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OZET

Bu c¢alismamizda yalniz pitozuna miidahale
edilip gozliik verilen baba-ogul jeneralize kon-
Jenital extra okiiler adale fibrozisi bulunan iki
vaka takdim edildi. Herediter dominant olan bu
hastalik hakkinda aile bilgilendirildi. Ayiric
tamida onemi olan diger extraokuler adele
patolojileri gozden gecirildi. Tiirk Oftalmoloji
ilk  iki
diisiindiigiimiiz icin yaywnlamaya deger bulduk.

Literatiiriiniin vak'asi oldugunu
Benzer yerli ve yabanci literatiir 15181nda ayirict
tamda ve cerrahide izlenmesi gereken kriterler
vurguladik.

Anahtar Kelimeler: Extraokuler adele fibrozisi, strabis-

mus fixsus, Kkonjenital jeneralize

fibrozis.
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GIRIS

Bu sendromu ilk defa 1840 yilinda Baumgar-
ten, g6z hareketlerinde sinirlanma ve bleforoptozis
olarak tanimlamistir. 1879'da Heuck bu sendromu
tasityan bir aile lizerinde ilk postmorten calismayi
(1).
adalelerde ve globta, tenonda, adeleler arasinda
1978 de Harley
bu

yapmistir Boylece  biitiin  extraokiiler
fibrozis bulundugunu goéstermistir.

ve ark. elektron mikroskopuyla bulgulari

dogrulamistir (2).

1950'de Brown "General fibrozis Syndrome" is-
mini kullanarak bu konudaki isim karmasikligina
son vermistir (1). Jeneralize konjenital extraokiiler
adale fibrozisini Lauglin 1956'da su belirtilerle

karekterize etmistir (3).
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SUMMARY

In this article two cases of congenital

generalised extraocular muscle fibrosis
(CGEMP), afather and son, is reported. Both
cases were previously operated for their ptozis
and given spectacles in other clinics but were not
diogned as CGEMF. For the first case in

Turkish Ophthalmology literature, we reviewed
theliterature and discussed operatif methods

and differanlial diagnosis.
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1. Extraokuler adelelerde  kismen  veya
tamamen fibrozis
2.
3.
4.
S.
6.

cudiyeti veya yoklugu

Bilateral ptozis
Cenenin yukar1 kalkmasi
Dogustan itibaren olusu
Vertikal yonde hareket yoklugu
Horizontal ydnde minimal hareket mev-
7. Her iki goziin horizontal hattin altinda 20-
30 derece kadar fixasyonu
8. Tendon kapsiiliinde fibrozis, konjonktival
frajilite,
9. Adeleler arasinda ve globta yapisiklik
10. Genellikle bilateralite nadiren unilateralite.

Catford 1966 yilinda ilk
calismalar1 yapmistir (4). Joubert's ve Prader-Willi

elektromyografik
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sendromu gibi sistemik hastaliklarla birlikte de
olabilecegi belirtilmistir (5,6).

Ayirici tanida myastenia gravis, strabismus fix-
sus, Duane's sendromu konjenital enoftalmus, kon-
jenital inferior rektus fibrozisi superioroblik ten-
don kilifi sendromu, bir veya daha ¢ok extraokiiler
adele yoklugu, orbita taban kiriklar1 hatirlanmalidir
(6,7,8,9,10,11,12,13). Tam; hastaligin baslangicinin
belirlenmesi, ailevi ozelligi, bilateral olusu, klinik
muayene ve en Onemlisi forse duksiyon testi
uygulanmas1 ile konabilir.

Extraokiiler adale fibrozislerinin ayirict
tanisinda Onemi olan sendromlar1 kisa ve topluca

gbzden gecirmek yararli olacaktir.

Strabimus Fixsus: Oldukg¢a seyrek rastlanan,
konjenital bir sendromdur. Eso veya exotropia sek-
linde olabilir. Horizontal adalelerin biletaral veya
bimedyal fibrozisi ile karakterizedir. Fiksasyonun
ters yOniinde forse duksiyon testinde direncgle
kargilasilir. Fakat vertikal hareketler serbesttir.

Duane's Sendromu: Ozellikle bilateral formu
ile sik¢ca karisir. Fakat kapak ve glob redak-
siyonunun varlig1 ve vertikal hareket serbestligi ile
aywriel  tan1  kolaylagir.  Retraksiyon tarafindaki
globun ani yukar1 veya asagi hareketi "Upshoot,

down shoot" ile ayrim1 dahada kolaylasmis olur.

Konjenital Enoftalmus: Birlikte ptozis ve
fibrozis olan vakalarla karisirsa da tek tarafli olup,

ameliyat olmayis1 ile ayirict tani konur.
Inferior Rektus Fibrozisi: Jeneralize familyal

fibrozisin  bir olarak  kabul
miimkiindiir. Unilateral olursa ve ptozis yoksa tani

formu etmek

kolaylasir.

Bir veya daha fazla extraokiiler adale yoklugu;
tek tarafli olusu ve familyal olmayisi, ptozun
yoklugu ¢ene pozisyonunun olmayisi diger yonlere
hareket serbestligi, forseduksiyon testinde direncle
karsilasilmamasi taniya gotiiriir.

Orbital taban kiriklari: Hastanin travma

hikayesinin  varligi, tek tarafli olusu, orbital

radyografiler ayirici tanida yardimci olur.

Superior oblik tendon kilifi sendromu: Brown
tarafindan tanimlanan bu sendromda tutulan supe-
rior oblik adalenin hareket yonii digsmda goz

hareketleri serbestir.
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Sekil 1. Birinci olgumuz.

OLGULAR

Calisma kapsamina alinan bu iki olgu 1989
yilinda klinigimiz sagilik birimine basvurmustur.

