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Zorlayica1 Bir Olgu:
Monokiiler Elevasyon Yetmezligi mi,
Okiilomotor Sinkinezis mi?

A Challenging Case:
Monocular Elevation Deficiency or
Oculomotor Synknesia?

OZET Yedi yagindaki olgumuz gene yukarida bas pozisyonu, sag gozde 1s13a zayif yanit veren mid-
dilate pupilla, kapak disiikliigii ve primer pozisyonda diisiitk agili bir hipotropya ile bagvurdu.
Anamnezde bulgularin sonradan gelistigi saptandi. Biyomikroskopide 6n ve arka segmentler dogal
olarak izlendi. Goz hareketleri sag gozde abdiiksiyonda ve addiiksiyonda serbest iken, depresyonda
hafif, elevasyonda ise ciddi kisith idi. Ek olarak addiiksiyonda sag iist kapakta belirgin elevasyon
mevcuttu. Cocuk hastaliklar1 boliimiince degerlendirilen olgunun nérolojik muayenesinde her-
hangi bir patoloji saptanmadi. Radyolojik incelemede beyin ve orbital gériintiillemesi de normal
olarak izlendi. Ailenin tekrar sorgulanmas: sonucu bir diisme 6ykiisii elde edildi ve klinik tablo
kismi III. sinir felci sonras: gelisen bir sinkinezis olarak ele alindi. Zaman igerisinde bakig kisithilig
ve kapak pozisyonu iyi yonde degisebileceginden olgunun izlemine karar verilmistir.

Anahtar Kelimeler: Okiilomotor sinir hastaliklari; blefaropitozis

ABSTRACT A 7 years old girl with a chin up head position, a dilated but responsive pupilla on the
right eye, right upper eyelid ptosis and a small angled hypotropia on primary position was applied.
The findings were not congenital in anamnesis. On biomicroscopy anterior and posterior segments
were normal bilaterally. While on the right eye there was no limitation in abduction and adduc-
tion, mild limitation in depression and severe limitation in elevation was detected. In addition there
was an evident right upper eyelid elevation in adduction. After the evaluation by pediatricians neu-
rological examination did not reveal any pathology. The radiological examination of the cranial
and orbital imaging was normal. After re-interrogation of the family a history of fall was obtained
and the case was discussed as a oculomotor synkinesia after a partial III. nerve palsy. Due to spon-
taneously recovery, we decided to follow up the patient.

Key Words: Oculomotor nerve diseases; blepharoptosis
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ogumsal elevasyon yetmezliginin sebepleri dogumsal III. kraniyal
sinir felci, monokiiler elevasyon yetmezligi, Brown sendromu ve
dogumsal okiiler fibroz sendromlar: olarak siralanmis ve ilk bakigta
monokiiler elevasyon yetmezligi hastalarinin yanlighikla dogumsal III. kra-
niyal sinir felci tanisi alabilecegi literatiirde Rose ve Elder tarafindan belir-
tilmistir. Bu caligmada, ekzotropya ve mediyal rektus hipofonksiyonu
varliginda dogumsal III. kraniyal sinir felcinin diisiiniilmesi gerektigine ve
monokiiler elevasyon yetmezligi hastalarinda en sik goriilen horizontal kay-
manin ezotropya olduguna dikkat ¢ekilmistir.! U¢iincii sinir aberan rejene-
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rasyonunda (okiilomotor sinkinezis) ise travma dig-
landiktan sonra kompresif patolojiler akla getiril-
melidir.?

Bu ¢aligmada, sag gbzde hipotropya, iist goz
kapaginda diistikliik, yukar bakis kisithlig: ve bakis
yonlerinde eslik eden kapak hareketleri olan olgu-
nun klinik 6zelliklerinin ve ayirici tanisinin deger-
lendirilmesi hedeflenmis ve olgunun ailesinden bu
sunum i¢in “Bilgilendirilmis Olur” alinmistir.

