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Ozet

Heterokromi iki gz arasinda renk farki olmasi durumudur. Heteros (ayr1) ve chroma (renk) kelimelerinin birlegmesinden olusur. Bir goz

hastaliginin gdstergesi olabilecegi gibi sporadik ve benign karakterli de olabilir. Hasta olan gz diger goze gire hiperkrom veya hipokrom

olabilir. Konjenital veya edinsel nedenlerle olugabilir. Etiyolojide Horner sendromu, Fuchs heterokromik iridosiklit, Okiilodermal

melanositozis, Waardenburg sendromu, tek tarafli prostaglandin analogu kullanimi, siderozis gibi durumlar yer almaktadir. (Turk J

Ophthalmol 2014; 44: 68-71)
Anahtar Kelimeler: Heterokromi, iris

Summary

Heterochromia is a condition of color difference between the two eyes. It is composed by the words heteros (different) and chromos

(color). It can either be sporadic or benign but also can be an indicator of an eye disease. The abnormal iris can be hypochrome or

hyperchrome. It can be congenital or acquired. Some diseases such as Horner syndrome, Fuchs’ heterochromic iridocyclitis, oculodermal

melanocytosis, Waardenburg syndrome, unilateral topical use of prostaglandins, siderosis can be an etiological factor of heterochromia.

(Turk J Ophthalmol 2014; 44: 68-71)
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Giris

Heterokromi (Heterokromia iridis veya heterokromia iridum)
iki goz rengi arasinda fark olmasiyla karakterize sik rastlanmayan
bir durumdur. Goz rengi iristeki melaninin konsantrasyon ve
dagilimiyla belirlenir. Iris renginin belirlenmesi ve devamliligini
genetik ve fizyolojik faktorler belirler. Heterokromi ¢ogunlukla
sporadik ve benigndir, altinda herhangi bir anomali yoktur.
Tarihte Biiyitk Iskender, 1. Anastasios ve Mimar Sinan
heterokromileri olan tinlii kigilerdir. Ancak bunun yani sira bazi
patolojik nedenler de heterokromiye yol agabilir.

Dogumsal Nedenler

Hipokromi

Dogumsal Horner sendromu, Parry-Romberg sendromu,
Waardenburg sendromu

Hiperkromi

Ota Nevusu (Okiilodermal melanositozis), Sturge-Weber
sendromu

Edinsel Nedenler

Hipokromi

Fuchs
psodoeksfoliasyon sendromu, pigment dispersiyon sendromu,

heterokromik iridosiklit, herpetik {iveit,
juvenil ksantograniiloma, iris travmasti, gecirilmis gozigi cerrahi.
Hiperkromi
Fuchs heterokromik iridosiklit, siderozis, iris melanomu, iris
neviisii, prostaglandin analogu goz damlalarinin kullanimi
Dogumsal Nedenler
Dogumsal Horner sendromu (Okiilosempatetik parezi)

Sempatik sinir innervasyonunda kesilme ile ortaya ¢ikan
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miyozis, ptozis, enoftalmus, anhidrozis (hemifasiyal terleme)
bulgular1 ile karakterize bir sendromdur.! Heterokromi ile birlikte
olabilir. Sempatik innervasyonda sorun olan goz agik renkli olur
(Resim 1). Iris heterokromisi ve Horner sendromunun bir arada
olma durumuna Von Passow sendromu ismi verilir.2 Boyun
ve bagt innerve eden sempatik yollardaki herhangi bir lezyon
Horner sendromuna yol acabilir. Miyozisin nedeni sempatik
sinirlerle innerve olan dilatatér pupilla kasinin denervasyonu
iken, ptozisin nedeni Miiller kasindaki sempatik innervasyonun
azalmig olmasidir. Heterokrominin nedeni ise iris yiizeysel
stromasinin melanositlerinin sempatik denervasyonuna bagl
olarak melanin pigmentlerinin azalmasidir. Dogumsal Horner
sendromunun en stk nedeni brakiyal pleksus felcine neden olan
dogum travmasidir. Torasik ve servikal noroblastomlar, internal
karotis arter agenezisi, karotis arter anevrizmalari ise dogumsal
Horner sendromuna yol agabilen hayati tehdit olugturan
durumlardir. Dogumsal Horner sendromunda taniya yardimct
bir diger semptom ise bebegin agladiginda o tarafta kizariklik
olmamasidir (Harlequin belirtisi). Tan: klinik ile konur. Ancak
tantyr dogrulamak amaciyla kokain testi, apraklonidin testi,
adrenalin, hidroksiamfetamin testi de kullanilabilir. Nadiren
edinsel Horner sendromunda da heterokromi bildirilmistir
(Resim 2).34

