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OZET

Cok sayida kraniyal sinirleri tutabilen ve nadir gértilen bir konjenital sendrom olan Mdbius sendromu bagslica fasiyal ve abdusens sinir-
lerin bilateral veya unilateral paralizisi ile karakterizedir. Sendromun klinik belirtileri cogunlukla yenidodan déneminde ortaya cikar.
Mébius sendromunun diger sistemlere ait anormalliklerle birlikteligi siktir. Bunlar icerisinde kas iskelet sistemine ait anormallikler én
planda olup ¢cogunlukla tek taraflidir. Burada bilateral pektoral kas hipoplazisinin eslik ettigi Mdbius sendromlu gencg eriskin bir hasta
sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Mobius sendromu, pektoral kas, geng eriskin.

ABSTRACT

Moebius Syndrome Associated with Pectoral Muscle Hypoplasia: Case Report
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Moebius syndrome, a rare congenital disorder of varying severity, involves multiple cranial nerves and is characterized predominantly
with bilateral or unilateral paralysis of the facial and abducens nerves. Clinical signs and symptoms of the syndrome usually appear
during the newborn period. Moebius syndrome is frequently associated with abnormalities of other systems. Of these, abnormaliti-
es of the musculoskeletal system predominate and they are usually unilateral. The current report presents a young male with Moebi-
us syndrome, which was associated with bilateral pectoralis muscle hypoplasia.
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GiRiS

Mdbius sendromu nadir gértlen, etyopatogenezi tam
olarak bilinmeyen, cogunlukla altinci ve yedinci kraniyal si-
nirlerin bilateral bazen de unilateral tutuldugu konjenital
bir bozukluktur (1). Sendrom diger kraniyal sinir tutulum-
lariyla birlikte gortlebilecegi gibi kas-iskelet sistemi ano-
malileri, kardiyak anomaliler, oktlo-motor sistem anomali-
leri, endokrin bozukluklar, orofasiyal veya kraniyofasiyal
anomaliler, i¢ organ hipoplazileri, isitme kaybi ve mental
disfonksiyonla da birlikte gorlebilmektedir (2-12). Kas-is-
kelet sistemi anomalileri arasinda en sik bildirilenler; unila-
teral pektoral kas agenezileri veya hipoplazileri, sindakti-
lizm, pes ekinovarus ve pektus ekskavatustur (3,4).

Bu yazida néroloji poliklinigine konusma ve glilmede
zorluk, strekli g6z yasarmasi ve bazi sportif faaliyetlerde
cabuk yorulma sikayetiyle miracaat eden ve yapilan tet-
kikler sonrasinda bilateral pektoral kas hipoplazisinin eslik
ettigi Mébius sendromu tanisi konulan geng eriskin bir er-
kek hasta sunulmaktadir.

OLGU

Daha 6nce bilinen herhangi bir hastalik veya gecirilmis
operasyon hikayesi olmayan 20 yasindaki erkek hasta konus-
ma ve glilmede zorluk, zaman zaman gidalarin agizda birik-
mesi ve salya akmasi, gézlerin tam olarak kapatilamamasina
bagli olarak g6z yasarmasi ve gézlerde kizariklik sikayetleriy-
le néroloji poliklinigine muracaat etti. Sikayetlerinin ergenlik
dénemine yaklastikca belirgin fark edildigi ve hatta arkadas-
lari tarafindan alay konusu yapildigi ve bu durumun kendisi-
pilan gérlismede prenatal, natal ve postnatal dénemlere ait
herhangi bir 6zellik yoktu. Cocugunun motor ve mental ge-
lisimi de normaldi. N&rolojik muayenede bilinci acik, koope-
re ve oryante idi. Anlamsiz yUiz ifadesi bulunmakta idi (Resim
1). Pupiller izokorikti, direkt ve indirekt isik reaksiyonu mev-
cuttu. Bilateral hafif disa bakis kisithhidr vardi. Primer pozis-

Resim 1. Hastanin ifadesiz ytiz gériintimdi.

