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Ozet

sendromu  erken
ekzoftalmus.
baga benzeri yiiz ile karakterize, genellikle otozomal dominant

Crouzon kranial  siitiir  kapanmasi,

liipeiielorizm, maksdla hipoplazisi ve tipik kur-

gecis  gosteren  bir  kraniofasiyel sendromdur.  Bu  makalede

Crouzon sendromu ozelliklerini gosteren baba - ogula ait bul-

gular sunularak sendromun  oftalmolojik  ve radyolojik ozellik-

leri  vurgulanmugstir.
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Orbita yiiz ve kranium arasinda bir képrii gibi dur-
dugundan kraniofasiyel sendromlarda okiiler anomaliler
olmasi kagmilmazdir; bu nedenle iyi bir oftalmolojik
degerlendirme ve tedavi gerektirirler (1). Kraniofasiyel
anomalilerden olan Crouzon sendromu erken kranial
stitlir kapanmasi, midfasiyel hipoplazi ve ekzoftalmus
triadmdan olusur (1-3). Bu olgu sunumunda Crouzon
sendromu tanis1 almig baba ogula ait oftalmolojik bulgu-
lar ve radyolojik 6zellikler sunularak sendromun oftal-
mologlari ilgilendiren y6nlerinin vurgulanmasi amaglan-
mistir.

Olgu Sunumu
Olgu 1
15 yasinda erkek hasta gozlerde agri, sulanma ve
kizariklik yakmmalariyla poliklinigimize bagvurdu.
Hastanin anamnezi alinirken tipik "kurbaga benzeri yiiz"
ve "papagan gagasi burun" Ozelliklerini tagidigi, her iki
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. Summary:.

Crouzon syndrome, usually autosomal dominant, is a
characterised by premature
hypopla-
sia ofmaxilla and typicalfrog-like face. In this paper, ophthal-

craniojacial syndrome  which is

cranial suture closure,  hypertelorism,  exophthalmos,

mologic and radiologic features of Crouzon syndrome are em-
phasized while presenting a son and father diagnosed as

Crouzon  syndrome.

Key Words: Cramosynostosis, Craniofacial dysostosis,
Craniofacial syndromes
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globun proptotik, elmacik kemiklerinin silik oldugu ve
hipertelorizm bulundugu dikkati ¢ekti (Sekil 1).

Oftalmolojik muayenede her iki géz gérme keskin-
ligi +0.50 tashihle tamdi. Biyomikroskobik muayene
bulber konjonktivada yiizeyel hiperemi diginda dogaldi.
GOz i¢i basinglar1 aplanasyonla 12 mmHg bulundu.
Pupil 1g1k reaksiyonlari ve renk hissi dogal, konfontras-
yonla gérme alanlar1 normaldi. Fundus muayenesinde
her iki papilla nazal sinirlart belirgin silik, temporal
sinirlan hafif silikti; fizyolojik ¢ukurluk yoktu, vendz
pulsasyon mevcuttu.

Okulomotor sistem muayenesinde 15 prizm dioptri-
lik V pateni ekzotropya ve her iki inferior oblik adalede
hiperfonksiyon gozlendi (Sekil 2). Goz hareketlerinde
herhangi bir kisitlilik yoktu. interpupiller mesafe 71 mm
olarak tesbit edildi (okiiler hipertelorizm). Hertel ekzof-
talmometresi sagda 23 mm, solda 21 mm o&lgiildil.
Hastada Crouzon sendromu diisiiniilerek direkt ve late-
ral kafa grafileri ile beyin ve orbita bilgisayarli tomo-
grafisi tetkikleri yapildi.

Direkt ve lateral grafilerde kafa yiiksekligi 14 cm,
kafa genisligi 13.5 cm, kafa boyu 15.5 cm olarak tesbit
edildi. Frontal ve etmoid siniislerde asir1 havalanma
goriilldii. Lateral grafide kraniumda doéviilmiis bakir
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tesbit edildi. Orbita tomografisinde etmoid siniislerde
asin havalanma nedeniyle latérale deplasman ve
genisleme, orbita medial duvarinda bombelesme ve re-
latif orbital siglagma tesbit edildi. Orbita medial duvar-
lar1 arasit mesafe 38 mm olarak Olgiildii (orbital
hipertelorizm). Orbita tomografisinde her iki medial rek-
tus kasmin latéral rektuslara gore hipertrofik oldugu
dikkat cekti (Sekil 4).

