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oland-Mobius sendromu oldukça nadir görülen “Poland’’ ve “Mo-
bius” sendromlarının birleşiminden oluşur. Kraniyal sinir felçleri,
orafasiyal anomaliler, tek taraflı pektoral kas hipoplazi veya aplazi ve

ekstremite anomalileriyle seyreder.1,2 Oldukça nadir görülen bir olgu ol-
ması nedeniyle sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

Sekiz yaşında bir kız çocuğu, sağ gözünde içe kayma şikâyeti ile kliniğimize
getirildi. Anamnezinden sezaryen ile miadında ve normal ağırlıkta doğduğu,

Poland-Mobius Sendromu

ÖÖZZEETT  Sekiz yaşında bir kız çocuğu sağ gözünde içe kayma şikâyetiyle kliniğimize getirildi. Mua-
yenesinde altıncı ve yedinci sinir felci saptanan ve anormal yüz görünümüne sahip olan hasta, Mo-
bius sendromu şüphesi ile sistemik inceleme için pediatri bölümüne yönlendirildi. Sol pektoral kas
aplazisi ve sol sindaktili saptanan hastaya tüm klinik bulgular ile Poland-Mobius sendromu tanısı
konuldu. Poland-Mobius sendromu nadir görülen iki sendromdan oluşur. Mobius sendromu en sık
altıncı ve yedinci olmak üzere kraniyal sinir felçleri ve ağız, yüz, ekstremite  anomalileriyle, Poland
sendromu ise tek taraflı göğüs duvarı hipoplazisi ve ipsilateral ekstremite anomalileri ile karakteri-
zedir. Göz hekimleri altıncı sinir felcinin ayırıcı tanısında nadir görülen bu sendromu hatırlamalı-
dır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Mobius sendromu; poland sendromu; abdusens sinir hastalıkları  

AABBSSTTRRAACCTT  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.

KKeeyy  WWoorrddss::  Mobius syndrome; poland syndrome; abducens nerve diseases 
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anne ve babası arasında akraba evliliği olmadığı ve
sağlıklı bir kız kardeşinin olduğu öğrenildi. Ayrıca
bebekken emme güçlüğü çektiği, kaymanın ise do-
ğumdan itibaren devam ettiği öğrenildi. Hastada
ifadesiz yüz görünümü, yaşına göre gelişiminde ge-
rilik ve konuşma güçlüğü dikkat çekiyordu. Tam
oftalmolojik ve ortoptik muayenesi yapıldı. Sol
gözde ezotropya, her iki gözde orta hattı geçeme-
yen dışa bakış kısıtlılığı mevcuttu. Diğer yönlere
bakışta kısıtlılık yoktu (Resim 1a-e). Her iki gözde
ışık refleksleri doğal idi. Hastanın her iki göz kapa-
ğını da kapatamadığı görüldü. En iyi düzeltilmiş

görme keskinlikleri Snellen eşeline göre sağ gözde
0,7, sol gözde 0,6 idi. Siklopentolat %1 ile yapılan
refraksiyon muayene değerleri sırası ile sağ göz için
+3,50 +3,50 α90o ve sol göz için +3,50 +3,00 α90o

idi. Her iki gözde strabismik ve meridyonel ambli-
yopi mevcuttu. Biyomikroskobik muayenesinde ön
ve arka segment doğal olarak izlendi. Diğer bulgu-
lar hipertelorizm, nazolabial sulkuslarda silinme,
kepçe kulak, mikrognati ve mikroglossi idi (Resim
2, 3, 4). Sol elinde sindaktili olduğu izlenen hasta
Mobius sendromu ön tanısı ile pediatri bölümüne
yönlendirildi (Resim 5). Yapılan fizik muayene ve
ultrasonografi (USG)’de sol pektoral kas aplazisi
saptandı. Kraniyal manyetik rezonans görüntüleme
(MRG), tüm vücut grafileri ve karın USG’si normal
idi. Hafif düzeyde mental retardasyon saptanan
hastaya tüm bulgular ile Poland-Mobius sendromu
tanısı konuldu.

