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Ipsilateral Periferik Fasial Paralizi ve Timsah Gozyasi
Sendromunun Eglik Ettigi Bir Duane Sendromu Olgusu®

Cem Yildirim (*), Sinan Tatlipinar (*¥*), Soner Akpinar (***) Volkan Yaylali (*), Serap Ozden (****)

OZET
Amag: Ipsilateral periferik fasial paralizi ve timsah gozyasi sendromunun eslik ettigi bir
Duane sendromu olgusunu sunmak.

Yontem: Klinigimize dogustan beri mevcut oldugu sdylenen bag pozisyonu ve goz hareke-
ti kisithhigi ile getirilen 4 yasindaki bir kiz ¢ocugu ele alindi. Detayli oftalmolojik ve sistemik
muayeneleri yapildi.

Bulgular: Yapilan oftalmolojik muayenede: primer pozisyonda sol ezotropya, sol gozde
abdiiksiyon kisithiligi, addiiksiyonda glob retraksiyonu ve kapak araliginda daralma (Duane Tip-
I) tespit edildi. Bag sola deviyeydi. On segment bulgulart ve fundus muayenesi normal sinirlar-
da tespit edildi. Yiiziin sol kisminda periferik fasial paralizi bulgular tespit edildi. Yemekle be-
raber sol gozde yagarma gozlendi (timsah gozyas). Beyin tomografisi normal smirlarda olarak
rapor edildi.

Tartisma: Duane sendromuna siklikla ¢esitli okiiler ve sistemik malformasyonlar eslik et-
mektedir. Her hastanin ayrintili bir sekilde sistemik agidan degerlendirilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Duane sendromu, fasial paralizi, timsah gozyas

SUMMARY

Duane's Syndrome Associated with Ipsilateral Peripheral Facial Paralysis and
Crocodile Tears: A Case Report

Purpose: To present a case of Duane's Syndrome associated with ipsilateral peripheral fa-
cial paralysis and crocodile tears.

Methods: A four-year-old female patient with a history of head tilt and eye movement di-
sorder starting from birth was brought to our department. Detailed ophthalmological and syste-
mic examinations were performed.

Results: In her ophthalmological examination, she had left esotropia with abduction defi-
cit, globe retraction and narrowing of palpebral aperture during adduction (Duane's Syndrome
Type I). Her face is tilted to left. Biomicroscopical and fundus examinations were within nor-
mal limits. Peripheral type facial paralysis was observed in the left part of her face. She had tea-
ring in left eye during chewing (crocodile tears). Brain tomography was reported to be normal,
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Conclusion: A variety of systemic and ocular malformations may accompany Duane's
Syndrome. Hence, every patient with this disorder should be evaluated carefully for the possible

presence of associated anomalies.

Key Words: Duane's syndrome, facial palsy, crocodile tears

GIRIS

Duane retraksiyon sendromu (DRS), goz hareketle-
rindeki degisikliklerle karakterize konjenital bir anoma-
lidir. Karakteristik bulgulari; abdiiksiyon kisitlilig1, ad-
diiksiyonda goz kiiresinin retraksiyonu ve palpebral ara-
likta daralma, addiiksiyonda elevasyon veya depresyon
(upshoot veya downshoot) ve addiiksiyonda minimal bir
kisitlanmadir (1,2).

Stilling-Tiirk-Duane sendromu olarak da tanimla-
nan bu durum siklikla sol gozde ve 2/3 oraninda kadin-
larda daha sik olarak goriiliir (2).

DRS'na bir ¢ok sistemik ve okiiler anomalilerin es-
lik ettigi bilinmektedir (Tablo 1 ve 2). Okliler anomaliler
arasinda; nistagmus, epibulber dermoid, iris stromasinda
displazi, pupiller anomali, katarakt, heterokromi, persis-
tan hyaloid arter, koroid kolobomu, distikiazis, timsah
g6zyasi, mikroftalmus, Marcus Gunn jaw-wink, optik si-
nir hipoplazisi gibi konjenital anomaliler sayilabilir. Sis-
temik malformasyon olarak; spina bifida, yarik damak,
yliz anomalileri, sagirlik, dis kulak, el ve ayakta anoma-
liler bildirilmigtir (2).

