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ÖZ

 Stickler sendromu (progresif artrooftalmopati), eklem ve 
iskelet anomalileri, işitme kaybı, oftalmik anomaliler ve 
dismorfik yüz görünümü ile karakterize genetik olarak he-
terojen bir bozukluktur. Yüksek miyopisi olan, retina de-
kolmanı gelişen ve daha önce literatürde bugüne kadar 
tanımlanmamış mikrokorneanın saptandığı Stickler send-
romlu bir olguyu sunmayı amaçladık. 

Anahtar Kelimeler: Mikrokornea, retina dekomanı, Stickler 
sendromu, yüksek miyopi.

ABSTRACT

 Stickler syndrome (progressive arthro-ophthalmopathy) is 
a genetically heterogeneous disorder chacracterized by 
musculoskeletal and ophthalmic anomalies, hearing loss 
and dysmorphic facial features. We aimed to present the 
ophthalmic findings in a patient with Stickler syndrome who 
had high myopia, and had developed retinal detachment, 
and also had microcornea that has not been reported in 
the literature. 

Key Words: High myopia, microcornea, retinal detachment, 
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GİRİŞ
Stickler sendromu, ilk kez 1965 yılında Stickler ve 

ark. tarafından “herediter, progresif, artro-oftalmopati” 
olarak tanımlanan otozomal dominant geçişli bir bozuk-
luktur.1-2 Stickler sendromlu ailelerin büyük çoğunluğun-
da (yaklaşık %75) görülen tip 2 kollajende bulunan CO-
L2A1 genindeki (12 no’lu kromozom) mutasyonlar Tip 
1 Stickler sendromu, küçük bir kısmında COL11A1 ge-
nindeki  (1 no’lu kromozom) mutasyonlar Tip 2 Stickler 
sendromu veya COL11A2 genindeki (6 no’lu kromozom) 
mutasyonlar Tip 3 Stickler sendromu olarak sınıflandırıl-
mıştır.3,4 Yüksek miyopi, optik olarak boş vitreus kavitesi, 
posterior radiyal perivasküler latis tipinde dejenerasyon, 
retina yırtıkları ve retina dekolmanı, katarakt ve glokom 
sık görülen oftalmik bulgulardır.1,2,5

Stickler sendromunun sistemik bulguları arasında; 
düzleşmiş nazal köprü, maksiller hipoplazi ve mikrog-
natiyi içeren fasiyal anomaliler, oral anomaliler (dental 
anomaliler, yüksek tavanlı damak, yarık damak), iskelet 
anomalileri (eklem gevşekliği, eklemlerde aşırı elastikiyet, 
kalça subluksasyonu, spondiloepifizyel displazi, çocukluk 
çağda ortaya çıkan artropati), sensorinöral tipi işitme 
kaybı ve mitral kapak prolapsusu bulunmaktadır.6-8

Olgumuza mevcut klinik ve oftalmik bulgular ışı-
ğında Tip 1 Stickler sendromu tanısı kondu. Oftalmik 
bulgular olarak mikrokornea, yüksek miyopi ve retina 
dekolmanı ve glokom saptanıp dekolman cerrahisi  uy-
gulanan olgumuzu son literatür bilgilerini tarayarak sun-
mayı amaçladık.  
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OLGU SUNUMU
Onaltı yaşında kız çocuk, son 15 gün içinde baş-

layan ve giderek artan sol gözde görme azalması şika-
yeti ile kliniğimize başvurdu. Öyküsünden, küçük yaştan 
itibaren yüksek dereceli gözlük kullandığı ve sol kalça 
protezli olduğu öğrenildi. 

