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OzZET

Klinigimize, 6 senedir her iki gézde gorme azlig1 yakinmasi ile basvuran 58 yasindaki erkek hastaya ay-
rintill goz muayenesi yapuldi ve fundus floresein anjiografisi (FFA) ¢ekildi. Hastanin gorme keskinligi;
sag goz 50 cm, sol goz 30 cm’den parmak sayma diizeyindeydi. Goz dibi muayenesinde bilateral makula
bélgesinde hiperpigmente genis skar ve optik disk nazalinde anjiyoid striyalari (AS) diisiindiiren lezyon-
lar izlendi. Hastamin FFA sinde bilateral peripapiller AS’lar tespit edildi. Olgunun makulalarmmdaki hi-
perpigmente skarlarin AS’lara ikincil gelisen koroid neovaskiilarizasyonlara bagli oldugu diisiiniildii.
Sistemik muayenesinde, psédoksantoma elastikumdaki cilt lezyonlarina benzer bulgularin goriilmesi ii-
zerine hastaya Dermatoloji konsiiltasyonu istendi. Dermatoloji béliimiinde yapilan muayene sonucu
psodoksantoma elastikum tanisi kondu. Bu bulgularla hastamin Groenblad-Strandberg sendromu (pso-
doksantoma elastikum ve anjioid striya birlikteligi) olduguna karar verildi. Fundusta anjioid striyalarin
goriilmesi halinde akla ilk gelmesi gereken hastalik psédoksantoma elastikum olmalidir. Ancak, peripa-
piller yogun skar ve atrofi olmast halinde anjioid striyalar net goriilemeyebilecegi icin FFA ile taniya u-
lasilabilir.

Groenblad-Strandberg Syndrome: A Case Report
SUMMARY

A fifty-eight-year old male patient with a history of visual loss for 6 years underwent a detailed ophthal-
mological examination including fundus fluorescein angiography (FFA). Visual acuity was at the level
of counting fingers (50 cm OD and 30 cm OS). Ophthalmoscopically, hyperpigmented macular scars
and peripapillary lesions similar to angioid streaks (AS) were observed bilaterally. FFA revealed bila-
teral peripapillary AS. Hyperpigmented macular scars were thought to originate from choroidal neo-
vascularizations secondary to AS. During his systemic evaluation, skin lesions similar to those of pseu-
doxanthoma elasticum (PXE) were observed, and a dermatology consultation was obtained. Patient was
diagnosed as PXE in Dermatology department. Hence, it was decided that patient was a case of Gro-
enblad-Strandberg syndrome (combination of AS and PXE). PXE should be the first disease to remem-
ber when AS were observed in fundus. However, if are not readily visible due to peripapillary scar tis-
sue and atrophy, FFA is a valuable tool in diagnosis.

Anahtar Kelimeler: Anjiyoid
striya, Psddoksantoma elastikum,
Groenblad-Strandberg sendromu

Key Words: Angioid streaks,
Pseudoxanthoma elasticum,
Groenblad-Strandberg syndrome

Giris Olgu Sunumu

Anjioid striyalar (AS), Bruch membraninin kollajendz ve elas-
tin kisimlarindaki ¢atlak benzeri yariklardan kaynaklanan ve peri-
papiller alandan disar1 dogru seritler halinde uzanan lezyonlar ola-
rak tarif edilmektedir. AS’lar basta psddoksantoma elastikum
(PKE) olmak iizere kemigin Paget hastalif1 ve orak hiicreli anemi
gibi bir grup sistemik hastalikla iligkili olabilir."

PKE, bag dokusunun nadir goriilen, kalitsal ve jeneralize bir
hastaligidir.” PKE AS’larla birlikte bulunan en yaygin sistemik bo-
zuklugu teskil etmektedir. Bu ikisinin (PKE ve AS) birlikte bulunu-
su Groenblad-Strandberg sendromu olarak adlandirilmaktadir. Bu
vaka takdiminde, 6 senedir her iki gézde gérme azlig1 yakinmasi
bulunan Groenblad-Strandberg sendromlu bir erkek hasta sunul-
maktadir.

