
Duane retraksiyon sendromu (DRS), addüksiyonda kapak aralığının da-
ralması ve glob retraksiyonu, sıklıkla değişik miktarlarda addüksiyon
kısıtlılığı ile beraber abdüksiyon kısıtlanması ve etkilenen gözün ad-

düksiyonda yukarı ve/veya aşağı atımıyla karakterize konjenital bir hastalıktır.1

İlk kez 1879 yılında Heuck tarafından göz hareketlerinde ciddi kısıtlı-
lık ile birlikte glob retraksiyonu olan bir hastada tanımlanmıştır. Alexsan-
der Duane 1905 yılında 54 vakalık bir seri yayımlamış ve sendrom kendi
adıyla anılmaya başlanmıştır.2
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Tip 1 Duane Retraksiyon Sendromunun
Eşlik Ettiği Bir Anomali Olgusu

ÖÖZZEETT  Bu çalışmada, atipik yüz görünümü, sendrom şüphesi nedeni ile pediatri bölümünce araştı-
rılan 2 yaş 7 aylık erkek olgu, her iki gözde Tip 1 Duane retraksiyon sendromu (DRS) ve eşlik eden
anomalileri vurgulamak amacıyla sunulmuştur. DRS; iskelet, kulak, oküler ve nöral sistem anoma-
lileriyle ilişkili olabilmektedir. Bu olguda ağız bölgesinde sağ tarafta oral angular kas hipoplazisi ve
sol dış kulakta malformasyon saptandı. Nöroloji, kardiyoloji, kulak burun boğaz ve genetik bölü-
münce değerlendirilen olguda eşlik eden başka sistemik bulguya rastlanmadı. Oftalmolojik mua-
yenede her iki glob dışa hareketleri sağ gözde -3, sol gözde -4 kısıtlı idi. Abdüksiyonda kapak
aralığında genişleme, addüksiyonda palpebral aralıkta daralma ve glob retraksiyonu mevcuttu. Ol-
guda, globun primer pozisyonda ortotropik olması ve anormal baş pozisyonu olmaması nedeni ile
şaşılık cerrahisi düşünülmedi.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Duane retraksiyon sendromu; anormallikler

AABBSS  TTRRAACCTT  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.

KKeeyy  WWoorrddss::  Duane retraction syndrome; abnormalities 
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OLGU SUNUMU   



Etiyolojide yapısal, innervasyonel ve santral
sinir sistemi anomalileri sorumlu tutulmaktadır.
DRS’ye iskelet, kulak, oküler ve nöral  malformas-
yonlar eşlik edebilmektedir.

Bu çalışmada, her iki gözde Tip 1 DRS olan
erkek olgu, sendroma eşlik edebilecek anomalileri
vurgulama açısından sunulmaktadır.

OLGU SUNUMU

Olgu iki yaş yedi aylık erkek olup, öz geçmişin-
den 36 hafta, 2.626 g olarak sezaryen ile dünyaya
geldiği öğrenildi. Soy geçmişinde anne ve babada
akrabalık mevcuttu. Olgunun annesinde polikis-
tik over sendromu ve MTHFR gen mutasyonu
mevcuttu. Annenin gebeliğinin in vitro fertilizas-
yon planı ile follitropin alfa (r-hFSH) tedavisi sıra-
sında spontan gerçekleşmiş olduğu öğrenildi.

Sistemik muayenede; kaşlar ortada birleşik,
frontal saç çizgisi aşağı yerleşimli idi. Ağlarken sağ
ağız köşesi aşağıya çekiyordu ve sol nazolabial sul-
kus hafif silikti (Resim 1a). Sol kulak kepçesi sağa
göre daha küçük, displastik ve hafif aşağı yerleşimli
idi (Resim 1b). Ek olarak sırt bölgesinde kıllanma
vardı. Pediatrik nöroloji bölümü tarafından santral
fasiyal paralizi şüphesi nedeni ile değerlendirilen ol-
guda konjenital sağ depressör anguli oris kasının hi-
poplazisi düşünüldü. Kraniyal manyetik rezonans
görüntülemede benign eksternal hidrosefali mev-
cuttu. Kardiyoloji, kulak burun boğaz ve genetik
bölümlerinde de olgu değerlendirildi. Ekokardiyo-

grafi ve bilateral işitsel beyin sapı davranımı (BERA)
testi ve kemik survey normal olarak rapor edilen ol-
guda eşlik eden başka sistemik bulguya rastlanmadı. 

