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Özet 
Crouzon sendromu erken kranial sütiir kapanması, 

lıipeıielorizm, ekzoftalmus. maksdla hipoplazisi ve tipik kur
bağa benzeri yüz ile karakterize, genellikle otozomal dominant 
geçiş gösteren bir kraniofasiyel sendromdur. Bu makalede 
Crouzon sendromu özelliklerini gösteren baba - oğula ait bul
gular sunularak sendromun oftalmolojik ve radyolojik özellik
leri vurgulanmıştır. 

Anahtar Kelimeler: Kraniosinostoz, Kraniofasiyel disostoz, 
Kraniofasiyel sendromlar 
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Orbita yüz ve kranium arasında bir köprü gibi dur
duğundan kraniofasiyel sendromlarda oküler anomaliler 
olması kaçınılmazdır; bu nedenle iyi bir oftalmolojik 
değerlendirme ve tedavi gerektirirler (1). Kraniofasiyel 
anomalilerden olan Crouzon sendromu erken kranial 
sütür kapanması, midfasiyel hipoplazi ve ekzoftalmus 
triadmdan oluşur (1-3). Bu olgu sunumunda Crouzon 
sendromu tanısı almış baba oğula ait oftalmolojik bulgu
lar ve radyolojik özellikler sunularak sendromun oftal
mologları ilgilendiren yönlerinin vurgulanması amaçlan
mıştır. 

Olgu Sunumu 
Olgu 1 

15 yaşında erkek hasta gözlerde ağrı, sulanma ve 
kızarıklık yakmmalarıyla polikliniğimize başvurdu. 
Hastanın anamnezi alınırken tipik "kurbağa benzeri yüz" 
ve "papağan gagası burun" özelliklerini taşıdığı, her iki 

Geliş Tarihi: 18.07.1996 

Yazışma Adresi: Dr. Esin F. ERKİN 
Mithatpaşa Cad. No: 144 / 9 
35260 Karataş / İZMİR 

• Summary 
Crouzon syndrome, usually autosomal dominant, is a 

craniojacial syndrome which is characterised by premature 
cranial suture closure, hypertelorism, exophthalmos, hypopla
sia of maxilla and typical frog-like face. In this paper, ophthal
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, elmacık kemiklerinin silik olduğu ve 
hipertelorizm bulunduğu dikkati çekti (Şekil 1). 

Oftalmolojik muayenede her iki göz görme keskin
liği +0.50 tashihle tamdı. Biyomikroskobik muayene 
bulber konjonktivada yüzeyel hiperemi dışında doğaldı. 
Göz içi basınçları aplanasyonla 12 mmHg bulundu. 
Pupil ışık reaksiyonları ve renk hissi doğal, konfontras-
yonla görme alanları normaldi. Fundus muayenesinde 
her iki papilla nazal sınırları belirgin silik, temporal 
sınırlan hafif silikti; fizyolojik çukurluk yoktu, venöz 
pulsasyon mevcuttu. 

Okulomotor sistem muayenesinde 15 prizm dioptri-
lik V pateni ekzotropya ve her iki inferior oblik adalede 
hiperfonksiyon gözlendi (Şekil 2). Göz hareketlerinde 
herhangi bir kısıtlılık yoktu. İnterpupiller mesafe 71 mm 
olarak tesbit edildi (oküler hipertelorizm). Hertel ekzof-
talmometresi sağda 23 mm, solda 21 mm ölçüldü. 
Hastada Crouzon sendromu düşünülerek direkt ve late-
ral kafa grafileri ile beyin ve orbita bilgisayarlı tomo
grafisi tetkikleri yapıldı. 

Direkt ve lateral grafılerde kafa yüksekliği 14 cm, 
kafa genişliği 13.5 cm, kafa boyu 15.5 cm olarak tesbit 
edildi. Frontal ve etmoid sinüslerde aşırı havalanma 
görüldü. Lateral grafide kraniumda dövülmüş bakır 
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Şekil 1. Olgunun önden g ö r ü n ü m ü n d e hipcrtclorizm, si l ik el
mac ık kemikler i , ekzotropya ve globlar ın proptotik olduğu 
izleniyor. 

