde renkli gérme bozuk-
luklar:

2. Gorme alan1 degisiklikleri

3. Karanlik adaptasyonunda uzama

4. Fundus flouressein angiografisinde ¢esit-
li oranlarda RPE ve daha ileri donemlerde kor-
yokapillaris atrofisi bildirilmektedir!.5.7.

Ayirict tanida degerlendirilmesi gereken
hastaliklar Tab!'de gdsterilmisgtir.

Rutin kan - idrar biyokimay tetlﬂklenmn
protein elektroforezinin normal olmasi ve: idrar

- kan aminoasit seviyelerinin normal degerler-
de bulunmasi, Bietti'nin Kristalin Distrofisi ta-
nist konmasinda sistinozis tirozinozis oxalozis
ve kornea iirika ile ayriminda 6nemli olmus-
tur. Ayrica sistinoziste kornea, konjunktiva,
iris, on kamara, korpus siliare, optik sinir, RPE
hiicreleri ve sklerada sistin kristalleri gozlenir.
Lens ve vitreusta ise kriskaller gozlenmez.
Korneada kristaller yalniz limbusta degil, tiim
korneada mevcuttur. Bu bulgulariyla Bietti'nin
Kristalin Distrofisi'den farklidir!.5.8,

Hiperornitemik Gyrate Atrofik ise otozomal
ressesif gecen fundusta genis atrofik alanlarin
bulundugu ve hastalarin ¢ogunda vitre dejene-
rasyonunun esglik ettigi bir hastaliktir. Bu has-
talarda plazma, akk6z hiimor, BOS ve idrarda
ornitin seviyelerinin de arttigi saptanir. Biet-
ti'nin Kristalin Distrofisi'ndeki gibi kornea bul-
gular ile Bietti'nin Kristalin Distrofisi'ndeki
gibi kornea bulgularinin olmamasinin yanisira
atrofik alanlar1 iceren fundus bulgular: ile Bi-
etti'nin Kristalin Distrofisinden ayrilir5.8.

Sjogren - Larson Sendromunda kornealarin
saydam olmasi, bu hastaligin konjenital ihtiyo-
zis, spastik dlplejl mental retardasyon triadi ile
seyretmesi Bietti'nin Kristalin Distrofisi'nden
ayirici tanisini saglar>8.9,10,

Tamoksifen ise meme karsinomlarinda kul-
lamlan nonkortikosteroid ve antiostrojen etkili
bir ilactir. Tamoksifen kullaniminda gorme
keskinligini azaltan halka benzeri korneal - su-
bepitelyal birikintiler meydana gelir ve posteri-
or polde yiizeyel refraktil depozitler gorii-
lir.Kornea ve fundus bulunmamasiyla da Biet-
ti'nin Kristalin Distrofisinden ayrilirll.

Primer oxalozisli birgok hastada ve uzamisg
metoksifluran anestezisine sekonder oxalozisli
bir hastada oxalat kristalleri olarak belirlenen
beyaz retinal benekler goriildiigii bildirlmistir.
Bizim hastamizda ise kristallerin renkleri ve
genel anestezi hikayesinin olmamasi primer
veya metoksiflurana sekonder oxalozis ile ayi-
rimint saglar12.13,

Talk graniilii igeren solusyonlarin IV injekte
edilmesi sonucu posterior polde sagilmig, par-
lak, ince-beyaz graniiller goriilebilmektedir.
Hastamizdaki kristallerin renklerinin yani stra
hem korneada hem de retinada tespit edilmeleri
ve hastamizda 1V ilag kullanimu o6ykiistiniin
bulunmamas: ayirict tanida yardimer olmus-
turl4,