TARTIŞMA

İlk kez 1888 yılında Paul Julius Moebius tarafından
bilateral 6. ve 7. sinir felçlerinin varlığı ile tanım-

RESİM 1a: Göz hareketleri, primer pozisyon.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 1b: Göz hareketleri, yukarı bakış.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 1c: Göz hareketleri, aşağı bakış.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 1d: Göz hareketleri, sağa bakış.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 1e: Göz hareketleri, sola bakış.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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lanan Mobius sendromu kraniyal sinir felçleri, dis-
morfik yüz görünümü ve ekstremite anomalileri ile
seyreder. Genellikle sporadik olmakla birlikte ail-
evi vakalar da bildirilmiştir. Sendrom ile ilgili ta-
nımlanan gen lokusu 13q12.2-q13’te lokalizedir.
İnsidansı yaklaşık 1/50 000’dir.3-5 Farklı vakalarda
izlenen SSS anomalileri ve mental retardasyon tu-
tulumun kraniyal sinirler ile sınırlı olmadığını gös-
termiştir. Harbord ve ark. bir olguda unilateral
serebellar hipoplazi izlemişlerdir.6 Verzijl ve ark.
Mobius sendromu ile konjenital fasiyal sinir felci-
nin birbirinden farklı durumlar olduğunu, Mobius
sendromunun beyin sapının kompleks bir bozuk-
luğu olduğunu vurgulamışlardır.7 En sık 6. ve 7.
kraniyal sinirler olmak üzere 3., 4., 5. ,9. ,10., 12.
kraniyal sinir tutulumları bildirilmiştir. Zekâ geri-
liği hafif ve orta düzeyde izlenir ve olguların yak-
laşık %10-15’inde görülür.3-9 En dikkat çekici

bulgular 6. sinir felcine bağlı dışa bakışta kısıtlılık,
7. sinir felcine bağlı göz kapaklarını kapatamama
ve ifadesiz yüz görünümüdür. Diğer rastlanan bul-
gular arasında göz kapaklarında düşüklük, alt göz
kapağında paralitik ektropiyon, kepçe kulak, yüzün
alt yarısında gelişme geriliği yer alır. On ikinci sinir
tutulumuna bağlı dil hareketlerinde kısıtlılık ve
küçük dil konuşma bozuklukları ve özellikle peri-
natal dönemde görülen beslenme güçlüğünün ne-
denidir.5,10,11

Ekstremite anomalileri arasında brakidaktili,
klinodaktili, sindaktili, metakarpal anomaliler, pes
planus, talipes ekinovarus, bacakların alt yarıla-
rında hipoplazi, artrogriposis multipleks yer alır.3-5

Yaşam süresi tutulumun şiddetine bağlıdır.
Ölümlerin çoğu perinatal dönemde beyin sapı tutu-
lumu ve solunum problemlerine bağlı gerçekleşir.3,6,7

RESİM 2: İfadesiz yüz görünümü.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 3: Bilateral 7. sinir felcine bağlı göz kapaklarını kapatamama.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 4: Küçük dil.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/) RESİM 5: Sol elde sindaktili.

(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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Mobius sendromlu olguların yaklaşık %15’inde be-
raberinde Poland sendromu izlenmiştir.3-5

Poland sendromu ilk kez Poland tarafından
1841 yılında tek taraflı pektoral kasın kısmi veya
tam yokluğuna bağlı  göğüs duvarı hipoplazisi ve
ipsilateral el anomalilerinin varlığı ile tanımlan-
mıştır. İnsidansı 1:20 000 ile 1: 50 000 arasında
değişmektedir. Vücudun sağ tarafı daha fazla et-
kilenmekte ve erkeklerde daha sık görülmektedir.
Sindaktili en sık görülen el anomalisidir.12-18 Bazı
olgularda dekstrokardi ile birlikteliği bildirilmiş-
tir.19,20