Bu vaka takdiminde, dogustan beri mevcut oldugu
sOylenen bag pozisyonu ve sol gbzde ice kayma oykiisi
olan 4 yagidaki kiz ¢ocugu sunulmaktadir.

Tablo 1. Duane sendromunda rastlanan géz bulgulari (5)

OLGU SUNUMU

Oftalmolojik muayenede; gorme bilateral 0.8 (E
eseli) olarak tespit edildi. Biomikroskobik muayenede
on segment normal simirlardaydi. Fundus muayenesinde
herhangi bir patolojiye rastlanmadi. Primer pozisyonda
sol ezotropya mevcuttu, Uzakta ve yakinda primer kay-
ma (saf goz ile fikse ederken) 18 prizma tabani dista,
sekonder kayma (sol goz ile fikse ederken) ise 45 priz-
ma (tabani digta) olarak tespit edildi. Sol gozde abdiiksi-
yon kisithilifi (orta hatti gegmiyor), addiiksiyonda goz
kiiresinin retraksiyonu ve kapak aralifinda daralma tes-
pit edildi. Sol periferik fasial paralizi nedeniyle sol goz
kapak arahgindaki daralma oldugundan daha az ortaya
cikiyordu (Sekil 1). Bag sola 15° doniik idi. Huber simif-
lamasina gore Duane tip I olarak tam konuldu (3). Oy-
kiide yemek yeme esnasinda sol gdzde yagsarma oldugu
ifade edilmekteydi. Bu durum tarafimizdan da miisahede
edildi ve timsah gozyasi sendromu ile uyumlu oldugu
diisiiniildi. Yiiziin sol kisminda periferik fasial paralizi
bulgulart tespit edildi. KBB muayenesinde periferik fa-
sial paralizinin lokalizasyonu net olarak belirlenemedi.
Bas pozisyonun ortopedik kaynakli olmadigy, sternoklei-
domastoid kas kontraktiirii veya boyun omurlarinda pa-
tolojinin bulunmadig tespit edildi. Cocuk hastaliklarr ta-
rafindan yapilan sistemik muayenede ek patolojiye rast-
lanmadi. Cekilen kranial tomografi normal olarak deger-
lendirildi.

heterokromi

Fundus Glob Adneksler
Sik rastlanan Nistagmus, Ptozis,
epibulber dermoid, timsah gozyagt
anizokori,
kolobom
Nadir rastlanan Optik sinir hipoplazisi Katarakt, M-G jaw-wink,

anormal lakrimal
drenaj

Seyrek rastlanan Persistan hyaloid

arter,

myelinli sinir lifi,
disk situs inversus

Brown's sendromu,
mikroftalmus,
keratokonus,
spasmus nutans,
mikrokornea,
ailesel eksternal
oftalmopleji

Ota nevus,
ektropium,
lagoftalmi,
Horner sendromu,
anormal karunkiil




252

Cem Yildirim, Sinan Tatlipinar, Soner Akpinar, Volkan Yaylali, Serap Ozden

Tablo 2. Duane sendromunda rastlanan sistemik bulgular (5)

Sik rastlanan

Nadir rastlanan

Santral sinir sistemi

Isitme anomalileri

A-V malformasyon,
7. sinir paralizisi,
mental retardasyon

El ve yiiz

Dis kulak yolu defektleri,
yliz asimetrisi,
yaritk damak

Kraniyal sinostoz,
mikrosefali,
anormal dig yapisi,
hemanjiom,
yiiksek damak,
anensefali

