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Gronblad-Strandberg Sendromu;
Degisik Sistemik Tutulumlu Bir Olgu Sunumu

Yasar DURANOGLU 1, Giiler AKSU2, Cemil APAYDIN 3

OZET

Elastinin primer bir bozuklugu olan ve otozomal resesif veya dominant gegig gosteren psddoksan-
toma elastikumun anjioid ¢izgilenmeler ile beraber goriilmesi durumunda Gronblad-Strandberg
sendromundan bahsedilir. Burada 28 yaginda, goz ve cilt bulgularn diginda degisik sistemik tutu-
lumlarnt da olan bir kadin hasta sunulmustur. Bu bulgular yiiksek frekanslar tutan ndrosensoryel
isitme kaybi, genis bir sistern anomalisi ve diffiiz bir tiroid bezi biiyiikliigii seklinde 6zetlenebilir.
Anahtar Kelimeler: Psodoksantoma elastikum, anjioid cizgilenmeler.

SUMMARY:

Gronblad-Strandberg Syndrome; A Case with different systemic findings.
As pseudoxanthoma elasticum, a disorder of elastin, inherited autosomal recessive or dominant, is
co-existing with angioid streaks, it is literatured to be Gronblad-Strandberg Syndrome. A temale pa-
tient, 28, eye and skin disordered with different systemic findings, is presented. These findings are
summarized; a big systern anomalia, hyperplazia of thyroid with Euthyroid, a neurosensorial typed

hearing disorder. Ret-vit 1996;2:576-80
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Pseudoksanthoma elastikum (PXE), elasti-
nin nadir, jeneralize bir bozuklugu olup, pri-
mer olarak deri, kardiyovaskiiler sistem ve
gozleri tutar. Ayrica santral sinir sistemi, ke-
mik, gastrointestinal sistem ve degisik sistem
bulgular1 goriilebilir. Gergek siklifi bilinme-
mekle beraber PXE toplumda 1/160.000-1/
200.000 oraminda izlenmektedir. Spesifik etnik
ve toplumsal segiciligi yoktur. Fakat bildirilen
vakalarin ¢ogu kadindir. Temeldeki biyokim-
yasal degisiklik heniiz bilinmemektedir !-3.
Gronblad ve Strandberg tarafindan 1928 yilin-
dan ilk kez PXE ve angioid streaks iligkisi or-
taya konmustur. Simdiye kadar literatiirde de-
gisik sistemik tutulumlar: olan vakalar bildiril-
migtir. Burada yiiksek frekanslart tutan bir
isitme kaybu, iri bir sistern anomalisi ve nor-
mal tiroid fonksiyonlar: ile birlikte ditfiiz bir
tiroid bliylimesi olan bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU:
MK, 28 yaginda, evli ve bir ¢ocuklu bayan
hasta olup, Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi
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Dermatoloji Poliklinigine 5 yildan beri boyu-
nunda olusan lekelerin artmasi gikayeti ile
bagvurmus ve PXE 6n tamst ile klinigimize
gonderilmisti.

Ozgegmisinde herhangi bir dzellik saptana-
mayan hasta, akraba evlilifi yapmamusg bir ai-
lenin 6 ¢ocugundan birisi olup, en kiigiik kar-
desindeki vitiligo sikayetinden bagka bir aile
dzelligi tagimiyordu.

Oftalmolojik muayenesinde gérme keskinli-
i her iki gozde tam olup, kas, kapak, bulbus
durus ve hareketleri normaldi. Ishihara testi ile
yapilan renk aymrmu dogaldi. Takagi marka
biyomikroskopa monte edilmis Goldman App-
lanasyon tonometresi ile yapilan iki hizli goz
ici basing dlglim ortalamasi 17 mm Hg App.
bulundu. Iridokornean ag1 agik (Grade III) ve
normal goriintimdeydi. Goldman Perimetresi
ile yapilan gérme alam muayenesi dogal sinur-
lardaydi. Pupilla dilatasyonundan sonra yapi-
lan fundus muayenesinde optik disk, makula
ve damarlar dogal goriiniimdeydi. Her iki optik
disk cevresinde halka seklinde ve perifere
dofru uzanan anjioid ¢izgilenmeler mevcuttu

- Resim-1. Makula temporalinde ise pigmentli

beneklenmeler vardi Resim-2. Anjioid ¢izgi-
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Resim-2: Olgumuzda makula temporalindebencklenme-
mil. ler.