Schnyder'in Kristalin Distrofisi'nde ise kor-
neadaki kristal birikimlerinin Bietti'nin Distro-
fisi'nin aksine koreanin santralinde yer almas:
ve otozomal dominant gecig gostermesi ile bu
tanida uzaklagilarak, retina patolojisinin 6zel-
ligide dikkate alinarak Bietti'nin Kristallerin
hem limbal kornea hemde retinada tespit edil-
meleri hiperbiliiribinemi ve banda keratopati-
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. Sistinozis

. Oxalozis

. Tirozinozis

. Hiperornitemik

. Sjogren-Larson Sendromu

. Metoxifluran ile genel anestezi

. Tamoxifen kullanimt

. Talk embolisi

. Schnyder'in Kristalin Distrofisi

10. Lipid veya band keropati

11. Hiperbilirubinemi

12. Fundus Flavimakulatus

13. Otozomal Dominant Druzen (Doyne(nin
Bal Petegi Deg.)

14. Fundus Albipunktatus

15. Kandori'nin Benekli Retina Sendromu
16. Retinitis Pigmentoza

17. Angioid Stria

O oo~ £ b —

Table 1. Korneada kristallin madde depolanmasi gorii-
len hastaliklar

den ayimmuni saglamigtir8.

Fundus Flavimakulatusta da hemen daima
klinik tabloda makulada atrofik lezyonun yer
aldig1, makulanin etkilenmedigi tipinde ise re-
tinada yaygin sar - beyaz beneklerin bulundu-
gu bilimektedir. Bu hastalarin biiyiik ¢ogunlu-
gunda ERG ve EOG'nin anormal olmasina
karsihik periferik gorme alanlarinin ve gece
gormenin normal olmas1 karsilik periferik
gorme alanlarinin ve gece gormenin normal
olmasi Bietti'nin Kristalin Distrofisi'nden ayri-
munda yol gosterici olmugturs.10,

Fundus Albipunktatusta da nastaligin ilerle-
me gostermeyisinin yanisari gorme alanlari-
nin da normal olmas: ayirici tanida yardimel
olmugturs-10.

Gorme keskinliginin, gérme alanlarinin, re-
tina fonksiyonlarimin Otozomal Dominant
Druzen'de (Doyne'nin Bal Petegi dejenerasyo-
nu) normal olmasi ve fundus bulgularinin
farklilig1 Bietti'nin Kristalin Distrofisinden
ayiriminda dnemli kriterlerdir4.8.8.10,

Kandori'nin Benekli Retina Sendromu'nda
da fundusta retinanin midperiferisine kadar
uzanan ve subretinal yerlesim gosteren degi-
sik buytikliikteki depozitleri kirli sar1 renkte
olmalar1 ve gorme alanlarinin bu hastalikta
normal olmasi ile Bietti'in Kristalin Distrofi-
si'nden ayiricy tanist yapilabilmigtir4.8,

Retinitis Pigmentozada retinanin periferi-
sinde pigmenter degisikliklerin olmasina rag-
men kornealarin normal olmasi nedeni ile kor-
neada krisal depozitleri iceren Bietti'nin Kris-
talin Distrofisi'nden ayrlir8.9,

Angioid Striada ise fundusta portakal kabu-

gu goriintimiinde pigmenter degisikliklerin bu-
lunmasi ve peripapiller alanda koroid diizeyin-
de 1s1ns1 tarzda damarsi cizgilerih almasi An-
gioid Stria'y1 Bietti'nin Kristalin Distrofi-
si'nden ayrrmaktir89.

Takdim edilen olguda hastanmn dykiisii, mu-
ayene ve labaratuvar bulgular1 géz Oniine ali-
narak Bietti'nin Kristalin - Retina ve Kornea
Distrofisi tanis1 goriilen bu klinik tablo ile ka-
risabilecek diger patolojilerle ayirici tanisi
konmus ve ilging kornea fundus bulgular: ile
literatiirde oldukc¢a nadir goriilen bu klinik tab-
lo ile karigabilecek diger patolojilerle ayirici
tanis1 vurgulanmak istenmigtir. '
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