Oftalmolojik muayenede inspeksiyonda göz
kapakları doğal ve kapanabiliyordu. Işık obje takibi
mevcuttu. Glob primer pozisyonda ortotropik
(Resim 1c), göz hareketleri sağ globta dışa bakışta -
3, sol globta dışa bakışta -4 kısıtlı idi (sırasıyla Resim
1d, 1e). Abdüksiyonda kapak aralığında genişleme
saptandı. Addüksiyonda palpebral aralıkta daralma
ve glob retraksiyonu mevcuttu. Anormal baş pozis-
yonu yoktu. Yatay veya dikey kayma saptanmadı.
Yukarı ve aşağı atım tespit edilmedi. Dilatasyonlu
fundus muayenesinde arka kutuplar doğal izlendi.
Sikloplejik refraksiyon sağ gözde +1,0+1,50aks90,
sol gözde +1,0+1,75aks180 dioptri idi. 

TARTIŞMA

DRS, tüm şaşılıkların %1’idir. Klinik özellikleri;
konjenital başlangıç,,  abdüksiyonda ciddi kısıtlılık,
addüksiyonda hafif kısıtlılık, addüksiyonda glob
retraksiyonu ve palpebral fissür daralması, addük-
siyonda elevasyon ya da depresyondur. Eşlik eden
hipermetropi, esotropya, ekzotropya, vertikal
kayma, göz tembelliği ve anormal baş pozisyonu
görülebilmektedir.1-7
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RESİM 1a: Sağ depressör anguli oris kas hipoplazisi, ağlarken aşağıya çeken
sağ ağız köşesi.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESİM 1b: Küçük, displastik ve hafif aşağı yerleşimli sol kulak.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)



Huber 1974 yılında DRS’yi üç tipe ayırmıştır.

TTiipp  11::  Abdüksiyonun kısıtlanması. Normal veya
hafif kısıtlanmış addüksiyon. Addüksiyon girişiminde
palpebral fissürün daralması ve glob retraksiyonu.

TTiipp  22::  Addüksiyon kısıtlanması veya tamamen
kaybolması. Abdüksiyonun normal veya hafif kı-
sıtlanması..  Addüksiyon girişiminde palpebral fis-
sürün daralması ve glob retraksiyonu.

TTiipp  33::  Abdüksiyon ve addüksiyonun kısıtlan-
ması veya tamamen kaybolması..  Addüksiyon gi-
rişiminde palpebral fissürün daralması ve glob
retraksiyonu.

Heredite oranı yaklaşık %10 olarak belirtilmiş-
tir ve otozomal dominant geçiş üzerinde durulmuş-
tur.3 Kadınlarda daha sık görülmekle birlikte, DRS
genellikle tek taraflıdır ve sol göz tutulumu sağ göze
göre daha sıktır, ortalama %18 bilateraldir.4,5 Bizim
olgumuz, daha az sıklıkla rastlanan erkek çocuk ol-
ması, bilateral DRS saptanması ve eşlik eden nadir
görülen yerel anomalileriyle dikkat çekiyordu.

DRS’de başlıca cerrahi tedavi endikasyonu be-
lirgin horizontal oküler deviasyon ve anormal baş
pozisyonudur. Bunun yanında, addüksiyon sıra-
sında ciddi glob retraksiyonu ve kozmetik olarak
kabul edilemeyecek yukarı atım ya da aşağı atım da
cerrahi için endikasyon taşır. Cerrahide kas gerilet-
mesi, vertikal rektusların transpozisyonu, yukarı ve
aşağı atımı, glob retraksiyonu düzeltmek için Y split
cerrahisi uygulanabilecek seçeneklerdir.

Ayırıcı tanıda 6. kraniyal sinir felci, Moebius
sendromu, konjenital okülomotor apraksi, konje-
nital veya infantil esotropya düşünülmelidir.

Klinik bulgularla birlikte, kraniyal MRG ve
zorlu düksiyon testi, 6. kraniyal sinir felcinin ekar-
tasyonu açısından önemlidir. Zorlu düksiyon tes-
tinde, Tip 1 DRS’de 6. kraniyal sinir felcinde
medial rektusta görülen kontraktürün saptanma-
dığı belirtilmektedir.8 Bizim olgumuzda ayırıcı ta-
nıda yardımcı olabilecek, retraksiyonu göstermek
için zorlu düksiyon testi uygulanamamıştır. Kon-
jenital 6. sinir felcinin Tip 1 DRS’ye göre daha
nadir görüldüğü ve aksi ispatlanana kadar DRS
kabul edilmesi gerektiği belirtilmektedir.8 Ayırıcı
tanıda infantil esotropyalarda da glob hareketle-
rinde abduksiyonda ve addüksiyonda kısıtlılık ola-
bilir. Ancak, bunun zorlu düksiyon testinde gerçek
bir kısıtlılık olmadığı saptanabilir. Ek olarak, in-
fantil esotropyada glob retraksiyonu yoktur. Bizim
olgumuzda primer pozisyonda glob ortoforikti,
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RESİM 1c: Primer pozisyonda ortotropik glob.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESİM 1d: Sağ globta dışa bakış kısıtlılığı, abduksiyonda kapak aralığında
genişleme, sol globta adduksiyonda palpebral aralıkta daralma ve glob re-
traksiyonu.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESİM 1e: Sol globta dışa bakış kısıtlılığı, abdüksiyonda kapak aralığında
genişleme, sağ globta addüksiyonda palpebral aralıkta daralma ve glob
retraksiyonu.
(Renkli hâli için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)