Her ne kadar Poland ve Mobius sendromlarının
aynı hastada görülmesi literatürde Poland-Mobius
sendromu olarak tanımlansa da,  iki sendromu
açıklayacak ortak bir etiyoloji bulunamadığından
bu tanımlama yerine iki sendromun birlikte görül-
mesinden söz etmek daha doğru bir tanımlama ola-
bilir. Her iki sendromun da etiyolojisi kesin olarak
bilinmemektedir. Ancak  embriyonik dönemde
azalmış subklavyen arter ve vertebral arter  kan
akımının sonucu olabileceği savunulmaktadır.3,4,8,9

Mobius sendromunda  otopsi çalışmalarında en sık
merkezi beyin çekirdeklerinin destrüktif dejene-
rasyonu olmak üzere santral beyin çekirdeklerinin
hipoplazi veya aplazisi, periferik sinir tutulumu ve
miyopati izlenmiştir.5,8,9  

MRG çalışmalarında beyin sapında hipoplazi ve
tutulan kraniyal sinirlerde aplazi izlenmiştir.21

Olgumuzda ilk göze çarpan 6. ve 7. kraniyal
sinir felçleri idi ve bunlara bağlı her iki gözde dışa
bakış kısıtlılığı ve ezotropya, göz kapaklarını kapa-
tamama, nazolabial sulkusların silinmesi ve ifadesiz
yüz görünümü izleniyordu. Diğer bakış yönlerinde
kısıtlılık ve ptozisin olmaması ve ışık reflekslerinin
doğal olması ile 3. kraniyal sinir salim olarak düşü-
nüldü. Yutma güçlüğü, konuşma güçlüğü ve küçük
dil 9., 10., ve 12. kraniyal sinir felçlerini, yüzün alt

yarısındaki gelişme geriliği ise çene kaslarını in-
nerve eden 5. kraniyal sinirin mandibular dalını
işaret etmekte idi.1-5,10 Olguların  bir kısmında gö-
rülen mental retardasyon hafif düzeyde idi. Deks-
trokardi mevcut değildi. Sol elde sindaktili ve
pektoral kas aplazisi yanında ekstremitelerde kas
güçsüzlüğü vardı. 

Literatürde bir olguda Mobius sendromu ile bir-
likte koryoretinal kolobom ve konjenital katarakt
izlenmiştir. Ancak sendrom içerisinde tanımlanmış
bir oküler anomali yoktur.22 Bizim olgumuzda da
eşlik eden herhangi bir oküler anomali yoktu.

Tedavide Mobius sendromunda ezotropya için
her iki medial rektusa geriletme yanında lateral
rektuslara rezeksiyon veya transpozisyon cerrahisi
yapılabilir.23,24 Ayrıca fasiyal paralizi tedavisinde
platizma kas flebi kullanılarak dinamik kas trans-
feri uygulaması bildirilmiştir.25

Olgumuzda primer pozisyonda geniş açılı bir
kaymanın olmaması nedeniyle ihtiyacı olan göz-
lükleri vererek öncelikle takip etmeyi uygun bul-
duk.

SONUÇ

Altıncı kraniyal sinir felcinin ayırıcı tanısında kar-
şımıza çıkan ve birden çok kraniyal sinirin aynı
anda tutulduğu olgularda düşünülmesi gereken
Mobius sendromu, Poland sendromu ile birlikte
görülebilir. Nadir görülen bu birliktelik yenido-
ğanda öncelikle beslenme güçlüğü ve göğüs duvarı
hipoplazisi ile kendini gösterir. Yüzün alt yarısında
gelişme geriliği ile birlikte ifadesiz yüz görünümü
tanıda yardımcıdır. Konuşma güçlüğü ve mental
retardasyon sosyal uyum problemlerine neden
olabilir. Oldukça az görülen bir durum olarak
konjenital 6. sinir felcinin ayırıcı tanısında hatır-
lanmalıdır.
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