Hastanin sistemik ve dahili muayenelerinde baska
bir 6zellik saptanmadi. Tiroid fonksiyon testleri normal
diizeydeydi. Hasta normal zeka diizeyine sahipli.
Olgunun muayeneye davet edilen aile bireylerinden
babasi ikinci olgu olarak sunulmustur.

Olgu 2

40 yasindaki olguda kurbaga benzeri yiiz,
hipertelorizm ve silik elmacik kemikleri mevcuttu.
Gorme keskinlikleri tam, biyomikroskobik muayene
dogal, g6z igi basinglann 15 mmHg idi. Fundus muaye-
nesinde papilla sinirlarinda minimal bir siliklik izlendi.

Sekll L Olgunun 6nden goriinimiinde hipcrtclorizm, silik el-
macik kemikleri, ekzotropya ve globlarin proptotik oldugu

izleniyor.

Sekil 2. Infcrior oblik kas hiperfonksiyonu

goriiniimii ve J sella yanigira maksifla hipoplazisi ve
prognatizm dikkati ¢ekti (Sekil 3). Sekil 3. Lateral grafidc kraniumda dovilmiis bakir manzarasi,
Beyin tomograﬁsinde de kranial kemiklerde frontal siniislerde asir1 havalanma, maksilla hipoplazisi, pro-

doviilmiis bakir manzarasi yanigini ventrikiil asimetrisi gnatizm  izleniyor.

m T Kim Oftalmoloji 1997. 6
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Sekil 4. Orbita tomografisinde etmoid siniislerde asir1 havalan-

ma ve laterale itilme ile hipertelorizm izleniyor.

Okiilomotor sistem muayenesinde 20 prizm dioptrilik V
patern ekzotropya ve bilateral inferior oblik kas hiper-
fonksiyonu tesbit edildi, tnterpupiller mesafe 73 mm idi.
Hertel ekzoftalmometresi her iki gézde 20 mm olarak
oliildii.

Direkt ve lateral grafide kata yiiksekligi 13.7 cm,
kafa genisligi 14.5 cm. kafa boyu 18.2 c¢cm olarak tesbit
edildi. Direkt ve lateral grafilerde krankimda doviilmiis
bakir goriiniimii, maksilla hipoplazisi ve prognatizm
disinda, etmoid ve frontal siniislerde asir1 havalanma
dikkati ¢ekti. Interorbital mesafe 36 mm olarak belirlen-
di. Bu olguya bilgisayarli tomografik inceleme yapila-

madi.

Zeka diizeyi normal olan olgunun sistemik bagka
bir anomalisi yoktu. Diger aile bireyleri muayeneye
gelmediler; ancak ailenin diger g¢ocuklari olan iki kiz
kardeste benzer yiiz gériinimii oldugu o6grenildi.

Tartisma

Kraniofasiyel disostozlardan en sik goriilenleri
Crouzon sendromu ve Apert sendromudur. Ortak &zel-
liklen kranial siiriirlerin erken kapanmasina bagli kra-
niofasiyel deformiteler olan bu iki sendrom arasindaki
en kesin ayirici fark Apert sendromunda sindaktili ol-
masidir (1,2.4,5).

Crouzon sendromu kranial sinostozis, hiper-
telorizm, ekzoftalmus, strabismus, papagan gagasi bu-
run, st dudak kisaligi, hipoplazik maksilla ve relatif
mandibuler prognatizmle karakterizedir (1,3,4). Send-
romu ilk kez 1912'de Crouzon tarif etmis ve ailesel
gecisi belirtmistir (3). Crouzon sendromu genelde oto-
zomal dominant gecis ile kalitilmakla beraber sporadik
vakalar ile siklikla karsilasilir; inkomplet penetrans s6z
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konusu olabilir (2,3,5). Basar ve arkadaglari (6) tek gen
mutasyonuna bagli sporadik bir olgu, Kal ve arkadaglari
(7) ise otozomal dominant gegisli olgular bildirilmistir.
Birinci olgumuzla babasinda benzer bulgularin olmasi
otozomal dominant kalitim seklini diisiindiirmektedir.