Şekil 2. İnfcrior oblik kas hiperfonksiyonu 

görünümü ve J sel la yanış ıra maksi İla hipoplazisi ve 
prognatizm dikkati çekti (Şekil 3). 

Beyin tomografisinde de kranial kemiklerde 
dövülmüş bakır manzarası yanışını ventrikül asimetrisi 

CROUZON SENDROMUNDA 01TAI.MOI.OJİK VE. RADYOLOJİK ÖZELLİKLER 

tesbit edildi. Orbita tomografisinde etmoid sinüslerde 
aşın havalanma nedeniyle latérale deplasman ve 
genişleme, orbita medial duvarında bombeleşme ve re
latif orbital sığlaşma tesbit edildi. Orbita medial duvar
ları arası mesafe 38 mm olarak ölçüldü (orbital 
hipertelorizm). Orbita tomografisinde her iki medial rek-
tus kasının latéral rektuslara göre hipertrofik olduğu 
dikkat çekti (Şekil 4). 

Hastanın s istem i k ve dahili muayenelerinde başka 
bir özellik saptanmadı. Tiroid fonksiyon testleri normal 
düzeydeydi. Hasta normal zeka düzeyine sahipli. 
Olgunun muayeneye davet edilen aile bireylerinden 
babası ikinci olgu olarak sunulmuştur. 

O l g u 2 

40 yaşındaki olguda kurbağa benzeri yüz, 
hipertelorizm ve silik elmacık kemikleri mevcuttu. 
Görme keskinlikleri tam, biyomikroskobik muayene 
doğal, göz içi basınçlaıı 15 mm H g idi. Fundus muaye
nesinde papilla sınırlarında minimal bir s i l i k l i k izlendi. 

Şekil 3. Lateral graf ıdc kraniumda d ö v ü l m ü ş bakı r manza ra s ı , 
frontal s inüslerde aşırı havalanma, maksi l la hipoplazisi , pro
gnatizm izleniyor. 
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Şek i l 4. Orbita tomografisinde etmoid s inüslerde aşırı havalan
ma ve laterale itilme ile hipertelorizm izleniyor. 

Okülomotor sistem muayenesinde 20 prizm dioptrilik V 
patern ekzotropya ve bılateral inferior oblik kas hiper-
fonksiyonu tesbit edildi, tnterpupiller mesafe 73 mm idi. 
Hertel ekzoftalmometresi her iki gözde 20 mm olarak 
ölçüldü. 

Direkt ve lateral grafide kata yüksekliği 13.7 cm, 
kafa genişliği 14.5 cm. kafa boyu 18.2 cm olarak tesbit 
edildi. Direkt ve lateral grafilerde krankımda dövülmüş 
bakır görünümü, maksilla hipoplazisi ve prognatızm 
dışında, etmoid ve frontal sinüslerde aşırı havalanma 
dikkati çekti. İnterorbital mesafe 36 mm olarak belirlen
di. Bu olguya bilgisayarlı tomografik inceleme yapıla
madı. 

Zeka düzeyi normal olan olgunun sistemik başka 
bir anomalisi yoktu. Diğer aile bireyleri muayeneye 
gelmediler; ancak ailenin diğer çocukları olan iki kız 
kardeşte benzer yüz görünümü olduğu öğrenildi. 

Tartışma 
Kraniofasiyel disostozlardan en sık görülenleri 

Crouzon sendromu ve Apert sendromudur. Ortak özel
liklen kranial sürürlerin erken kapanmasına bağlı kra
niofasiyel deformıteler olan bu iki sendrom arasındaki 
en kesin ayırıcı fark Apert sendromunda sindaktili ol
masıdır (1,2.4,5). 

