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Tip 1 Duane Retraksiyon Sendromunun
Eslik Ettigi Bir Anomali Olgusu

A Case of Anomaly Accompanied by
Type 1 Duane Retraction Syndrome

OZET Bu ¢alismada, atipik yiiz goriiniimi, sendrom siiphesi nedeni ile pediatri boliimiince arasti-
rilan 2 yas 7 aylik erkek olgu, her iki gézde Tip 1 Duane retraksiyon sendromu (DRS) ve eslik eden
anomalileri vurgulamak amaciyla sunulmustur. DRS; iskelet, kulak, okiiler ve néral sistem anoma-
lileriyle iliskili olabilmektedir. Bu olguda agiz bolgesinde sag tarafta oral angular kas hipoplazisi ve
sol dis kulakta malformasyon saptandi. Noroloji, kardiyoloji, kulak burun bogaz ve genetik bolii-
miince degerlendirilen olguda eslik eden bagka sistemik bulguya rastlanmadi. Oftalmolojik mua-
yenede her iki glob disa hareketleri sag gozde -3, sol gozde -4 kisith idi. Abdiiksiyonda kapak
araliginda genisleme, addiiksiyonda palpebral aralikta daralma ve glob retraksiyonu mevcuttu. Ol-
guda, globun primer pozisyonda ortotropik olmas: ve anormal bas pozisyonu olmamas: nedeni ile
sasilik cerrahisi diisiintilmedi.

Anahtar Kelimeler: Duane retraksiyon sendromu; anormallikler

ABSTRACT In this case; 2 years 7 months old male patient, who was investigated in department of
pediatrics because of atypical facial appearance and suspected syndrome, was presented in order to
highlight the anomalies accompanied by Type 1 Duane retraction syndrome (DRS) of both eyes.
DRS may be associated with skeleton, auricular, ocular and neural system abnormalities. In this
case, oral angular hypoplasia in right part of the mouth and left external ear malformation was de-
tected. No other systemic symptoms were found in patient who was evaluated in the department
of neurology, cardiology, ear, nose and throat and genetic. On ophthalmologic examination; the
lateral movement of the both globes were limited -3 in right eye, -4 in left eye. Widening of palpeb-
ral fissure in abduction, palpebral range narrowing and globe retraction in adduction were present.
In the present case, strabismus surgery was not considered because of the orthophoria of globe in
primary position and lack of abnormal head position.
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uane retraksiyon sendromu (DRS), addiiksiyonda kapak araliginin da-
ralmasi ve glob retraksiyonu, siklikla degisik miktarlarda addiiksiyon
kisitliligs ile beraber abdiiksiyon kisitlanmas: ve etkilenen goziin ad-
diiksiyonda yukar1 ve/veya agag atimiyla karakterize konjenital bir hastaliktir.!

[k kez 1879 yilinda Heuck tarafindan géz hareketlerinde ciddi kisitli-
lik ile birlikte glob retraksiyonu olan bir hastada tanimlanmigtir. Alexsan-
der Duane 1905 yilinda 54 vakalik bir seri yayimlamis ve sendrom kendi
adiyla anilmaya baglanmigtir.?
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Etiyolojide yapisal, innervasyonel ve santral
sinir sistemi anomalileri sorumlu tutulmaktadir.
DRS’ye iskelet, kulak, okiiler ve néral malformas-
yonlar eslik edebilmektedir.

Bu calismada, her iki gézde Tip 1 DRS olan
erkek olgu, sendroma eslik edebilecek anomalileri
vurgulama agisindan sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Olgu iki yas yedi aylik erkek olup, 6z ge¢misin-
den 36 hafta, 2.626 g olarak sezaryen ile diinyaya
akrabalik mevcuttu. Olgunun annesinde polikis-
tik over sendromu ve MTHFR gen mutasyonu
mevcuttu. Annenin gebeliginin in vitro fertilizas-
yon plani ile follitropin alfa (r-hFSH) tedavisi sira-
sinda spontan gerceklesmis oldugu 6grenildi.

Sistemik muayenede; kaglar ortada birlesik,
frontal sag ¢izgisi asag1 yerlesimli idi. Aglarken sag
ag1z kosesi agagiya cekiyordu ve sol nazolabial sul-
kus hafif silikti (Resim 1a). Sol kulak kepgesi saga
gore daha kiictik, displastik ve hafif agag: yerlesimli
idi (Resim 1b). Ek olarak sirt bolgesinde killanma
vardi. Pediatrik noroloji boliimii tarafindan santral
fasiyal paralizi siiphesi nedeni ile degerlendirilen ol-
guda konjenital sag depressor anguli oris kasinin hi-
poplazisi diisiintildii. Kraniyal manyetik rezonans
goriintiillemede benign eksternal hidrosefali mev-
cuttu. Kardiyoloji, kulak burun bogaz ve genetik
boliimlerinde de olgu degerlendirildi. Ekokardiyo-

RESIM 1a: Sag depressdr anguli oris kas hipoplazisi, aglarken asagiya geken
sag agiz kdsesi.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 1b: Kiicuk, displastik ve hafif asagi yerlesimli sol kulak.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

grafi ve bilateral isitsel beyin sap1 davranimi (BERA)
testi ve kemik survey normal olarak rapor edilen ol-
guda eslik eden bagka sistemik bulguya rastlanmada.