Yapılan oftalmolojik muayenesinde; refraksiyon ku-
suru olarak bilateral yüksek miyopi (sağ göz: -19.50 
-1.00 α180, sol göz: -19.00 -0.75 α60) saptandı. Dü-
zeltilmiş görme keskinlikleri sağ gözde 0.5, sol gözde ise 
0.05 seviyesinde tespit edildi. Biyomikroskopik muayene-
sinde; bilateral mikrokornea (horizontal kornea çapı sağ 
göz: 10.5 mm, sol göz: 10.5 mm) tespit edildi. Göz içi 
basıncı (GİB); sağ göz:19 mmHg, sol göz: 8 mmHg ola-
rak ölçüldü. Açı değerlendirilmesinde  iristen açıya uza-
nan küçük iris köprücükleri gözlendi. Fundus muayene-
sinde; bilateral optik diskte cup/disk oranı 0.8 (Resim 1) 
olduğu ve retinal dejenerasyon alanları saptandı. Ayrıca 
sol gözde alt nazalden temporale kadar uzanan, maku-
la tutulumu olan retina dekolmanı gözlendi (Resim 2). Alt 
temporal kadranda  bir atnalı yırtık ve alt nazal bölgede 
çok sayıda retinal delikler ve dejenerasyon alanları izlen-
di. Kliniğimizde uygulanan dekolman cerrahisinde serk-
laj ve yırtıkları içeren alt yarıya lokal çökertme yerleştiril-
di. Kriyopeksi ve subretinal drenaj uygulandı. Cerrahi es-
nasında komplikasyon oluşmadı. Ameliyat sonrası mu-
ayenesinde, sol gözde düzeltilmiş görme keskinliği 0.2 

seviyesine ulaştı. GİB 18 mmHg ve retinası yatışık izlen-
di (Resim 3). Mevcut açı anomalileri ve glokomatöz optik 
disk görünümünden dolayı topikal antiglokomatöz teda-
vi (timolol 0.25% damla 2x1) başlanarak düzenli olarak 
kontrol muayeneleri yapıldı. Postoperatif 2. ayda hasta-
nın sol gözde ani görme azalmasını fark etmesi üzerine 
tekrar kliniğimize başvurdu. Yapılan muayenesinde; sol 
gözde görme keskinliğinin 0.05 seviyesine düştüğü sap-
tandı. Fundus muayenesinde; sol gözde makulayı da tu-
tan temporal kadrana kadar uzanan sığ retina dekolma-
nı tespit edildi. İndentasyonlu indirekt fundus muayene-
sinde retinada üst temporal bölgede küçük atnalı yırtığı 
görüldü. Tespit edilen bu bulguda hastaya pnömatik re-
tinopeksi uygulandı. Bu işlemde intravitreal perfluropro-
pan (C3F8) gazı enjekte edildi, retina yatıştırıldı ve retinal 
yırtık bölgesine takviye retinal laser fotokoagülasyon uy-
gulandı. Postoperatif yedinci aydaki kontrol muayenesin-
de retina yatışık olarak izlendi.

Sistemik muayenesinde; uzun boy, ince ve uzun eks-
tremiteler, eklemler elastik ve hipermobil izlendi. Burun 
kökü basık, orta yüz bölümü oldukça yassı, mikrognati, 
yüksek tavanlı damağın gözlendiği atipik yüz görünümü 
mevcuttu (Resim 4). Çekilen X-ray grafilerinde her iki 
kalçada protez saptandı. Ayrıca sensorinöral tipte işitme 
kaybı ve mitral kapak prolapsusu tespit edildi. Olgumuza 
genotopik kromozom analizi yapılamadığı için mevcut 
fenotopik özelliklere göre sistemik ve oftalmik bulgular 
doğrultusunda Tip 1 Stickler sendromu tanısı kondu.

TARTIŞMA
Oftalmolojide, Stickler sendromunun klinik açıdan 

yaygın olarak kabul edilen teşhis kriterleri bulunmamak-
tadır. Snead ve Yates, Stickler sendromunun teşhis kriter-
lerini; konjenital vitreus anomalisi, 6 yaşından önce baş-
layan miyopi, regmatojen retina dekolmanı, radyal pe-
rivasküler retinal dejenerasyon (paravasküler pigmente 
latis dejenerasyon), eklem hipermobilitesi, sensöryonö-
ral işitme kaybı ve orta hat anomalileri şeklinde tanım-
layan klinik araştırma yapmışlardır.7 Buna göre konjeni-
tal vitreus anomalisi ve diğer bulgulardan üçünün bulun-
ması Stickler sendromunun teşhis kriterleri olarak belir-
lenmiştir.