Parry-Romberg Sendromu (Progresif fasiyal hemiatrofi)

Parry Romberg Sendromu (PRS) veya diger ismiyle progresif

fasiyal hemiatrofi nadir goriilen, etyolojisi bilinmeyen, yiiziin

Resim 1. Dogumsal Horner sendromunda hipokromi, ptozis ve miyozis izleniyor,
olguda dogum travmast sonrast brakiyal pleksus felci hikayesi mevcut (Dr. Pelin
Kaynak'in argivinden)

Resim 2. Servikal lenf nodu biyopsisi sonrast edinsel Horner sendromu, hipokromi
izleniyor, olgu ptozis cerrahisi gecirmis (Dr.Eylem Yaman Pinarci’'nin argivinden)

bir tarafinda deri ve subkutan doku atrofisiyle karakterize bir
hastaliktir.> Progresif atrofi aylar yillar icerisinde artan gekilde
gelisir ve etkilenen bolgedeki deri tutulumunu zamanla ciltaltl
doku, kas ve kemik doku tutulumu izler. {lerleyici enoftalmus
bagta olmak iizere tonik pupil, heterokromi, iiveit, fundusta
pigmenter degisiklik ve restrikeif sagilik da bildirilmigtir.
Vakalarin %5’inde fasiyal atrofi ile es zamanli olarak iris
heterokromisi bildirilmistir. PRS'deki heterokrominin bozulmus
sempatik sinir innervasyonu nedeniyle oldugu diisiiniilmektedir.6

Waardenburg Sendromu

Otozomal dominant gegigli bir hastaliktir. Baglica sistemik
bulgular; beyaz percem, ciltte hipopigmentasyon, poliozis,
norosensoryal sagirlik, ve kaglarda birlesmedir. Dért tipi vardir, Tip
2'de norosensoryal sagirlik, tip 3°de ekstremite defektleri, fleksiyon
kontraktiirleri ve sindaktili, tip 4'de norolojik anomaliler eglik
eder. Okiiler bulgular arasinda mediyal kantuslarin laterale dogru
yerlesimi, genis burun kokii, segmental veya total heterokromi
ile birlikte hipokromik irisler, segmental ya da total koroid
depigmentasyonu yer alir (Resim 3).7 Waardenburg sendromundaki
(WS) isitme azligi ve heterokromi ve/veya polikromi etkilenen
alanlarda melanosit olmamas: nedeniyledir. Hastalikta genetik
danigmanlik onemlidir, Sagirlik ve konusamama sikayetiyle gelen
hastalarda WS'dan stiphelenilmelidir.

Ota Nevusu (Okiilodermal Melanositozis)

Naevus fusculoeruleus ophthalmomaxillaris olarak da bilinen
Ota nevus 1939 yilinda Japon dermatolog Ota tarafindan
tanimlanmigtir.8 Goz ¢evresinde kalici, mavi-gri renk degisikligi
ile karakterize olan ve dermal melanositlerden koken alan
bir nevustur. Trigeminal sinirin 1. ve 2. dallarimin innerve
ectii bolgelerdeki deri ve mukozalarda pigmentasyon artigt
ile karakterizedir. Lezyonlar genellikle tek taraflidir, ancak
olgularin %5’inde bilateral oldugu bildirilmistir. Ipsilateral
sklera pigmentasyonu hastaligin ana bulgulari arasindadir.
Eckilenen tarafta goz kapaklari, periorbital bolge, malar bolge,
zigomatik bolge, kas ve burunda yerlesebilen kahverengi, mavi
veya gri renkte olabilen benekli pigmentasyon goriiliir.

Ota nevusun patogenezinin multifaktoryel oldugu kabul
edilmektedir. Hastaligin cogunlukla asyalilarda gozlenmesi genetik
faktérlerin 6nemini ortaya koyar. Gozde melanositlerdeki bu artisa
bagli olarak Ota nevusu olan tarafta hiperkromi goriiliir (Resim 4).