Resim-3: Arteryel faz FFA. Resim-4: Venoz [az FFA.

lenmeler makulaya uzanmuyor ve etkilemiyor-
lardi. Sol antekubital venden, 5 cc, %20'lik
sodyum fluoressein verildikten sonra alinan
fundus fotograflarinda herhangi bir patoloji iz-
lenmedi. Angioid streakslara uyan bolgelerde
boyanma olmadi. Makula temporalindeki lez-
yonlarda vendz safhada diizgiin bir hiperflou-
resans gozlendi Resim 3,4,5.

Dermatolojik muayenesinde boynun her iki
tarafinda, koltuk altinda sarimsi renkte ve ¢ok
sayida papiller yapilar oldugu bildirilen ve bo-
yunun saga-sola hareketlerinde ense derisinin
elastikiyetinin azalmug oldufu tesbit edilen
hasta tekrar Dermatoloji Anabilim Dali ile
konsiilte edilerek, koltuk altindan insizyonel
biyopsi yapildi ve Patoloji boliimiindeki de-
gerlendirme PXE ile uyumlu olarak yorumlan-
di. :

Resim-5: Geg vendz [az FFA,
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Resim-6: Olgumuzdaki odyolojik bulgular.

Resim-8: Olgumuzda BBT (etkiki (sistern varyasyonu
goriilmekiedir,

Olgumuzun Kulak Burun Bogaz muayenesi
dogal olarak degerlendirildi. Sadece odyolojik
tetkik sonucunda yiiksek frekanslar tutan hatif
derecede ndro-sensoryel igitme kaybi bulundu
Resim 6.

Endokrinoloji konsiiltasyonunda tiroid hor-
mon tetkikleri normaldi. Tiroid bezinin iri ol-

Resim-7: Olgumuzun tiroid sintigrafisi

Resim-9: Olgumurzda BBT tetkiki (supenior sercbellar ar-
ka hitliim yerlegimli sistern anomalisi

dugu goriiliince tiroid sintigrafisi uyguland.
Hastaya 4 mCi (148 mBg) 99 m Tec-
Perteknetat iv verildikten 15 dakika sonra ante-
rior pozisyonda yapilan tiroid sintigrafisinde
sol lobda homojen, sag lohda non-homojen
diffiiz hafif hiperplazi gosteren tiroid bezi ra-
por edildi Resim-7.

Niro-oftalmolojik muayenesi normal olan
hastanin ilave olabilecek santral sinir sistemi
patolojisini aragtirmak igin bilgisayarli beyin
tomografisi istendi. Tetkikde superior serebel-
lar sistem arka boéliim yerlegimli, 22x15 mm
boyut veren, globiiler sekilli, sivi dansitesinde
ve 4. ventrikiille iligkide bir goriintii tesbit edi-
lerek bunun bir sistern varyasyonu oldugu bil-
dirildi Resim 8.9.



579 Gronblad-Sirandherg Send Dedigik Sist. Tutulum{u Bir Olgu Sunumn

Ilave sistemik bir anomalinin arastiriimasi
amacina ydnelik olarak yapilan kardiyolojik
muayene ile ekokardiyografi, kadin hastalikla-
rn ve dofum muayenesi, ortopedi muyanesi,
gastroenteroloji muayenesi, fizik tedavi mua-
yenesi, hematolojik muayene ve periferik vas-
kiiler sistemin muayenesi normal olarak defer-
lendirildi.

Biyokimya tetkikleri, protein ve lipoprotein
elektroforezi, rutin hematolojik tetkikleri ile
periferik yayma, hemoglobin elektroforezi,
glukoz tolerans testi ve doku tiplendirmesinde
ozellik saptanmadi.

TARTISMA:

PXE Pape tarafindan genetik olarak 4 tipe
ayrnlarak incelenmektedir.:

A.Otozomal resesif Tip I: Bu hastalarda
vaskiiler, retinal degigikliklerle beraber ciltlez-
yonlan da vardir.

B. Otozomal resesif Tip II: Cok nadir bir
varyant olup, yaygin cilt bulgulari ile karakte-
rizedir. Sistemik tutulumu yoktur.

C- Otozomal dominant Tip I: Bu form
afnr retinal ve vaskiiler dejenerasyonlar ile ka-
rakterizedir. Cilt bulgulan da vardir. Erken kor-
lilk ve koroner damar hastalig1 ile sonuglanir.

D- Otozomal dominant Tip II: Orta dere-
cede kardiyovaskiiler ve retinal degisiklikler
ile beraber eklemlerde hiperextensibilite, mavi
sklera, yiiksek damak gibi bulgular vardir 6.