Kas iskelet sistemi

Vertebral anomaliler,
tenar hipoplazi,

Spina bifida,
parmak deformiteleri,
muskiiler distrofiler

rektusun anormal olarak 3. sinir tara-
findan innerve edildigi gosterilmistir
(4). Bu teoriye gore; Duane bulgular;-
na adaleler arasindaki anormal inner-
vasyon, yani ko-kontraksiyon yol ac-
maktadir. Bu nedenle glob retraksiyo-
nu ve palpebral aralikta kiigiilme orta-
ya ¢ikmaktadir (5). Sato'nun ¢aligma-
sinda 14 vakamin 12 tanesinde lateral
rektus kasimin anormal innervasyonu
tespit edilmistir (6). Bunlarda 6. sini-
rin niikleusu ve sinir demetinde hi-
poplazi tespit edilmistir. Bu nedenle
bu sendrom konjenital aberan inner-
vasyon olarak da tamimlanmaktadir
(7). Konjenital fasiyal paralizinin de

kaburga anomalileri,
ayak anomalileri,

DRS'na eslik ettigi bildirilmistir (7).

b- Embriyonik faktdrler: Embriyonun

Visseral organlar Kardiak anomaliler

Hirschsprung hastali,

renal displazi,
vesiko-ureteral reflii,
segmental kolon dilatasyonu,
imperfore aniis,

umblikal herni,

genito iiriner anomaliler

4 ve 8. haftalarinda 3, 4 ve 6. kafa
giftlerinin gelistigi bilinmektedir. Bu
dénemde talidomid ve alkol alan an-
nelerin ¢ocuklarinda Duane olgulari
bildirilmistir (2,5). 1980 yilinda Ram-
say ve Taylor timsah gbzyass ile bir-
likte Duane sendromu iliskisini emb-
riyogenezisteki teratojenlere bagla-

Sendromlar Klippel-Feil, Holt-Oram, mustir (8).
1 i Ter: i
Sl II:/[/I?Lf_aD/Ehlel s Danlos, ¢- Yapisal anomaliler: I¢ rektus adale-
Sbius

sinin 6ne yapigsma yapmasi ve/veya

Bag pozisyonu ve ezotropya nedeniyle cerrahi plan-
land1. Operasyon esnasinda yapilan force duction testin-
de sol goz disa bakista kisithlik tespit edildi. Cerrahi
cksplarasyonda sol medial rektus kasinin limbusa 3.5
mm uzaklikta yapistig: gézlendi. Operasyonda her iki
g0z medial rektuslara yapisma yerinden 4 mm geriletme
uygulandi. Operasyondan 4 ay sonra yapilan kontrol
muayenesinde, primer pozisyonda ortoforik oldugu giz-
lendi (Sekil 2). Sekonder kayma 12 prizma taban digta
olarak ol¢iildi. Bas pozisyonunun belirgin olarak azaldi-
g1 (5° sola) izlendi. Cerrahi sonrasi sol g0z disa bakigta
belirgin bir degisiklik izlenmezken, sol g0z ige bakista
medial rektus geriletmesine bagh olarak minimal kisitli-
lik oldugu goriildii (Sekil 2).

TARTISMA
DRS'nun etiyolojisinde ii¢ faktdr éne siiriilmektedir:

a- Innervasyonel anomaliler: Son yillarda elektrom-
yografik bilgilerin etkisi ile en ¢ok éne siiriilen mekaniz-
malardir. Yapilan ¢alismalarda vakalarin ¢ogunda lateral

dis rektus adalesinin elastik olmamas:
bu sendroma yol agabilir. Mekanizmanin temelinde late-
ral rektus kasinin elastik olmamas veya fibrozise bagli
kontraktiir olabilecegi 6ne siiriilmiistiir (5).

