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Poland-Mobius Sendromu

Poland-Moebius Syndrome: Case Report

OZET Sekiz yaginda bir kiz gocugu sag goziinde ice kayma sikayetiyle klinigimize getirildi. Mua-
yenesinde altinci ve yedinci sinir felci saptanan ve anormal yiiz gériiniimiine sahip olan hasta, Mo-
bius sendromu siiphesi ile sistemik inceleme i¢in pediatri béliimiine yonlendirildi. Sol pektoral kas
aplazisi ve sol sindaktili saptanan hastaya tiim klinik bulgular ile Poland-Mobius sendromu tanisi
konuldu. Poland-Mobius sendromu nadir goriilen iki sendromdan olusur. Mobius sendromu en sik
altinc1 ve yedinci olmak tizere kraniyal sinir felcleri ve ag1z, yiiz, ekstremite anomalileriyle, Poland
sendromu ise tek tarafli gogiis duvar: hipoplazisi ve ipsilateral ekstremite anomalileri ile karakteri-
zedir. Gz hekimleri altinci sinir felcinin ayiric: tanisinda nadir gériilen bu sendromu hatirlamali-
dir.

Anahtar Kelimeler: Mobius sendromu; poland sendromu; abdusens sinir hastaliklar

ABSTRACT A eight year-old girl visited our clinic with esotropia in her right eye. The clinical
findings in ophthalmic examination were sixth and seventh nerve palsies and also abnormally face
appearance. The patient was consulted with pediatricians for systemic examination with suspect of
Moebius sydrome. The diagnosis was Poland-Moebius syndrome with all clinical findings includ-
ing left pectoral muscle aplasia and ipsilateral hand syndactily. Poland-Moebius syndrome is a com-
bination of two rare congenital syndromes. Moebius syndrome is characterized by cranial nerve
palsies especially abducens and fasial nerve palsies and orofacial and limb anomalies while Poland
syndrome is characterized by unilateral hypoplasia of chest wall and ipsilateral limb anomalies. The
ophthalmologists should remember this rare syndrome in differential diagnosis of abducens nerve
palsy.

Key Words: Mobius syndrome; poland syndrome; abducens nerve diseases
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oland-Mobius sendromu oldukc¢a nadir goriilen “Poland” ve “Mo-

bius” sendromlarinin birlesiminden olusur. Kraniyal sinir felgleri,

orafasiyal anomaliler, tek tarafli pektoral kas hipoplazi veya aplazi ve
ekstremite anomalileriyle seyreder.!? Oldukc¢a nadir goriilen bir olgu ol-
mas1 nedeniyle sunulmusgtur.

IOLGU SUNUMU

Sekiz yasinda bir kiz cocugu, sag géziinde ice kayma sikayeti ile klinigimize
getirildi. Anamnezinden sezaryen ile miadinda ve normal agirlikta dogdugu,
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anne ve babasi arasinda akraba evliligi olmadig: ve
saglikl1 bir kiz kardesinin oldugu 6grenildi. Ayrica
bebekken emme gii¢liigii cektigi, kaymanin ise do-
ifadesiz yiiz goriiniimi, yasina gore gelisiminde ge-
rilik ve konusma giicligt dikkat ¢ekiyordu. Tam
oftalmolojik ve ortoptik muayenesi yapildi. Sol
gozde ezotropya, her iki gozde orta hatt1 geceme-
yen disa bakis kisithligi mevcuttu. Diger yonlere
bakista kisithilik yoktu (Resim la-e). Her iki gozde
151k refleksleri dogal idi. Hastanin her iki goz kapa-

gin1 da kapatamadig1 goriildii. En iyi diizeltilmis

RESIM 1a: Goz hareketleri, primer pozisyon.
(Renkli hali iin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 1b: Gz hareketleri, yukar bakis.
(Renkli hali icin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 1c: Goz hareketleri, asagi bakis.
(Renkli hali iin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 1d: Goz hareketleri, sagja bakis.
(Renkli hali igin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 1e: Goz hareketleri, sola bakis.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