I OLGU SUNUMU

Yedi yasindaki olgumuz cene yukarida bas pozis-
yonu, sag gozde 1518a zayif yanit veren midriyazis,
kapak diisiikltigii ve primer pozisyonda diistik agili
bir hipotropya ile bagvurdu (Resim 1). Anamnezde
bulgularin sonradan ortaya ¢iktig: belirtilen olgu-
nun ayrintili oftalmolojik muayenesinde bilateral
en iyi diizeltilmis gérme keskinligi tashihsiz tam
idi. Biyomikroskobik muayenesinde sagdaki mid-
riyazis disinda 6n ve arka segmentler dogal olarak
izlendi. Worth 4 nokta testi ile uzakta ve yakinda
fiizyon mevcuttu ve stereopsis Titmus kartlari ile
100 sn/arc olarak kaydedildi. Sag gozle fiksasyon
saglandiginda kapak araliginda hafif bir artig izlense
de kapak dusiikliugi devam etmekte idi. Sag gozde

RESIM 1: Anormal bas pozisyonu, sagj gozde hipotropya ve kapak dtistikltigi.

g6z hareketleri abdiiksiyon ve addiiksiyonda ser-
best iken, depresyonda hafif, elevasyonda ise ciddi
kisith idi. Ek olarak addiiksiyonda sag iist kapakta
belirgin elevasyon mevcuttu (Resim 2). Etkilenen
tarafta Bell fenomeni bozuktu ve pupilla ¢ap1 goz
hareketleri ile degisim gostermiyordu. Cocuk has-
taliklar1 boliimiince degerlendirilen olgunun né-
rolojik muayenesinde herhangi bir patoloji
saptanmadi. Radyolojik incelemede beyin ve or-
bital goriintiilemesi de normal olarak izlendi.

I TARTISMA

Hem III. kraniyal sinir felci hem de monokiiler ele-
vasyon yetmezligi ist géz kapaginda distiklik ve
hipotropya ile birlikte seyrettigi i¢in klinik mua-
yenede karigabilmektedir. Monokiiler elevasyon
yetmezligi olgulari, ¢ift elevator felci seklindeki ilk
isimlendirmelerini, zaman igerisinde asil mekaniz-
manin iist rektus felci ya da parezisi olmadigi anla-
silinca kaybetmistir. Tek goéziin yukar1 bakisimi
saglayan niikleer ya da supraniikleer bolgelerde bir
problem olabilecegi diisiincesine varildiginda ise
monokiiler elevasyon yetmezligi isimlendirmesi li-
teratiirde yerini almigtir.?

Monokiiler elevasyon yetmezligi edinilmis ya
da dogumsal olabilir. Edinilmis vakalar aniden or-
taya ¢ikar ve genellikle kapak distkligi eslik
etmez. Bell fenomeni saglam ya da bozulmus ola-
bilir. Cift gormeyi onlemek ve binokiiler gérmeyi
saglayabilmek i¢in ¢cene yukarida bag pozisyonu stk
gozlenir. Norolojik ya da sistemik semptomlar da
izlenebilir. Dogumsal vakalarda ise sebep olabile-
cek supraniikleer uyarimi etkileyen patolojiler,
niikleer, interstisyel ya da periferik lezyonlar ayirt
edilmelidir. Supraniikleer yolaklar orta beyinde
pretektum diizeyinde yerlesmistir. Edinilmis vaka-
larda da pretektal kiiciik lezyonlara rastlanmigtir.
Fakat dogumsal monokiiler elevasyon yetmezligi
vakalarinda diger dogumsal kraniyal disinervasyon
bozukluklarinda (Duane sendromu, Marcus Gunn
fenomeni, Brown sendromu) oldugu gibi etiyoloji
hala tartigmahidir.*

Kim ve Hwang, calismalarinda manyetik rezo-
nans goriintiileme ile inceledikleri 6 dogumsal mo-
nokiiler elevasyon yetmezligi hastasinda iist rektus
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RESIM 2: Sag gozde elevasyon kisitliigi ve addiksiyonda kapak elevasyonu.

ve alt oblik kaslarinin normal boyutta oldugunu,
yani sinirsel uyaran eksikliginin olmadigini goster-
mislerdir. Buradan yola ¢ikarak arastirmacilar, yu-
kar1 bakis kisithliginin supraniikleer kaynakl
olduguna karar vermislerdir.?

Zafar ve ark. ise monokiiler elevasyon tanisiyla
izlenen 22 hastalik serilerinde Marcus Gunn feno-
meni, dogumsal kapak diisiikliigii ve monokiiler
elevasyon yetmezligi beraberliginin okiilomotor si-
niri de iceren dogumsal yanlis yonlendirme sen-

dromlarina igaret ettigini bildirmistir.’