Olgumuzun goz, cilt ve sistemik tutulumlart
acisindan degerlendirilmesi, otozomal resesif
Tip I oldugunu gostermigtir. Yapilan arastir-
mada diger aile bireylerinde ayni hastalifa
rastlanmamustir,

PXE'da gorilen goz bulgulari sunlardir:

1- Anjioid ¢izgilenmeler,

2- Peau d'Orange,

3- Salmon spots,

4- Optik disk bagi driizeni,

5- Driizen,

6- Makula ve optik disk ¢evresinde koyu
kahverengi beneklenmeler,

7- Dogussal abdiiksiyon paralizisi,

8- Subretinal neovaskiiler membranlar 6-10,

Bruch membraninda kink ¢izgilenmelerle
karakterize, bilateral goriilen anjioid ¢izgilen-
meler sadece PXE degil, kemigin paget hasta-
lig1, Sickle Cell hemoglobinopati gibi difer
patolojilerde de goriliir. 11k kez Doyne tarafin-

dan tarif edilmis olup, ileriki tanimlamalar.

Knapp tarafindan yapilmigtir. Hastalifin er-
ken devresinde kirnmzi-kahverengi veya gri
cizgilenmeler seklindedir ve damarlarnn altin-
da uzanir. Bazen optik diskin etrafini gevirir

ve buradan radiyal olarak uzanmaya meyillidir
9, Olgumuzda yapilan muayenede her iki optik
disk etrafinda halka seklinde anjidid ¢izgilen-
meler gozlenmis olup, perifere dogru yayilima
az miktarda belirlenmistir. Yapilan sistemik
aragtirmalarda bu patolojiye yol agabilecek
baska bir hastaliga rastlanmamastir.

Retina pigment epiteli iizerinde kalsifikas-
yon ve Bruch membraninin dejenerasyonu so-
nucu meydana gelen ve makulamin temporalin-
de goriilen san benekli noktalanmalar "Peau
d'Orange’ diye adlandirlir ve yine aynm bolge-
de goriilen fokal retina pigment epiteli atrofisi
'Salmon spots' ile kanigir. Her iki lezyonda
fundus fluoressein anjiografide arteryel fazda
retikiiler hiperfluoresans goriiliir. Venoz fazda
ise fluoresans Peau d'Orange'de diizgiin iken
Salmon Spots boyanma ve hiperfluoresans si-
nirlanma gosterir. Bizim FFA bulgularimiz
hastada Peau d'Orange bulundugunu goster-
mistir. Bu bulgu PXE i¢in patognomiktir ve
hastahgin ilk dekadinda bile mevcut olup, an-
jioid cizgilenmelerden daha énce goriliir 1112,

PXE ile beraber goriilen bir diger goz bul-
gusu ise koroid neovaskiilarizasyonudur. Dr.
Atmaca ve arkadaglarmmn 1992 yilinda yap-
tiklart bir ¢alismada PXE'lu olgularda %53
oraninda koroid neovaskiilerizasyonu tesbit
edilmig olup, Argon veya Kirmizi Kripton La-
ser tedavisinden sonra gdrmenin tedavi edil-
meyenlere nazaran daha iyi korundugu bildiril-
migtir!3, Olgumuzda koroid neovaskiilarizas-
yonu belirleyemedik.

Optik disk ve makula ¢evresindeki pigmen-
te noktalarin birbiriyle birleserek bir inci dizi-
sini andiracak kadar yogun olabildigi vakalar
ile masif gastrointestinal kanama ve buna bagh
optik sinir enfarktiisii, dogugsal abdiiksiyon
paralizisi gibi degisik goz tutulumlan da bildi-
rilmigtir 14.15,

Olgumuzun bilgisayarh beyin tomografisin-
de tesbit edilen, siiperior serebellar sistem arka
boltimiinde yerlesimli, 4.ventrikiille iligkili
olan sistern anomalisi hi¢bir nérolojik kompli-
kasyona yol agcmamistir ve PXE ile iligkist
olup olmadigi bilinmemektedir. Bu anomaliyle
beraber yiiksek trekanslar tutan hafif derece-
deki néro-sensoryel igitme kaybina ve normal
fonksiyon gdsteren tiroid bezi biiylimesine
yaptigimiz aragtirmalar sonucunda literatiirde
rastlanmamusgtir.

Olgumuz sadece géz ve cildi tutan saf bir
Gronblad-Strandberg sendromu degildir. Degi-
sik sistemik tutulumlarin da olabilecegini bil-
dirmek ve bu sendromda sonradan ortaya ¢ika-
bilecek komplikasyonlar1 onleyebilmek ama-
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ciyla iyi bir sistemik arastirma yapma gerekli-
ligini vurgulamak iizere bu olguyu yayinlama-
y1 uygun bulduk.
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