Oftalmolojik muayenede inspeksiyonda goz
kapaklar1 dogal ve kapanabiliyordu. Isik obje takibi
mevcuttu. Glob primer pozisyonda ortotropik
(Resim 1c), goz hareketleri sag globta disa bakista -
3, sol globta diga bakista -4 kisith idi (sirastyla Resim
1d, le). Abdiiksiyonda kapak araliginda genisleme
saptandi. Addiiksiyonda palpebral aralikta daralma
ve glob retraksiyonu mevcuttu. Anormal bas pozis-
yonu yoktu. Yatay veya dikey kayma saptanmada.
Yukar: ve agag1 atim tespit edilmedi. Dilatasyonlu
fundus muayenesinde arka kutuplar dogal izlendi.
Sikloplejik refraksiyon sag gozde +1,0+1,50aks90,
sol gozde +1,0+1,75aks180 dioptri idi.

TARTISMA

DRS, tiim sagiliklarin %1’idir. Klinik 6zellikleri;
konjenital baglangic, abdiiksiyonda ciddi kisithlik,
addiiksiyonda hafif kisitlilik, addiiksiyonda glob
retraksiyonu ve palpebral fisstir daralmasi, addiik-
siyonda elevasyon ya da depresyondur. Eslik eden
hipermetropi, esotropya, ekzotropya, vertikal
kayma, goz tembelligi ve anormal bas pozisyonu
goriilebilmektedir."”
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RESIM 1c: Primer pozisyonda ortotropik glob.
(Renkli hli icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 1d: Sag globta disa bakis kisitilgi, abduksiyonda kapak araliginda
genisleme, sol globta adduksiyonda palpebral aralikta daralma ve glob re-
traksiyonu.

(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 1e: Sol globta disa bakis kisithiii, abdiiksiyonda kapak araliginda
genisleme, sag globta addiksiyonda palpebral aralikta daralma ve glob
retraksiyonu.

(Renkli hli icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

Huber 1974 yilinda DRS’yi ii¢ tipe ayirmistir.

Tip 1: Abdiiksiyonun kisitlanmasi. Normal veya
hafif kisitlanmis addiiksiyon. Addiiksiyon girisiminde
palpebral fissiiriin daralmas: ve glob retraksiyonu.

Tip 2: Addiiksiyon kisitlanmasi veya tamamen
kaybolmasi. Abdiiksiyonun normal veya hafif ki-
sitlanmasi. Addiiksiyon girisiminde palpebral fis-
sliriin daralmasi ve glob retraksiyonu.

Tip 3: Abdiiksiyon ve addiiksiyonun kisitlan-
masl veya tamamen kaybolmasi. Addiiksiyon gi-
risiminde palpebral fisstiriin daralmas: ve glob
retraksiyonu.

Heredite orani yaklagik %10 olarak belirtilmig-
tir ve otozomal dominant gecis tizerinde durulmus-
tur.? Kadinlarda daha sik gériilmekle birlikte, DRS
genellikle tek taraflidir ve sol géz tutulumu sag goze
gore daha siktir, ortalama %18 bilateraldir.** Bizim
olgumuz, daha az siklikla rastlanan erkek ¢ocuk ol-
masl, bilateral DRS saptanmasi ve eslik eden nadir
goriilen yerel anomalileriyle dikkat ¢ekiyordu.

DRS’de baslica cerrahi tedavi endikasyonu be-
lirgin horizontal okiiler deviasyon ve anormal bag
pozisyonudur. Bunun yaninda, addiiksiyon sira-
sinda ciddi glob retraksiyonu ve kozmetik olarak
kabul edilemeyecek yukar: atim ya da agag1 atim da
cerrahi i¢in endikasyon tagir. Cerrahide kas gerilet-
mesi, vertikal rektuslarin transpozisyonu, yukari ve
agag1 atimi, glob retraksiyonu diizeltmek i¢in Y split
cerrahisi uygulanabilecek seceneklerdir.

Ayiricl tanida 6. kraniyal sinir felci, Moebius
sendromu, konjenital okiilomotor apraksi, konje-
nital veya infantil esotropya diistintilmelidir.