Shauly ve arkadaglarinin yaptig1 bir galismada Dua-
ne sendromlu olgularin %15.9'unda kulak ve igitme ano-
malileri, %19'unda gesitli g6z anomalileri ve %6.4'linde
ortopedik deformiteler tespit edilmistir (1). Pfaffen-
bach'in 186 vaka iizerinde yaptig1 ¢alismada iskelet ano-
malisi %11.8, kulak ve isitme anomalisi %7.5 oraninda
tespit edilmistir (7). Daha sonra Cross ve Pfaffenbach bu
anomalileri 4 kategori altinda birlestirmislerdir. Bunlar;
iskelet, kulak, g6z ve néral sistem olarak siniflandiri]-
mugtir (9). Buna gére primer iskelet sisteminde en sik
kargilagilan damak ve vertebral anomaliler; kulakta, dis
kulak yolu ve semisiirkiiler kanal anomalileri: gozde,
ekstraokiiler kas tutulumu ve okiiler dermoid anomalile-
ri; noral sistemde ise, 3, 4 ve 6. kranyal sinir anomalileri
sikhikla bildirilmistir.

DRS ve timsah gozyaslan birlikteligi daha énce [i-
teratiirde nadir olmayan siklikta rapor edilmistir, Bir cok
aragtirmaci (8,10,11,12) timsah gozyaslarinin sik rast]a-
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Sekil 1. Primer pozisyonda sol ezotropya, sola bakista sol gozde abdiiksiyon kisutlilii, saga bakigta sol gozde
addiiksiyonda géjz kiiresinin refraksiyonu ve kapak araliginda daralma izlenmektedir.

Sekil 2. Hasta 4. ay kontrol fotografinda, primer pozisyonda ortoforik olarak izleniyor. Duane sendromu bulgularina
ilave olarak saga bakista sol gézde minimal kisitlanma izlenmektedir.

nan bir durum oldugunu ve yanlig yonlenen 7. sinir lifle-
rinden kaynaklandiini dne siirmiistiir. Klasik olarak bu
duruma 7. sinirin travima veya inflamasyona bagl para-
lizileri sonrasi rastlamir. Duane ve timsah gbzyaglart bir-
likteliginin etiyolojisinde santral faktorler diistinilmek-
tedir. Ramsay ve Taylor ponsta 6. sinir niikleusunda de-
jenerasyon veya yakininda disgenezi oldugunu belirt-
mislerdir (8). Benzer bir sekilde diger bir aberan inner-
vasyon sendromu olan Marcus Gunn jaw-wink sendro-
mu da DRS'nda rastlanmaktadir (10). Yani 6. sinir gibi
7. sinir niikleusunda da konjenital disgenezisten etkilen-
mekte ve bu sekilde tiikiiriik bezi innervasyonunu da
saglayan lifler aberan olarak gdzyast bezini innerve et-
mektedir. Bizim olgumuzda hem fasiyal paralizi, hem de
timsah gozyasi sendromu mevcuttu.

Wildervanck sendromu (serviko-okiilo-akustik
sendrom), Duane, Klippel-Feil ve konjenital sensoring-
ral sagirhk komponentierinden olugmaktadir. Klippel-
Feil anomalisinde servikal vertebra anomalilert (tortikol-
lis, fasiyal asimetri, yele boyun) eslik eder (13). Ezot-
ropya veya ekzotropyann eslik ettigi Duane olgularinda
bas pozisyonuna rastlanmaktadir. Bu olgularda binoki-
ler gorme ve bifoveal fiksasyonu saglamak igin olustu-
rulan bas pozisyonu siklikla tortikollisle karisabilir (14).
Bizim vakamizda yapilan incelemede bas pozisyonunun
ortopedik kaynaklr tortikollis olmadig: belirlenmistir.

Sonug olarak, Duane sendromuna siklikla cesitli
okiiler ve sistemik malformasyonlar eslik etmektedir. Bu
nedenle her hastanin ayrintili bir sekilde okiiler ve siste-
mik agidan degerlendirilmesi gerekmektedir.
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