Resim 1: Optik disk çukurluğunun görünümü.

Resim 2: Retina dekolmanı görünümü.
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Stickler sendromunda konjenital yüksek miyopi 
(-8.00 D ve üzeri) yaşamın ilk 2 dekadında ortaya çıkar.1 
On altı yaşındaki olgumuzda da  literatürle uyumlu yük-
sek miyopi saptanarak daha önce kullanmış olduğu göz-
lük numaraları tekrardan düzenlendi. Retina dekolma-
nı, olguların çoğunluğunda yaşamın 2. dekadında gö-
rülür9 ve retina dekolman cerrahisinin başarı oranı pe-
diatrik hastalarda %33,10 yetişkin hastalarda ise %80-90 
olarak bildirilmiştir.11 Retina dekolmanının yanısıra, pe-
riferik retina dejenerasyonları ve retina delikleri de Stick-
ler sendromlu olgularda sıkça rastlanan oftalmik bulgu-
lardır.1,2  Olgumuzun sol gözünde retina dekolmanı, her 
iki gözde periferik retinada birçok retinal delik ve dejene-
rasyon alanları gözlendi. Hastanın sağ göz periferik re-
tinasındaki retinal delik ve dejenerasyon alanlarına ar-
gon laser fotokoagülasyon ile çevreleme planlanırken; 
sol gözüne retina dekolman cerrahisi yapılarak anatomik 
bütünlük sağlandı, periferik retinal dejenerasyon alanla-
rı ve retinal delikler laser fotokoagülasyon ile çevrelendi. 
Ancak postoperatif 2. ayda nüks retina dekolmanı göz-
lendi ve pnömatik retinopeksi ile retina komplikasyon-
suz yatıştırıldı.

Stickler sendromlu olgularda glokom ve açı anoma-
lilerine rastlanmaktadır ve bu olgularda gözlenen gon-
yodisgenezisin Stickler sendromunun bir parçası olduğu 
bildirilmiştir.5 Olgumuzun her iki gözünde de açı ano-
malisi olarak iristen açıya uzanan küçük iris köprücükle-
ri saptandı.

Mevcut olan literatür taramasında Stickler sendromu 
ile mikrokorneanın birlikteliği görülmemiştir. Olgumuz-
da diğer oftalmik bulgulara ek olarak mikrokornea mev-
cuttu. Mikrokornea, erişkin korneanın horizontal çapının 
10 mm veya daha az olduğu nadir görülen, tek veya çift 
taraflı olabilen bir klinik durumdur.12 Stickler sendromu 
ile mikrokornea birlikteliği ilk kez olgumuzda rapor edil-
me özelliğini taşımaktadır.  

Stickler sendromunun ekstraoküler bulguları arasın-
da yer alan; düzleşmiş nazal köprü, maksiller hipopla-
zi, mikrognati, dental anomaliler, yüksek tavanlı damak, 
yarık damak, ince uzun ekstremiteler ve aşırı elastik ek-
lemler, kalça subluksasyonu, spondiloepifizyel displazi, 
artropati, sensorinöral tipi işitme kaybı ve mitral kapak 
prolapsusu1-7 gibi klinik bulguların büyük çoğunluğu ol-
gumuzda saptandı. 

Tanı koydurucu önemli kriterlerin bir kısmını da of-
talmik bulgular oluşturmasından dolayı, Stickler sendro-
mu tanısı düşünülen olguların mutlaka oftalmolojik mu-
ayenelerinin yapılması gerekmektedir. Oftalmolojik bul-
guların erken yaşta ilerlediği ve örneğin glokomatöz ve 
retinal hasar yarattığı ve görme kaybına neden olduğu 
bilinmektedir.5,9-11 Bu nedenle Stickler Sendromu tanısı 
alan hastalarda oftalmolojık muayene mevcut olan pato-
lojilerin erken tanı ve tedavisi için son derece önemlidir. 
Stickler sendromunun daha çok antenatal tanısı konula-
bildiği için ailelere mutlaka genetik danışma verilmelidir.  

Resim 4:. Mikrokornea ve olgunun tipik yüz görünümü. 

Resim 3: Postoperatif  yatışık retnina görünümü.
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