gorme keskinlikleri Snellen eseline gore sag gozde
0,7, sol gozde 0,6 idi. Siklopentolat %] ile yapilan
refraksiyon muayene degerleri sirasi ile sag goz i¢in
+3,50 +3,50 a90° ve sol goz igin +3,50 +3,00 «90°
idi. Her iki gozde strabismik ve meridyonel ambli-
yopi mevcuttu. Biyomikroskobik muayenesinde 6n
ve arka segment dogal olarak izlendi. Diger bulgu-
lar hipertelorizm, nazolabial sulkuslarda silinme,
kepge kulak, mikrognati ve mikroglossi idi (Resim
2, 3, 4). Sol elinde sindaktili oldugu izlenen hasta
Mobius sendromu 6n tanisi ile pediatri boliimiine
yonlendirildi (Resim 5). Yapilan fizik muayene ve
ultrasonografi (USG)’de sol pektoral kas aplazisi
saptand1. Kraniyal manyetik rezonans goriintiileme
(MRG), tim viicut grafileri ve karin USG’si normal
idi. Hafif diizeyde mental retardasyon saptanan
hastaya tiim bulgular ile Poland-Mobius sendromu
tanist konuldu.

TARTISMA

[k kez 1888 y1linda Paul Julius Moebius tarafindan
bilateral 6. ve 7. sinir fel¢lerinin varlig: ile tanim-
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RESIM 2: ifadesiz yiiz gérintim.
(Renkli hali icin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 4: Kiigik dil.
(Renkli hali igin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

lanan Mobius sendromu kraniyal sinir fel¢leri, dis-
morfik yiiz gériintimii ve ekstremite anomalileri ile
seyreder. Genellikle sporadik olmakla birlikte ail-
evi vakalar da bildirilmigtir. Sendrom ile ilgili ta-
nimlanan gen lokusu 13q12.2-q13’te lokalizedir.
Insidans: yaklagik 1/50 000°dir.>> Farkli vakalarda
izlenen SSS anomalileri ve mental retardasyon tu-
tulumun kraniyal sinirler ile sinirli olmadigini gos-
termistir. Harbord ve ark. bir olguda unilateral
serebellar hipoplazi izlemislerdir.® Verzijl ve ark.
Mobius sendromu ile konjenital fasiyal sinir felci-
nin birbirinden farkli durumlar oldugunu, Mobius
sendromunun beyin sapinin kompleks bir bozuk-
lugu oldugunu vurgulamigslardir.” En sik 6. ve 7.
kraniyal sinirler olmak tizere 3., 4., 5. ,9. ,10., 12.
kraniyal sinir tutulumlar1 bildirilmistir. Zeka geri-
ligi hafif ve orta diizeyde izlenir ve olgularin yak-
lagik %10-15’inde gorulir.®® En dikkat cekici
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RESIM 3: Bilateral 7. sinir felcine bagjli goz kapaklarini kapatamama.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 5: Sol elde sindakili.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

bulgular 6. sinir felcine bagl disa bakista kisithlik,
7. sinir felcine bagh goz kapaklarini kapatamama
ve ifadesiz yiiz gériiniimidir. Diger rastlanan bul-
gular arasinda goz kapaklarinda diisiikliik, alt goz
kapaginda paralitik ektropiyon, kepge kulak, yliziin
alt yarisinda gelisme geriligi yer alir. On ikinci sinir
tutulumuna bagh dil hareketlerinde kisithilik ve
kiiciik dil konugsma bozukluklar: ve 6zellikle peri-
natal dénemde goériilen beslenme gii¢liigiiniin ne-
denidir.>'*"

Ekstremite anomalileri arasinda brakidaktili,
klinodaktili, sindaktili, metakarpal anomaliler, pes
planus, talipes ekinovarus, bacaklarin alt yarila-
rinda hipoplazi, artrogriposis multipleks yer alir.3>

Yasam stiresi tutulumun siddetine bagldur.
Oliimlerin gogu perinatal dénemde beyin sap1 tutu-
lumu ve solunum problemlerine bagh gerceklesir.>¢”
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Mobius sendromlu olgularin yaklasik %15’inde be-
raberinde Poland sendromu izlenmigtir.>>