yonda agiz hafif acik duruyordu ve bilateral periferik tipte fa-
siyal paralizisi mevcuttu (Resim 2). Ozellikle konusurken za-
man zaman sag agiz kenarinda belirgin sinkineziler izlen-
mekteydi. Gtilerken dudaklarini yeterince blizemedigi goruil-
du (Resim 3). Diger kraniyal sinir muayene bulgular normal
sinirlardaydi. Tdm ekstremitelerde kas gticti kuvveti tam, de-
rin tendon refleksleri normoaktifti ve patolojik refleks tespit
edilmedi. Serebellar ve duyu muayenesi normaldi. Hastanin
rutin kan, biyokimya ve hormonal tetkikleri ile birlikte beyin
manyetik rezonans gdrtinttlemesi (MRG) normal sinirlarday-
di. Fasiyal sinire yonelik olarak yapilan elektrofizyolojik ince-
lemelerden blink refleks calismasinda bilateral R1 ve R2 ya-
nitlar elde edilemedi. igne EMG'de sinirin orbikilaris okdili
ve frontal kasa giden dalinda total, orbikdilaris oris kasina gi-
den dalinda ise totale yakin agdir aksonal dejenerasyonla
uyumlu bulgular elde edildi. Tiim bu bulgular klinik ile birles-
tirilince M&bius sendromu tanisi konuldu. Beraberinde géru-
lebilecek diger anormalliklerin tesbitine yénelik olarak yapr-
lan incelemelerden toraks tomografisinde bilateral pektoral
kaslarda hipoplaziye rastlanildi (Resim 4). Bunun tizerine tek-
rarlanan fizik muayenesinde gértinttileme ile uyumlu olarak
az gelismis pektoral kaslar ve bununla iliskili olarak hafif yk-

Resim 2. Gz kapaklarini tam olarak kapatamadigi gérilmektedir.

Resim 3. Dudaklarini yeterince blzemedigi gérilmektedir.
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Resim 4. Bilateral pektoral kas hipoplazisinin gérdildiigu toraks
tomografisi.

sek omuz izlendi (Resim 5). Barfiks ve mekik ¢ekerken yorul-
dugu gértildu. Hastanin kardiyolojik muayenesi ve ekokardi-
yografik incelemesi normaldi. Yapilan g6z konstiltasyonun-
da g6z tansiyonu, gérme keskinligi ve g6z yasi kanallari nor-
maldi. Fasiyal paraliziye sekonder epifora ve konjunktivit tes-
pit edilerek antibiyotikli damla ve suni gézyasi dnerildi. Plas-
tik ve rekonstriksiyon cerrahisi klinigince degerlendirilen
hastanin mevcut klinik durumunun ginltik yasamini olum-
suz etkilememesi nedeniyle simdilik operasyon dstintlme-
di. Hastanin depresif ruh hali nedeniyle sertralin 50 mg/gtn
baslanilarak fizik tedavi ve rehabilitasyon klinigine yénlendi-
rilip takibe alindi.

TARTISMA

Mébius sendromu (konjenital fasiyal dipleji, ntikleer
agenezi, konjenital ntikleer hipoplazi, konjenital okdilofasi-
yal paralizi, konjenital abdusens-fasiyal paralizi) ilk kez 1880
yilinda Von Greave ve 1888 yilinda Paul Julius Mobius tara-

Resim 5. Bilateral pektoral kas hipoplazisi ve hafif yliksek omuz
gdbriilmektedir (Hasta, gértintdlerinin ve klinik bilgilerinin kullanil-
masl konusunda bilgilendirildi. Hastadan “Bilgilendirilmis olur”
alinmistir).

findan tanimlanmistir. Ortalama 1/50.000 dogumda gértil-
mektedir (1). Sendromun altinda yatan patolojik stire¢ tam
olarak anlasiimamis olsa da patolojik degisikliklere gore,
dért grupta siniflandirimaktadir. Grup 1, basitge kraniyal si-
nir ¢ekirdeginin atrofisi veya hipoplazisi ile karakterize olup
muhtemelen embriyonik k&t gelisim sonucudur. Grup 2,
kraniyal sinirlerin periferik béltimtindeki primer lezyonlarla
iliskilidir. Grup 3 beyin sapi ¢ekirdeklerindeki primer nekroz-
dan kaynaklanmaktadir. Grup 4 ise santral sinir sistemi ve-
ya kraniyal sinirlerde lezyon olmadan primer miyopati 6zel-
liklerini gosteren grup seklindedir. Bir btittin olarak dustindil-
dugtinde beyin sapinin kompleks bdlgesel gelisim bozuklu-
Ju patogenezde temel olusturmaktadir (1-3).