Crouzon sendromunda kranial deformite sekli son
derece degiskendir. Tiim kranial siitiirler tutulmus ola-
bilecegi gibi klinik olarak hi¢ bir siitir tutulumu ol-
mayan olgular da olabilir; bu nedenle bu sendromda
karakteristik kafa geklinin olmadigi belirtilmigtir (I).
Birinci olgumuzda kafa yiiksekliginin artmis olmast
(normali erkeklerde 13.2 cm), kafa genislik ve boyunun
normalden kisa olusu (normali sirasiyla 14.5 cm ve 182
cm'dir), oksisefali (kule kafa) 6zelligine uymaktadir (8).
ikinci olguya ait Olgiimler kafa yiiksekliginin artmasi
disinda normaldir.

Olgularimizin radyolojik tetkiklerinde krankimda
doviilmiis bakir manzarast tesbit edilmistir. Bu bulgu
erken kranial siitiir kapanmasina isaret etmektedir (9).
Kranial siiriirlerin erken kapanmasi beyin biiylimesi iize-
rinde kisitlamalara yol agtigindan bazi noérokranial bulgu
ve semptomlar ortaya ¢ikabilir (1,9). Degisik ¢alismalar-
da hastalarin %29-50'sinde sik basagnsi, %13 oranda
mental retardasyon ve %11.5 oranda epilepsi bildiril-
mistir (1). Her iki olgumuzda sorgulandiginda basagnsi
oldugu o6grenilmistir; mental diizeyleri ise normaldir.

Crouzon sendromunda hipertelorizm ve ekzoftal-
mus sabit bulgulardir. Ekzoftalmuis midfasiyel kemik
biiylimesinin yetersizligine bagli sig ve ayrik duran or-
bitalara (hipertelorizm) ve diverjaus ag¢isinin artmis ol-
masina baglidir (eksorbitizm) (1,4). Hertel ekzoftal-
mometre degerleri birinci olguda normalin iizerinde, i-
kinci olguda normalin st sinirinda bulunmustur.
Normal erigkinlerde interorbital mesafe kadinlarda 25
mm, erkeklerde 28 mm'dir (4,5). Olgularimizda bu
degerler 38 mm ve 36 mm olarak saptanarak radyolojik
olarak, interpupiller mesafe 6l¢iimiiyle de (71 mm ve 73
mm) klinik olarak hipertelorizm dogrulanmistir.

Hipertelorizmin sebebi anterior etmoid siniislerde
geniglemedir (1,4). Kraniosinostoz intrakranial basinci
artirarak beyin gelisiminin anterior kranial fossaya
dogru olmasina yol agmakta, bu da kribriform plag:
asagi, etmoid siniisleri laterale itilmektedir . Ayrica mak-
silla hipoplazisi orbita tabaninin kisaligina yol agarak
proptozisi artirmaktadir( 1).

Crouzon sendromunun okiiler komplikasyonlar:
proptozise bagli kornea ve konjonktivanm agikta
kalmasi ile bazen ileri derecede proptozise bagli glob
luksasyonudur (1,10). Proptozise bagli okiiler yiizey
problemleri bizim olgumuz gibi ileri olmayan vakalarda
goriilmeyebilir; eger gelismigse lubrikanlar ile tedavi
edilir (1).
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Crouzon sendromunun en korkulan oftalmik kom-
plikasyonlarmdan biri optik sinir tutulumudur (1,24,
9,10); bunun primer mi sekonder mi oldugu bilin-
memektedir. Optik sinir tutulumu klinikte optik atrofi
veya papil O6demi seklinde izlenir. Optik atrofinin
hidrosefaliye sekonder gelistigi veya kemik optik
kanalin darligina bagli oldugu bildirilmistir (1,2,4,5).
Degisik caligmalarda optik sinir tutulumu insidansi
%20-85 oranda bildirilmistir(l). Ancak son zamanlarda
optik kanal darligina bagli optik atrofinin ender olarak
altta yatan sebep olabilecegi, optik atrofinin ¢cogu kez
hidrosefaliye bagh gelistigi ileri siiriilmiistiir (5). Kal ve
ark. (6) hidrosefaliye bagli, Basar ve ark (7) dar optik
kanala bagli optik atrofili olgular bildirmislerdir. Bizim
olgularimizda ise dar optik kanal tesbit edilmemistir.