yatay veya dikey kayma yoktu, dışa bakışlarda her
iki gözde kısıtlılık ve addüksiyonda glob retraksi-
yonu mevcuttu.

Olgumuzda ağlarken sağ ağız köşesinin aşa-
ğıya doğru çekiliyor olması nedeni ile 7. kraniyal
sinir felcinden şüphelenildi. Nöroloji tarafından
değerlendirilen olguda, bunun tek taraflı oral 
angular kas hipoplazisi olduğu belirtildi. Bu 
nedenle Moebius sendromu düşünülmedi. Moe-
bius sendromunda görülen hipoglossal atrofi,
maske yüz, pitozis, mental retardasyon, ekstre-
mite anomalileri gibi bulgular da  olguda eşlik et-
miyordu.

Tip 1 DRS’li olgularda kraniyal ve orbita
MRG’de abdusens sinirinin saptanmadığı ve eks-
traoküler kasların normal olduğu rapor edilmiştir.9

Bu olguda da beyin MRG, benign eksternal hidro-
sefali dışında normal olarak rapor edilmişti. Ancak
bu olguda sınırlayıcı kriterler olarak; vasküler mal-
formasyonlar açısından kraniyal MR anjiyografi çe-
kilemedi. Oral depressör angular oris kasının
hipoplazisi için EMG ve rektus kaslarını değerlen-
dirmek için orbita MR çekilemedi.

DRS’de iskelet, oküler, kulak ve nöral malfor-
masyonlar da görülebilmektedir. Primer iskelet
anomalileri genelde damak ve vertebraları içer-
mektedir. Kulak anomalileri; dış kulak ve dış kulak
yolu, semisirküler kanalda görülebilmektedir.
Oküler anomaliler; nistagmus, epibulber dermoid,
anizokori, pitoz, fundus kolobomu, Goldenhar
sendromu,  Marcus-Gunn çene göz açılması sen-

dromu, konjenital katarakt, optik sinir hipoplazisi,
heterokromi olarak belirtmiştir. Nöral anomaliler
ise 3, 4 ve 6. sinirin nükleuslarını içerir.3

Oküler anomalilerin Tip 1 ve 3 DRS’de, siste-
mik anomalilerin de bizim olgumuzdaki gibi Tip 1
DRS’de daha sık görüldüğü bildirilmiştir.10

Literatürde depressör anguli oris kas hipopla-
zili olgular bildirilmiştir.11 Ancak bizim gözlemle-
rimize göre bu olgu; litaretürde Tip 1 DRS ve
depressör anguli oris kas  hipoplazisiyle birlikte
rapor edilen ilk olgudur. DRS’ye gen mutasyonla-
rının sebep olabileceği ve literatürde eşlik eden nö-
rolojik anomalilerin embriyogenezin olasılıkla
ikinci ayında ortaya çıktığı bildirilmiştir.12,13

Yine bilateral DRS’li başka bir olgu, eşlik eden
timsah gözyaşı ve megakolonla bildirilmiştir.6

Bu olgunun, polikistik over sendromlu olan
annesinin, tüp bebek planlanırken başlanan  fol-
litropin alfa (r-hFSH) tedavisi sırasında hamile 
olduğu saptanmış. Gebelik döneminde kullanı-
lan bu ilacın olası teratojenik etkisi nedeni ile, ol-
guda bu sendromun ve diğer anomalilerin ortaya
çıkmış olabileceği de düşünüldü. Literatürde te-
ratojenik ilaçların DRS’ye yol açtığı bildirilmiş-
tir.14

Sonuç olarak, bu sendromun erken dönemde
tespiti; ileride olguda oluşabilecek oküler problem-
ler ve diğer sistemik anomalilerin araştırılması açı-
sından önemlidir. Bu nedenle ailenin
bilgilendirilmesi ve olgunun takibi gerekmektedir.
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