Mébius sendromunun genetik incelemelerinde en faz-
la 13912-gq13 bant bdlgesi (6zellikle de FGF9, GSH1 ve
CDX2'deki mikrodelesyonlar) sorumlu tutulmustur (5).

Klinik belirtiler cogunlukla yenidogan déneminde orta-
ya ¢iksa da bizim hastamizda oldugu gibi fasiyal paralizi-
nin tam olmadigi durumlarda ¢ocuklugun ge¢ dénemleri-
ne kadar fark edilmeyebilir (1). Yenidogan déneminde ¢o-
cuklar emme glicligu cekerler ve agladiklari zaman yuzle-
rinde aglama ifadesi gériilmez. Daha ileriki yaslarda ise fa-
siyal paralizi nedeniyle ifadesiz ytiz gérinimd ve abdu-
sens sinir tutulumuyla disa bakis felci ilk géze ¢arpan bul-
gulardir. Bunun disinda konusma-gtilme bozuklugu, za-
man zaman gidalarin agizda birikmesi ve salya akmasi, sa-
silik, gdzlerin tam olarak kapatilamamasina bagl olarak
epifora ya da konjunktivit, bazen de tim bu sikayetlerin
yol acti§i duygudurum bozukluklari tarzinda sikayetlerle
hekime mdracaat ederler. Bizim hastamizda da klinik be-
lirtiler ergenlik caginda fark edilmis ve 20 yas civarinda ko-
nusma ve gulmede gicltik, konjunktivit ve depresif ruh
haliyle poliklinigimize mdracaat etmistir.

Mébius sendromuna genellikle diger sistemlere ait
anormallikler eslik etmektedir (5-11). Hatta diger sistemik
belirtilerin klinik olarak gézlenmesinden yola cikilarak send-
romun tanisi sonradan konulabilmektedir. Bunlar icerisinde
kas-iskelet sistemi anormallikleri énde gelmektedir (1,3).
Bu anormallikler tek tek bulunabildigi gibi beraber de bulu-
nabilmektedir. Nitekim unilateral pektoral kaslarda agene-
zi, sindaktili, barsidaktili hipoplazik el veya omuzun birlikte
bulunmasi Poland-Moebius sendromu olarak bilinmektedir
(3,4). Diger iskelet sistemi anormallikleri icerisinde talipes
ekinovarus, pektus ekskavatus, Klippel-Feil sendromu yer
almaktadir (7,8). Bizim hastamizda farkli olarak bilateral
pektoral kas hipoplazisi ve ona sekonder hafif ytksek
omuz vardi, barfiks ve mekik ¢ekmekte zorlaniyordu. Kar-
diyak anomaliler icerisinde en sik atriyal septal defekt ve hi-
poplazik sol ventrikil okdler anomaliler icerisinde punktal
ve lakrimal kanal agenezileri kraniyofasiyal anomaliler ara-
sinda ise oromandibular hipoplazi, hipertelérizm, bilateral
veya unilateral vokal kord paralizileri, makro veya mikrose-
fali, pontoserebeller atrofi bildirilmistir (9-12).
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Mdbius sendromlu ¢cocuklarda veya ergenlerde yapilan
calismalarda anksiyete, depresyon, yasam kalitesinde duis-
me ve sosyal aktivitede azalma, davranis bozukluklari hat-
ta otizm gibi psikososyal sorunlarin sik gérdldugu, dolayi-
siyla hastalara ve ailelerine erken dénemde verilecek psi-
kolojik destegdin énemli oldugu belirtiimektedir (13,14). Bi-
zim hastamizda da ice kapanma, sosyal cevreden uzak
durma ve depresif ruh hali vardi. Antidepresan tedavi bas-
lanilarak ailesiyle birlikte psikiyatriye yénlendirildi.

Mébius sendromunun tedavisi genellikle semptoma-
tiktir ancak tatmin edici degildir. Son zamanlarda secilmis
olgularda grasilis ve masseter kaslarina yénelik olarak ya-
pilan rekonstriksiyon ameliyatlarinin fonksiyonel iyilesme-
yi artirdigr ifade edilmektedir (2,15).

Sonug olarak; Mobius sendromu ve beraberinde goru-
lebilecek anormallikler nadir olup hafif olgularla eriskin dé-
nemde karsilasilabilecedi unutulmamalidir.
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