Strabismus Crouzon sendromunun sik rastlanan bir
ozelligidir. Ekzotropya, esotropya, vertikal ve horizontal
foryalar ve hipertropya olabilecegi bildirilmistir
(1,5,10,11).  Siklikla V patem ile birlikte goriilen ek-
zotropya inferior oblik kasmin relatif hiperfonksiyonu
ile beraber anormal superior oblik kas fonksiyonuna da
bagl olabilir (1,5-7). Vertikal sasiliklarin vertikal rektus
kaslarinin anomalisine veya yokluguna bagl olabilecegi
soylenmistir (1,11). Her iki olgumuzda da V patern ek-
zotropya ve inferior oblik hiperfonksiyonu izlenmistir.
Birinci olguda medial rektuslar laterale gore hipertrofik
izlenmis ancak g6z hareketlerinde kisitlilik saptan-
mamistir. Muhtemelen orbitalarm boyut ve pozisyon-
larindaki degisiklikler anormal kas gelisimine yol ag-
maktadir (11).

Crouzon sendromunda bildirilmis diger okiiler bul-
gular katarakt, aniridi, korektopi, mavi sklera, lens ek-
topisi, glokom, iris ve koroid kolobomu, megalokormnea,
mikrokornea, nistagmus, optik sinir hipoplazisi, retina
dekolmani ve glob luksasyonudur (1,10,11).

Crouzon sendromunda komplikasyonlar gelisme-
mis ise sorun sadece midfasiyal ve orbita sekil bozuk-
luguna bagl kozmetik goriiniim olabilir. Komplikas-
yonlarin goriilmedigi hafif vakalar sosyal yasama uyum
gosterirler ve durumlarindan ¢ok rahatsiz degildirler.
Olgularimizda oldugu gibi bunlarin bir kismi bir plastik
ve cocuk cerrahma veya goz hekimine goriinmedikge
tan1 almayabilir. Erken goriilen ciddi vakalarda hem
kozmetik amacli hem de muhtemel komplikasyonlarin
gelismesini onlemek icin rekonstriiktif cerrahi ve gerek-
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li olgularda sasilik cerrahisi onerilir (1,5,11). Bulgular
daha belirgin olan 1. olgu kraniofasiyal cerrahi yasini
gecirdiginden ve asemptomatik oldugundan girigim
diistiniilmemistir.

Crouzon sendromunda kraniofasiyel cerrahi
oncesinde tam bir oftalmolojik muayene yapilmalidir.
Ozellikle ambliyopinin énlenmesi ve korneanin korun-
mas1 Onemlidir (1). Bu hastalarda strabismus cer-
rahisinin kraniofasiyel cerrahiden 6nce yapilmasinin da-
ha avantajli olabilecegi sOylenmektedir. Bunun sebebi
daha erken cerrahi ile binokiilaritenin kazanilmasinin
muhtemel olmast ve orbital girisim sonrast strabismus
cerrahisinin teknik olarak ideal olmamasidir (1,11).

ki olgu dolayistyla tanimi, oftalmolojik ve rad-
yolojik ozellikleri ile tartistigimiz Crouzon sendromu-
nun oftalmologlarca iyi bilinmesi ve erken tan1 konmasi
bu hastalara gereken zamanda miidahale edilmesine ve
bilinmeyen yonlerinin de aydinlanmasina yardimci ola-
caktir.
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