Olgu 1.

0.S. 4 yasinda erkek cocuk. Klinigimiz sasilik
birimine amcas1 tarafindan gdzlerinin kaymasi
sikayeti ile getirildi. Ailesinin ilk ve tek cocugu olan
olgumuzun 6zgecmisinde Ozellik saptanamadi. Soy
gecmisinde benzer durumun babasinda oldugu
belirlendi. Muayenede hastanin ¢enesini yukariya
kaldirdigi, 40° ET alternasyon gosterdigi, asagi,
yukari, disa, kismen ige hareket kisitli, (Resim 1)
sikloplejik skiaskopide yatay eksende +4.00, dikey
eksende +3.00 dioptrilik hipermetropik astigma-
tizma tesbit edildi. Gormesi +2,50 (+ 0.75x180)
gozlikle gormesi ayr1 ayri 4 MPS civarinda tesbit
edildi. Bilateral ptozis mevcuttu. Bir baska klinikte
sol g6z ptozu i¢in askili siitur teknigi ile ameliyat
edilmisti. Genel anestezi altinda forse duksiyon
testi uygulandiginda yukar1 bakis yoniinde en fazla
olmak iizere disa, asagi hareket kisitlanmasi mev-
cuttu. Ice hareket kismen serbestti. Forse duksiyon
uygulanirken globa baski yapmamaya ve adalenin
hareket yoniindeki eksende karsilikli konan iki pen-
sin ayni diizlemde olmasina dikkat edildi.

Olgu 2
H.S. 31 yasinda erkek. Ilk vak'anin babasi,
muayene i¢in  tarafimizdan  klinige  cagrildi.

Oykiisiinde sikayetlerinin dogustan beri varoldugu
belirlendi. Muayenesinde bilateral ptozis ¢enesini
yukar1 kaldirma pozisyonu, alternan ET (30°),
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Sekil 2.  Olgu 2 (Ogul)

yukari, asagi, disa, kismen i¢e hareket kisitlanmasi
tesbit edildi (Sekil 2). Sikloplejik skioskopide,
yatay ecksende +2.50, dikey eksende +1.50
dioptrilik hipermetropik astigmatizmasi mevcuttu.
Gormeleri + 100 (+ 1.00x180°) gozlikle sagda
5/10, solda 1/10; biomikroskopi ve fundus bulgulari
normaldi. Lokal anestezi altinda forse duksiyon
testi uygulandi. Yukar: en fazla olmak iizere disa,
asag1 ve kismen i¢e hareket kisitlanmasi vardi.

TEDAVi

Son zamanlarda giderek artan teshis vasitalari
ve haberlesme imkanlarinin daha g¢ok bilgi
birikimine neden oldugu bir gergektir.

Extraokiiler adale fibrosisinin etyopatogenezi
tam bir agikliga kavusmamistir. Tedavi, etyolojiye
yonelik olmak yerine biraz estetik, biiyiikk Olgiide
optik eksendeki paralelizmi temin etmek, gelismesi
kaginilmaz olan ampliyopiden korunmay1
amaglamaktadir. Bu hastalarda Bell fenomeninin
olmayist nedeniyle ptozisin diizeltildiginde korneal
problemlerle karsilasilmaktadir. Bu nedenle 6zel
bir cerrahi prosediir uygulamak gereklidir. Bu
operasyon iki haftalik araliklarla {i¢ basamakta
gergeklestirilir (3,7).

1. Ilk operasyon bir gozii elevasyona getirmek,

a. Inferior rektusa geriletme

b. Superior rektusa rezeksiyon

2. ikinci operasyon ikinci gozii elevasyona
getirmek, Ilk ameliyat edilen ve elevasyona
getirilen gdze ptozis cerrahisi uygulamak (Frontal

adaleye aski yontemlerinden birisi se¢ilebilir).

3.Uciincii asamada ikinci olarak elevasyona

getirilen géze askili ptozis cerrahisi uygulamak.

TARTISMA

Extraokiiler adale fibrozisleri oftalmologlar: en
fazla mesgul eden bir konudur. Halen terminolojik
olarak bile karisikliga sebeb olmaktadir. Jeneralize
extraokiiler adale fibrozisini

konjenital familyal

etyolojisi halen agik degildir.

1879 Heuck adalelerde fibrozisin mev-
cudiyetini post mortem 1s1k mikroskobuyla, 1978
Harley elektron mikroskobuyla fibrotik bantlar:
gostermislerdir  (1,2). Brown 1950 "General
fibrozis Syndrome" terimini ilk defa kullandig:
fibrotik bantlardan, tenon
yapisikliklarindan fibrotik  bantlardan,

tenon yapisikliklarindan bahsetmis fakat familyal

yazisinda anormal

anormal

bir 6zellikten bahsetmemistir.

1978 Harley ve ark. 28 olguluk serilerinde bir
olgunun pedigrisinde otosomal dominant olarak
bes jenerasyon geriye gidebilmistir. Dokuz ailenin
i¢liinde ise otosomal dominant oldugunu kesin
olarak dogrulamistir (2).

1956 da Lauglin bu sendromun o6zelliklerini
belirtmesiyle diger fibrozis ve adele yoklugu ol-

gularindan ayirimini kolaylagtirmistir (3,6,8,9,13).

Tedavide iki haftalik periyodlarla ii¢ basamakli
bir yol izlenmektedir. Ameliyat sonuglart ¢ogunluk-

la tatmin edici olmaktadir.

Sonug¢ olarak Tiirk oftalmoloji literatdriiniin ilk
iki olgusu olmasi, extraokiiler fibrozis olgularinda
dogru tani ve dogru cerrahi yontemin dnemini vur-

gulamak istedik.
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