Ellisekiz yasindaki erkek hasta her iki gdzde gérme azlig1 ya-
kinmasiyla klinigimize basvurdu. Oykiisiinde gorme azhiginin 6 yil-
dir var oldugu ve tedrici olarak gelistigi 6grenildi. Yapilan oftalmo-
lojik muayenede, gérme keskinligi; sag goz 50 cm, sol goz 30
cm’den parmak sayma diizeyindeydi. Her iki gézde 6n segment
muayenesi ve gozi¢i basinct normal sinirlardaydi. Fundus muayene-
sinde bilateral makula ile peripapiller nazal bdlgeyi tutan hiperpig-
mente genis skar ve optik disk nazalinde AS diisiindiiren lezyonlar
izlendi (Sekil 1). Hastanin FFA’sinde bilateral peripapiller AS’lar
tespit edildi (Sekil 1). Olgunun makulalarindaki hiperpigmente
skarlarin AS’lara ikincil gelisen koroid neovaskiilarizasyonlara bag-
11 oldugu diistiniildli. AS’larin varligi nedeniyle PKE olasilig1 yo-
niinden yapilan sistemik muayenede boyun bolgesinde PKE’daki
cilt lezyonlarina benzer bulgular goriildii (Sekil 2). Bunun iizerine
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hastaya Dermatoloji konsiiltasyonu istendi. Dermatoloji boliimiinde
yapilan muayene sonucu hastaya PKE tanist kondu. Tamy1 destek-
lemek igin cilt biopsisi 6nerildi ancak hasta reddetti. Olas1 kardiyo-
vaskiiler (KVS) ve gastrointestinal sistem (GIS) patolojileri yoniin-
den gerekli diger konsiiltasyonlar istenmesine ragmen hasta ileri
tetkik Onerisini kabul etmedi. Bu bulgularla hastanin Groenblad-
Strandberg sendromu olduguna karar verildi.

Sekil 1. Her iki goziin fundus ve FFA fotograflar. Sol géziin A floresein
anjiyografi fotografinda peripapiller alanda anjiyoid striya ile uyumlu
lezyonlar izlenmektedir (ok).

il . Psédoksantoma elastikumun tipik cilt lezyonlart.

Tartisma

AS’lann en sik birliktelik gosterdigi hastalik PKE’dur. PKE o-
tozomal dominant ve otozomal resesif kalitilan sistemik bir hasta-
liktir. PKE’lu olgularda cilt, GIS, KVS ve gézde gesitli anomalilere
rastlamr. PKE’lu olgularda gbzde en sik karsilagilan bulgu AS’dir
ve ikisinin birlikteligine Groenblad-Stranberg sendromu denilmek-
tedir.® Ayrica, PKE’lu olgularda AS’nin yan: sira makula tempora-
linde yeralan “Peau d’orange” (portakal kabugu) olarak adlandirilan
retina pigment epitel (RPE) degisiklerine ve optik disk drusenine
rastlanabilir.* PKE’un cilt bulgular1 6zellikle ense, aksilla, antekii-
bital fossa, kasiklar ve paraumbilikal bolgelerde bulunan, lineer ya-
da retikiiler paterndeki plaklar halinde yerlesim gosteren, sar1 pa-
piillerden olugmaktadir. Tutulan cilt alanlar1 gevsek bir yapiya sa-
hip olup “tavuk derisi” goriiniimiindedir. Hizlanmis aterosklerozun
sebep oldugu KVS tutulumu nadir degildir ve hastalar arteryal kal-
sifikasyon, nabizda zayiflama ve damar tikanmasiyla bagvurabilir-
ler. GIS kanamas1 tekrarlayan karakterde olup hayat: tehdit edici o-
labilir. PKE’un histopatogenezinde dermis, arter duvarlari ve Bruch
membramndaki elastin etkilenir ve fosforun fibriller igerisinde a-
normal bigimde birikimi ve mineralizasyonu izlenir.?

AS’lar retinal vaskiiler yapilarin altinda yer alan gatlaklar ola-
rak goriiniirler. Peripapiller alandan orijin alirlar ve irregiiler radyal
cizgiler seklinde tiim yonlere dagilirlar. AS’lar FFA’de RPE pence-
re defekti nedeniyle hiperfloresan izlenirler. AS’l1 olgularda gorme
azligimin 3 ana nedeni koroidal neovaskiilarizasyon, AS’larin fove-
ayl tutmasi ve travma sonrasi gelisen koroidal riiptiirdiir.’ Olgu-
muzda, bilateral hiperpigmente skarlarin koroidal neovaskiilarizas-
yonlara bagli oldugu diisiiniildii.

AS’lann klinik olarak fundus muayenesiyle tanisi oldukca ko-
laydir. Ancak olgumuzda oldugu gibi fundusta yaygin atrofi ve hi-
perpigmentasyonun bulundugu olgularda AS’lar ilk anda net olarak
goriilemeyebilirler. Bu durumda FFA AS’larin tespiti i¢in taniya
yardimet bir tetkiktir.

Sonug olarak AS’larin goriilmesi halinde akla ilk gelmesi gere-
ken hastalik PKE olmalidir. PKE farkli sistemik bulgulari olan ve
hayat1 tehdit edebilecek bir hastalik oldugundan bu olgular géz bo-
liimiiniin yan1 sira pediatristler, dahiliyeciler ve dermatologlar tara-
findan yakin takip edilmelidir.
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