Resim 3. Waardenburg Sendromu olan bir olgumuz
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Sturge-Weber Sendromu
Sturge-Weber  sendromu
fakomotozdur. Iris heterokromisi Sturge-weber hastalarinin

dogumsal sporadik  bir
yaklagtk %10'unda goriiliir. Melanosit say1 ve aktivitesindeki
artig nedeniyle daha pigmente olan iris porto sarab: lekesi
olan taraftadir. Aggarwal ve ark.9 yaptiklari bir caligmada
glokomu olan Sturge-Weber hastalarinda heterokromi oranini
%37 olarak saptarken, glokomu olmayan hastalarda heterokromi
saptamamuglardir. Bu nedenle néral krest tiirevi anomalilerin
glokomda rolii olabilecegini diigiinmiiglerdir.

Edinsel Nedenler

Fuchs Heterokromik Iridosiklit

Fuchs heterokromik iridosiklic (FHI), ilk olarak Ernst
Fuchs tarafindan tanimlanmus, siklikla tek tarafli, agri ve siliyer
injeksiyonun hi¢ olmadig1 veya ¢ok hafif oldugu diisiik dereceli
kronik ©n kamara reaksiyonu, kiigiik veya orta biiyiiklitkte
yaygin yildizst keratik presipitatlar, heterokromiye neden
olan veya olmayan diffiiz stromal iris atrofisi ve arka sinesi
olmamastyla karakterize bir sendromdur.10 Koeppe ve Busacca
nodiilleri, vitritis, iridokorneal agida anormal damarlanma
goriilebilir. Katarakt ve gozi¢i basinci yiiksekligi bu hastaligin
gec baglangicli komplikasyonlaridir. FHI'de etkilenen tarafta
hipokromi veya hiperkromi olabilir. Heterokrominin nedeninin

Resim 5. Fuchs heterokromik iridosikliti olan bir olgumuz
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diffiiz iris atrofisi oldugu diisiiniilmektedir (Resim 5). Daha
onceki bir caligmamizda psodofak olmayan FHI olgularinda
on segment optik koherens tomografiyle yapilan ol¢iimlerde
diger goze gore iris kalinliginda anlamli azalma saptanmistir.11
Tugal-Tutkun ve ark.’nin yaptig1 bir ¢aligmada, Fuchs tiveitik
sendromda heterokromi orant % 39,8 olarak bildirilmigtir.12

iris Travmasi, Gegirilmis Goz I¢i Cerrahisi

Irise olan yaralanmalar, travmalar, giz i¢i cerrahi sirasinda
iris travmasi, lens dislokasyonu nedeniyle iris arka yiiziine
stirtiinme, g6z i¢i lenslerin iris arka yiiziiyle temas: hipokromi
yaparak heterokromiye neden olabilir. Ancak travma sonras: gz
i¢i yabanci cisim yukarda tartigildigi gibi siderozisle beraber
hiperkromiye yol agabilir.

Herpetik Uveitler

Hastalik ¢oklukla tek tarafli goriildiigtinden iriste atrofi
ve transilliiminasyon defektleri nedeniyle 6n iiveitle birlikte
heterokromiye yol agabilir.

Pigment Dispersiyon Sendromu

Bu sendromda pigment birikimi kornea endotelinde oldugu
gibi iris yiizeyinde de olabilir. Pigment kayb: konkav iris
yapisindan dolayi iris arka ylizeyinden olmakta ve goz yapilarina
yayilmaktadir. Iris yiizeyindeki pigment birikimi asimetrik
olursa heterokromiye neden olur.