Klinik bulgularla birlikte, kraniyal MRG ve
zorlu diiksiyon testi, 6. kraniyal sinir felcinin ekar-
tasyonu agisindan 6nemlidir. Zorlu diitksiyon tes-
tinde, Tip 1 DRS’de 6. kraniyal sinir felcinde
medial rektusta goriilen kontraktiiriin saptanma-
dig belirtilmektedir.® Bizim olgumuzda ayiric: ta-
nida yardimci olabilecek, retraksiyonu gostermek
icin zorlu diiksiyon testi uygulanamamigtir. Kon-
jenital 6. sinir felcinin Tip 1 DRS’ye gore daha
nadir goruldigi ve aksi ispatlanana kadar DRS
kabul edilmesi gerektigi belirtilmektedir.® Ayinc
tanida infantil esotropyalarda da glob hareketle-
rinde abduksiyonda ve addiiksiyonda kisitlilik ola-
bilir. Ancak, bunun zorlu diiksiyon testinde gercek
bir kisitlilik olmadig: saptanabilir. Ek olarak, in-
fantil esotropyada glob retraksiyonu yoktur. Bizim
olgumuzda primer pozisyonda glob ortoforikti,
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yatay veya dikey kayma yoktu, disa bakislarda her
iki gozde kisithilik ve addiiksiyonda glob retraksi-
yonu mevcuttu.

Olgumuzda aglarken sag agiz kosesinin asa-
giya dogru cekiliyor olmasi nedeni ile 7. kraniyal
sinir felcinden stiphelenildi. Noroloji tarafindan
degerlendirilen olguda, bunun tek tarafli oral
angular kas hipoplazisi oldugu belirtildi. Bu
nedenle Moebius sendromu disiiniilmedi. Moe-
bius sendromunda goriilen hipoglossal atrofi,
maske yiiz, pitozis, mental retardasyon, ekstre-
mite anomalileri gibi bulgular da olguda eslik et-
miyordu.

Tip 1 DRS1i olgularda kraniyal ve orbita
MRG’de abdusens sinirinin saptanmadig1 ve eks-
traokiiler kaslarin normal oldugu rapor edilmistir.’
Bu olguda da beyin MRG, benign eksternal hidro-
sefali disinda normal olarak rapor edilmisti. Ancak
bu olguda simirlayici kriterler olarak; vaskiiler mal-
formasyonlar agisindan kraniyal MR anjiyografi ge-
kilemedi. Oral depressér angular oris kasinin
hipoplazisi i¢cin EMG ve rektus kaslarini degerlen-
dirmek icin orbita MR ¢ekilemedi.

DRS’de iskelet, okiiler, kulak ve noral malfor-
masyonlar da goriilebilmektedir. Primer iskelet
anomalileri genelde damak ve vertebralar: icer-
mektedir. Kulak anomalileri; dig kulak ve dis kulak
yolu, semisirkiiler kanalda goriilebilmektedir.
Okiiler anomaliler; nistagmus, epibulber dermoid,
anizokori, pitoz, fundus kolobomu, Goldenhar
sendromu, Marcus-Gunn ¢ene goz agilmasi sen-

dromu, konjenital katarakt, optik sinir hipoplazisi,
heterokromi olarak belirtmistir. Noral anomaliler
ise 3, 4 ve 6. sinirin niikleuslarini igerir.?

Okiiler anomalilerin Tip 1 ve 3 DRS'de, siste-
mik anomalilerin de bizim olgumuzdaki gibi Tip 1
DRS’de daha sik goriildigi bildirilmigtir.'

Literatiirde depressor anguli oris kas hipopla-
zili olgular bildirilmigtir."! Ancak bizim gozlemle-
rimize gore bu olgu; litaretiirde Tip 1 DRS ve
depressor anguli oris kas hipoplazisiyle birlikte
rapor edilen ilk olgudur. DRS’ye gen mutasyonla-
rinin sebep olabilecegi ve literatiirde eslik eden no-
rolojik anomalilerin embriyogenezin olasilikla

ikinci ayinda ortaya ¢iktig bildirilmistir.'>"3

Yine bilateral DRS’li bagka bir olgu, eslik eden
timsah gozyas: ve megakolonla bildirilmigtir.°

Bu olgunun, polikistik over sendromlu olan
annesinin, tiip bebek planlanirken baglanan fol-
litropin alfa (r-hFSH) tedavisi sirasinda hamile
oldugu saptanmis. Gebelik déoneminde kullani-
lan bu ilacin olas: teratojenik etkisi nedeni ile, ol-
guda bu sendromun ve diger anomalilerin ortaya
¢ikmis olabilecegi de diisiiniildii. Literatiirde te-
ratojenik ilaglarin DRS’ye yol agtig1 bildirilmis-

tir.!4

Sonug olarak, bu sendromun erken dénemde
tespiti; ileride olguda olusabilecek okiiler problem-
ler ve diger sistemik anomalilerin aragtirilmasi agi-
Bu
bilgilendirilmesi ve olgunun takibi gerekmektedir.
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