Crouzon sendromu kranial sinostozis, hiper
telorizm, ekzoftalmııs, strabismus, papağan gagası bu
run, üst dudak kısalığı, hipoplazik maksilla ve relatif 
mandibuler prognatizmle karakterizedir (1,3,4). Send
romu ilk kez 1912'de Crouzon tarif etmiş ve ailesel 
geçişi belirtmiştir (3). Crouzon sendromu genelde oto-
zomal dominant geçiş ile kalıtılmakla beraber sporadik 
vakalar ile sıklıkla karşılaşılır; ınkomplet penetrans söz 
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konusu olabilir (2,3,5). Başar ve arkadaşları (6) tek gen 
mutasyonuna bağlı sporadik bir olgu, Kal ve arkadaşları 
(7) ise otozomal dominant geçişli olgular bildirilmiştir. 
Birinci olgumuzla babasında benzer bulguların olması 
otozomal dominant kalıtım şeklini düşündürmektedir. 

Crouzon sendromunda kranial deformite şekli son 
derece değişkendir. Tüm kranial sütürler tutulmuş ola
bileceği gibi klinik olarak hiç bir sütür tutulumu ol
mayan olgular da olabilir; bu nedenle bu sendromda 
karakteristik kafa şeklinin olmadığı belirtilmiştir (I). 
Birinci olgumuzda kafa yüksekliğinin artmış olması 
(normali erkeklerde 13.2 cm), kafa genişlik ve boyunun 
normalden kısa oluşu (normali sırasıyla 14.5 cm ve 18.2 
cm'dir), oksisefalı (kule kafa) özelliğine uymaktadır (8). 
İkinci olguya ait ölçümler kafa yüksekliğinin artması 
dışında normaldir. 

Olgularımızın radyolojik tetkiklerinde krankımda 
dövülmüş bakır manzarası tesbit edilmiştir. Bu bulgu 
erken kranial sütür kapanmasına işaret etmektedir (9). 
Kranial sürürlerin erken kapanması beyin büyümesi üze
rinde kısıtlamalara yol açtığından bazı nörokranial bulgu 
ve semptomlar ortaya çıkabilir (1,9). Değişik çalışmalar
da hastaların %29-50'sinde sık başağnsı, %13 oranda 
mental retardasyon ve %11.5 oranda epilepsi bildiril
miştir (1). Her iki olgumuzda sorgulandığında başağnsı 
olduğu öğrenilmiştir; mental düzeyleri ise normaldir. 

Crouzon sendromunda hipertelorizm ve ekzoftal
mııs sabit bulgulardır. Ekzoftalmııs midfasiyel kemik 
büyümesinin yetersizliğine bağlı sığ ve ayrık duran or-
bitalara (hipertelorizm) ve diverjaııs açısının artmış ol
masına bağlıdır (eksorbitizm) (1,4). Hertel ekzoftal-
mometre değerleri birinci olguda normalin üzerinde, i-
kinci olguda normalin üst sınırında bulunmuştur. 
Normal erişkinlerde interorbital mesafe kadınlarda 25 
mm, erkeklerde 28 mm'dir (4,5). Olgularımızda bu 
değerler 38 mm ve 36 mm olarak saptanarak radyolojik 
olarak, interpupiller mesafe ölçümüyle de (71 mm ve 73 
mm) klinik olarak hipertelorizm doğrulanmıştır. 

Hipertelorizmın sebebi anterior etmoid sinüslerde 
genişlemedir (1,4). Kraniosinostoz intrakranial basıncı 
artırarak beyin gelişiminin anterior kranial fossaya 
doğru olmasına yol açmakta, bu da kribriform plağı 
aşağı, etmoid sinüsleri laterale itilmektedir . Ayrıca mak
silla hipoplazisi orbita tabanının kısalığına yol açarak 
proptozisi artırmaktadır( 1). 