Poland sendromu ilk kez Poland tarafindan
1841 yilinda tek tarafli pektoral kasin kismi veya
tam yokluguna bagli gogiis duvar: hipoplazisi ve
ipsilateral el anomalilerinin varlig: ile tanimlan-
mistir. insidans1 1:20 000 ile 1: 50 000 arasinda
degismektedir. Viicudun sag tarafi daha fazla et-
kilenmekte ve erkeklerde daha sik gortilmektedir.
Sindaktili en sik goriilen el anomalisidir.'*!® Bazi
olgularda dekstrokardi ile birlikteligi bildirilmis-

ti].’ 19,20

Her ne kadar Poland ve Mobius sendromlarinin
ayni hastada goriilmesi literatiirde Poland-Mobius
sendromu olarak tanimlansa da, iki sendromu
aciklayacak ortak bir etiyoloji bulunamadigindan
bu tanimlama yerine iki sendromun birlikte goriil-
mesinden s6z etmek daha dogru bir tanimlama ola-
bilir. Her iki sendromun da etiyolojisi kesin olarak
bilinmemektedir. Ancak embriyonik dénemde
azalmis subklavyen arter ve vertebral arter kan
akiminin sonucu olabilecegi savunulmaktadir.348?
Mobius sendromunda otopsi ¢aligmalarinda en sik
merkezi beyin cekirdeklerinin destriiktif dejene-
rasyonu olmak {izere santral beyin ¢ekirdeklerinin
hipoplazi veya aplazisi, periferik sinir tutulumu ve

miyopati izlenmigtir.>?

MRG ¢alismalarinda beyin sapinda hipoplazi ve
tutulan kraniyal sinirlerde aplazi izlenmigtir.?!

Olgumuzda ilk goze carpan 6. ve 7. kraniyal
sinir felcleri idi ve bunlara bagh her iki gbzde disa
bakas kisitlilig: ve ezotropya, goz kapaklarini kapa-
tamama, nazolabial sulkuslarin silinmesi ve ifadesiz
yliz goériintimii izleniyordu. Diger bakis yonlerinde
kisithilik ve ptozisin olmamast ve 151k reflekslerinin
dogal olmast ile 3. kraniyal sinir salim olarak diisii-
nildid. Yutma giigliigii, konusma giigliigii ve kiigiik
dil 9., 10., ve 12. kraniyal sinir fel¢lerini, yiiziin alt
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yarisindaki gelisme geriligi ise ¢cene kaslarini in-
nerve eden 5. kraniyal sinirin mandibular dalim
isaret etmekte idi.!>!° Olgularin bir kisminda go-
rillen mental retardasyon hafif diizeyde idi. Deks-
trokardi mevcut degildi. Sol elde sindaktili ve
pektoral kas aplazisi yaninda ekstremitelerde kas
glicsiizliigii varda.

Literatiirde bir olguda Mobius sendromu ile bir-
likte koryoretinal kolobom ve konjenital katarakt
izlenmigtir. Ancak sendrom igerisinde tanimlanmig
bir okiiler anomali yoktur.” Bizim olgumuzda da
eslik eden herhangi bir okiiler anomali yoktu.

Tedavide Mobius sendromunda ezotropya i¢in
her iki medial rektusa geriletme yaninda lateral
rektuslara rezeksiyon veya transpozisyon cerrahisi
yapilabilir.?*?* Ayrica fasiyal paralizi tedavisinde
platizma kas flebi kullanilarak dinamik kas trans-
feri uygulamas: bildirilmistir.”>

Olgumuzda primer pozisyonda genis agili bir
kaymanin olmamasi nedeniyle ihtiyaci olan goz-
likleri vererek 6ncelikle takip etmeyi uygun bul-
duk.

[ SONUG

Altinci kraniyal sinir felcinin ayirici tanisinda kar-
simiza ¢ikan ve birden c¢ok kraniyal sinirin aym
anda tutuldugu olgularda disiiniilmesi gereken
Mobius sendromu, Poland sendromu ile birlikte
goriilebilir. Nadir goériilen bu birliktelik yenido-
ganda oncelikle beslenme giicliigii ve gogiis duvari
hipoplazisi ile kendini gosterir. Yiiziin alt yarisinda
gelisme geriligi ile birlikte ifadesiz yiiz gériinimi
tanida yardimcidir. Konusma gii¢liigii ve mental
retardasyon sosyal uyum problemlerine neden
olabilir. Olduk¢a az goriilen bir durum olarak
konjenital 6. sinir felcinin ayirici tanisinda hatir-
lanmalidur.
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