Monokiiler elevasyon yetmezligi ile karisabi-
len okiilomotor sinir felci ¢ocukluk ¢aginda pek
yaygin degildir. Cocuklarda klinigi ve etiyolojideki
nedenlerin goriilme siklig: erigkinlerdekinden fark-
lidir. Erigkinlerde en sik anevrizma, mikrovaskiiler
hastaliklar ve travma nedeni ile ortaya cikarken,
¢ocuklarda dogumsal sebepler, travma ve inflamas-
yon bagta gelen sebeplerdir.®

Total okiilomotor sinir felcinde st rektus, alt
rektus ve alt oblik kas vertikal hareketlerinde hig
addiiksiyon goriilmez iken kismi okiilomotor sinir
felci ya da parezisi kisitl addiiksiyon ve vertikal ha-

reketler, normal ya da dilate ama 1518a yanit veren
pupilla ile normal ya da diisiik goz kapag: ile
karakterizedir.” Pupilla tutulumu erigkinlerde
kompresif patolojilerin iskemik olanlardan ayirt
edilmesine yararken, cocuklarda pupillanin korun-
mus olmas kraniyal gériintiilemenin ertelenmesine
kesinlikle neden olmamalidir.®

Literatiirde ilk olarak Bielschowsky aberan re-
jenerasyon fenomeninin tigiincii sinir fibrillerinin
yenilenme esnasinda yanlis yonelimlerinden kay-
naklandigini varsaymustir.” Okiilomotor sinir abe-
ran rejenerasyonu (okiilomotor sinkinezis) kapak
etkilenimi (addiiksiyon ya da elevasyonda iist kapak
elevasyonu, pseudo von Graefe fenomeni), pupilla
tutulumu (abdiiksiyon hari¢ herhangi bir bakis po-
zisyonunda pupilla konstriiksiyonu yani miyozis)
ya da rektus kas tutulumu (vertikal bakislarda ad-
diiksiyon) seklinde tanimlanabilir. Bu bulgularin
travma ya da basi gibi bir hasar sonrasi aksonlarin
yenilenme esnasinda yanlis yonelimlerinden
kaynaklandig: disiiniilmektedir. Mikrovaskiiler
infarktiisler sonrasinda aberan rejenerasyonun go-
riilmemesi ise sinir i¢i biitiinliigiin bozulmamis ol-
masina baglanmaktadir.?
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Fakat hastalarda bahsedilen tiim bu 6zellikler
bir arada olmayabilir ve gen¢ hastalarda zamanla
farkl bakis pozisyonlarindaki hareket kisitlilig: da
azalabilir.!” Ng ve Lyons etiyoloji ve klinik 6zellik-
leri agisindan inceledikleri okiilomotor sinir felci
olan 18 ¢ocuktan olusan serilerinde dogumsal has-
talarin hepsinde anormal bag pozisyonu olmadig:
gibi her travmatik sinir felcinde de aberan rejene-
rasyonun olmayabilecegini gostermislerdir.®

Olgumuzun yapilan nérolojik muayene ve
radyolojik goriintiilenmesinde herhangi bir pato-
loji saptanmadi. Fakat kraniyal sinirlerin boyutla-
rimin kiigiik olmasi, kafa icerisinde uzun seyir
gostermeleri ve kompleks kemik yapilarla yakin
iligkide bulunmalar1 konvansiyonel manyetik
rezonans goriintiilemede zorluklara sebep olabil-
mektedir. Literatiirde Kau ve ark.nin bir ¢aligma-
sinda kullanilan yiiksek ¢oziintrlikli manyetik

rezonans goriintiileme ile standart ¢ekim teknik-
leri ile saptanamayan patolojilerin ortaya ¢ikarila-
bilecegi bildirilmigtir.®

Olgunun ailesinden ¢ok giivenilir olmamakla
birlikte bir diisme 6ykiisii bilgisini aldiktan sonra
degerlendirdigimiz olgunun kismi III. kraniyal
sinir felci sonrasi gelisen bir okiilomotor sinkine-
zis tablosu oldugu diistiniilmiistiir. Zaman igeri-
sinde bakis kisitlilig1 ve kapak pozisyonu iyi yonde
degisebileceginden olgunun izlemine karar veril-

mistir.

Sonug olarak, olgumuzda oldugu gibi eslik
eden bazi bulgular tan1 koymay1 daha da giicles-
tirebilmektedir. Ayirici taninin yapilabilmesinde
detaylandirilmig bir 6yki ve dikkatli sagilik mua-
yenesi ile kaymanin degerlendirilmesinin yol gos-
terici olacag: diistiniilmektedir.
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