Psodoekfoliasyon Sendromu

Psodoeksfoliasyon sendromu fibrograniiler ekstraselliiler bir
materyelin esas olarak gozde biriktigi sistemik ve yasa bagli
bir hastaliktir. Bu beyaz-gri protein kornea endoteli, siliyer
epitel, lens ve trabekiiler agda birikir. Glokomun en 6nemli
nedenleri arasindadir. Iris pigment epitel atrofisi ile birlikte 6n
kamaraya melanin dispersiyonu, iris stromasinda atrofi ve vaskiiler
degisiklikler sonucu irisde renk degisikligi meydana gelir.13

Juvenil Ksantogranilloma

Goz tutulumu nadir olan kendi kendini sinirlayici bir
cilt hastaligidir. Genellikle ¢ocuklarda goriilen graniilomatoz
inflamatuar bir durumdur. G6z tutulumu cilt tutulumu olanlarin
ancak % 1’inde goriiliir.14 Travma olmaksizin hifema, iridosiklit,
sekonder glokom, iris tutulumuyla birlikte heterokromi
goriilebilir. Tuimorle infiltre olan iris hipokromdur. Stiphenilen
cilt lezyonundan biyopsiyle tant konur.15

Siderozis

Siderozis manyetik goz i¢i veya orbita i¢i yabanc cisim sonrasi
gozde demir birikimiyle ortaya ¢ikan bir durumdur. Glokom,
katarake, iris renk degisikligi, midriyazis, retinada fonksiyon
kaybi, optik sinir atrofisi goriilebilir. Edinsel hiperkromik
heterokromik iris, demir depozitlerinin iris stromasinda birikmesi
sonucu geligir. Siderozisle birlikte iris haftalar veya yillar iginde
daha kahverengi ve pasli bir goriintim alir (pasls yesil iris).

iris Neviisii

Iris neviisii yiizeyel iris stromasindaki melanosit hiicre
proliferasyonudur. Tim irisi de tutabildigi difiiz nevus
durumunda ve ¢ok sayida sapli diffiiz psodoneviislerle karakterize
Cogan-Reese sendromunda (Iris-Neviis sendromu) oldugu gibi
belirgin heterokromiye yol agabilir. Cogan-Reese sendromunda
bazen ektropion uvea ve pupilde hafif distorsiyon olabilir. Diffiiz
nevus tipik olarak dogumsal okiiler melanositozisli hastalarda



Bagarir ve ark, Heterokromi

goriiliir. Cogan-Reese sendromu ise orta yagli kadinlarda goriilen
bir iridokorneal endotelyal sendromdur.

Iris Melanomu

Iris melanomlar kahverengi irislere gore mavi-gri renkli
irislerde daha sik goriiliirler. Siyahlarda ¢ok ender goriiliir.
Agik deri ve agik iris rengi, ¢ok sayida kutandz neviisler,
konjenital okiiler melanositozis, okiilodermal melanositozis (Ota
neviisii), uveal melanositoma, displastik kutansz nevus, ailevi
kutan$z melanom, Norofibromatozis 1 uveal melanomla iligkili
durumlardir. Ozellikle diffiiz biiyliyen intrastromal melanom
ayni tarafta hiperkromik heterokromiye yol agabilir.

Prostaglandin Analogu G6z Damlalarinin Kullanimi

Prostaglandin analoglart goz i¢i basincini uveoskleral diga akimi
arttirarak diistiren ve glokom tedavisinde siklikla birinci tercih olarak
kullanilan ilaglardir. Yanma, sulanma, kizariklik, hipertrikoz gibi
yan etkilerinin yanisira bu ilaglarin belki de en dikkat ¢ekici 6zelligi
iris ve goz cevresindeki ciltte yaptiklart hiperpigmentasyondur. Son
caligmalarda sadece agik renkli gizlerde degil, koyu renkli gozlerde
de hiperpigmentasyon oldugu bildirilmektedir.16 Tek tarafls
kullanilan olgularda heterokromiye yol agabilir. Bir olgu sunumunda
latanoprostla olusan hiperpigmentasyonun iris melanomunu taklit
ettiZi ve ancak alinan biyopsi ve histopatoloji sonucuyla melanoma
tanisinin ekarte edilebildigi bildirilmigtir.17

Sonug

Heterokromi ¢ogunlukla sporadik ve benign olmasina ragmen
bazen de Fuchs heterokromik iridosiklit, Waardenburg sendromu
veya dogumsal Horner sendromunda oldugu gibi tant koydurucu
onemli bir belirti de olabilir. Bazi ilaglarin bir komplikasyonu
olabilecegi gibi Sturge-Weber gibi bazi hastaliklarda da glokomla
iligkilendirilmigtir. Cok cesitli nedenlerle ortaya ¢ikabilir ancak
deneyimli gz hekimleri tarafindan ayirict tani zor degildir.
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