Crouzon sendromunun oküler komplikasyonları 
proptozıse bağlı kornea ve konjonktivanm açıkta 
kalması ile bazen ileri derecede proptozise bağlı glob 
luksasyonudıır (1,10). Proptozise bağlı oküler yüzey 
problemleri bizim olgumuz gibi ileri olmayan vakalarda 
görülmeyebilir; eğer gelişmişse lubrikanlar ile tedavi 
edilir (1). 
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Crouzon sendromunun en korkulan oftalnıik kom-
plikasyonlarmdan biri optik sinir tutulumudur (1,2,4, 
9,10); bunun primer mi sekonder mi olduğu bilin
memektedir. Optik sinir tutulumu klinikte optik atrofı 
veya papil ödemi şeklinde izlenir. Optik atrofinin 
hidrosefaliye sekonder geliştiği veya kemik optik 
kanalın darlığına bağlı olduğu bildirilmiştir (1,2,4,5). 
Değişik çalışmalarda optik sinir tutulumu insidansı 
%20-85 oranda bildirilmiştir(l). Ancak son zamanlarda 
optik kanal darlığına bağlı optik atrofinin ender olarak 
altta yatan sebep olabileceği, optik atrofinin çoğu kez 
hidrosefaliye bağlı geliştiği ileri sürülmüştür (5). Kal ve 
ark. (6) hidrosefaliye bağlı, Başar ve ark (7) dar optik 
kanala bağlı optik atrofili olgular bildirmişlerdir. Bizim 
olgularımızda ise dar optik kanal tesbit edilmemiştir. 

Strabismus Crouzon sendromunun sık rastlanan bir 
özelliğidir. Ekzotropya, esotropya, vertikal ve horizontal 
foryalar ve hipertropya olabileceği bildirilmiştir 
(1,5,10,11). Sıklıkla V patern ile birlikte görülen ek
zotropya inferior oblik kasının relatif hiperfonksiyonu 
ile beraber anormal superior oblik kas fonksiyonuna da 
bağlı olabilir (1,5-7). Vertikal şaşılıkların vertikal rektus 
kaslarının anomalisine veya yokluğuna bağlı olabileceği 
söylenmiştir (1,11). Her iki olgumuzda da V patern ek
zotropya ve inferior oblik hiperfonksiyonu izlenmiştir. 
Birinci olguda medial rektuslar laterale göre hipertrofık 
izlenmiş ancak göz hareketlerinde kısıtlılık saptan
mamıştır. Muhtemelen orbitalarm boyut ve pozisyon
larındaki değişiklikler anormal kas gelişimine yol aç
maktadır (11). 

Crouzon sendromunda bildirilmiş diğer oküler bul
gular katarakt, aniridi, korektopi, mavi sklera, lens ek-
topisi, glokom, iris ve koroid kolobomu, megalokornea, 
mikrokornea, nistagmus, optik sinir hipoplazisi, retina 
dekolmanı ve glob luksasyonudur (1,10,11). 

Crouzon sendromunda komplikasyonlar gelişme
miş ise sorun sadece midfasiyal ve orbita şekil bozuk
luğuna bağlı kozmetik görünüm olabilir. Komplikas-
yonların görülmediği hafif vakalar sosyal yaşama uyum 
gösterirler ve durumlarından çok rahatsız değildirler. 
Olgularımızda olduğu gibi bunların bir kısmı bir plastik 
ve çocuk cerrahına veya göz hekimine görünmedikçe 
tanı almayabilir. Erken görülen ciddi vakalarda hem 
kozmetik amaçlı hem de muhtemel komplikasyonların 
gelişmesini önlemek için rekonstrüktif cerrahi ve gerek

li olgularda şaşılık cerrahisi önerilir (1,5,11). Bulguları 
daha belirgin olan 1. olgu kraniofasiyal cerrahi yaşını 
geçirdiğinden ve asemptomatik olduğundan girişim 
düşünülmemiştir. 

Crouzon sendromunda kraniofasiyel cerrahi 
öncesinde tam bir oftalmolojik muayene yapılmalıdır. 
Özellikle ambliyopinin önlenmesi ve korneanın korun
ması önemlidir (1). Bu hastalarda strabismus cer
rahisinin kraniofasiyel cerrahiden önce yapılmasının da
ha avantajlı olabileceği söylenmektedir. Bunun sebebi 
daha erken cerrahi ile binokülaritenin kazanılmasının 
muhtemel olması ve orbital girişim sonrası strabismus 
cerrahisinin teknik olarak ideal olmamasıdır (1,11). 

İki olgu dolayısıyla tanımı, oftalmolojik ve rad
yolojik özellikleri ile tartıştığımız Crouzon sendromu
nun oftalmologlarca iyi bilinmesi ve erken tanı konması 
bu hastalara gereken zamanda müdahale edilmesine ve 
bilinmeyen yönlerinin de aydınlanmasına yardımcı ola
caktır. 
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