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Dizostoz kranio fasiyal yani Crouzon hastaligr kafa stitiirlerinde
N tazyikin artmasi neticesi
a tasi anomalisidir. flk defa
dilmis ve ii¢ esas semptomla

erken yapisikhikla beraber entrakraniye
fontanelierin kabarmasina bagh bir kaf
1912 yilnda Crouzon tarafindan tarif e
karakterize edilmistir.

1 Kafa tas malformasyonu
2 Yiiz malformasyonu
3 Ekzoftalmi

Kafa tasi malformasyonu: Kafa tasinda meveut sutirlerin birin-
de sinostozun erken olusu ile sfenosefall, skafosefali, akrosefali ve bil-
hassa trigonosefali gibi cesitli sekil bozukluklar: husule gelmektedir.

Kafa tas1 kemiklerinin cidarlar1 cok incelmistir. Dijit‘al empres-
yonlar derinlegmis olup kemik siitiirleri iyi goriilemez. (.)ptllf kanallar
arkadan Gne dogru tedricen daralarak gorme sinirlerini bogarlar.

Bilhassa 6n fontanel one ve yukariya dogru kabariklik gosterir

Yiz malformasyonu: Basik genis 'alin, papagan gagasi giPi egri
burun ile karakterizedir. Ust ¢ene kemikleri riidimanter oldugundfm
alt cene digleri iisttekilerden daha ileridedir. Dudaklar kurbaga agz
Manzarasini alir, damak kubbesi dardir.

Ekzoftalmi: Orbita cukuru cok daral‘n%1§ ol.dugll{ndan hastalarda
ekzoftalmi vardir. Parmakla gérme siniri hissedilebilir.

i 5 im edilmistir.
(*) 16/Aralik/1950 tarihinde Giilhane miisameresinde takdim




Ankara Tip Fakiiltesi Mecmuasi
Crouzon hastahiginda gérme siniri atrofisi sik goriilir. Kafa tan
deformasyonu ile ekzoftalmus ve gorme siniri atrofisi bir wnd‘rom
teskil etmektedir. Hastalarimizda Crouzon’un {i¢ semptomu yani kafa
tasi, yiiz malformasyonu ve ekzoftalmus bulunmakla beraber primer
gorme siniri atrofisi birinci vak’amizda yoktur

Vak’a 1: Mehmet Oran 21 yasinda Kastamonu. Kiglk yagindan
beri gozlerinin az gérmesinden sikéyetle miracaat ederek yatirilmg
tir. Sorusturmalarimizda dogumunun vaklinde ve kolay oldugunu
tesbit ettik. Bir sene evvel gecirdigi atesli bir hastahiktan bagka has
talik gecirdigini hatirlamiyor. Anne, baba ve 5 kardesi sag ve saglam
Ailesinde kendine benzer sekil bozuklugu gbsteren kimse yok. Evli
bir cocugu sag ve saglam, 6lii ve diigiik yok

Muayenesinde boynunun iki tarafinda ve ylzunde pityriasis
Versicolor vardir (Sekil 1). Govde ve ekstremite yapisi normaldir
Bas kemikleri riidimanter bir gekilde olup 6n fontanel hafif yukan
ve one dogru —horoz ibigi seklinde kabanktir (Sekik: 2). Frontai
kemigin margo siipra orbitalisi bir tiimér gibi gikintilidir. Alin basik,
hafif genis, yiiziin iist kismu ¢okiik durumda, burun papagan gagas
gibi kokiine dogru incelmis ve ucuna dogru genis ve egri bicimdedir *
(Sekil: 3). Ust ¢ene kemigi riidimanter, palatum durum yukariya c¢okiik
piramit halini almistir. Kesici diglerin arkasinda iki tane dis mevcut-
tur (Sekil: 4). Basin radyolojik tetkikinde kafa tasimin én ve yan rad-
yografilerinde (Sekil: 5 - 6) frontal kemik diiz bir durumda olup kon-
veksitesi yoktur. Frontalde daha fazla olmak iizere kafa kemiklerinde
dijital empresyonlar derinlegmistir (Sekil: 7). Siitiirler goriilmemek-
tedir. Sella tursika on arka yiizleri horizontal olmayip yukardan asag
ve One dogru oblik durumdadir (Sekil: 8) ve kuturlar: tabiidir. Fora

men optikumlar iicgen bicimindedir (Sekil: 7), orbita cukuru kiiciil-
miistiir. )

Goz muayenesinde her iki kas altina uyan frontal kemik kenari
kabarik bir tiimér gibidir. Kas, kapak, kirpikler normal ve rima pal- .
pebrarum geniglemistir. Orbitanin yukar1 dis yoniinden sokulan par-
fn'akl'a gorme siniri hissediliyor. Her iki gozde 22 derecelik direkt ve
1t.1h.neyen bir ekzoftalmi bulunmustur. Géziin dis bolgeleri tabii ve goz
dibi muayenesinde her iki papillada hafif temporal solukluk vardir.
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Venler dolgun ve tortuozitesi artmugtir. Oftalmotonils her iki goade

22 mm. Hg. Schiétz dir. Gérme alani; sag normal, solda temporal
simda 20 derecelik daralma vardir. Merkezi gormeler tamdir

Organlarin muayenesinde kayda deger bir bulgu yoktur. Labora
tuvar aragtirmalarinda bazal metabolizma % -+ 6 dir. A. B. V. 15/8
dur. K. K. 5,000,000, B. K. 11, 200; formiil: Stab % 50, Eo % 5, Mono
% 15, Lympho % 20 dir. Matiyer fekalde ascarite ve tricocephal tes
bit edildi. idrar normal. Kanda seker ltrede 1,03 gr. azotomi litrede
0,30 gr., kollesteremi litrede 2 gr. dir. Sedimantasyon birinci saatte
8, ikinci saatte 18 mm. dir. Pihtilasma zamam 5 dakika, kanama za
mani 2,5 dakika. Kanda WaR ve Mantoux menfidir. Lik6ér muayene-
sinde: manzara tabii, renk acik, basing 32, Queckenstedt acik: 43,
Nonne ve Pandy menfi, hiicre sayimi 0,50, albiimin % 22 gr. ve WaR
menfidir.

Vak’a 2 : Hasan Damar, 40 yasinda, Kayseri. Kii¢iik yasindan be-
ri gormesinin kaybolmasindan sikayetle miiracaat ederek yatiriimig
tir. Sorusturmalarimizda dogumunun zamamnda ve kolay oldugunu
tesbit ettik. 2 yasindan sonra basinin on tarafinin kabardifim ve goz
lerinin biiylidiigiinii gorenler annesinin ve dedesinin durumuna ben-
zetirlermis. Kiiclik yasindan beri iyi goremiyormus. 33 yasina kadar
gormesi daha cok azalmis ve kendisini sevk edemiyecek hale diismiis.
Annesi, teyzesi, teyze cocuklar1 ve dedesinde kendine benzer kafa ve
yiiz sekil bozuklugu varmig. 4 kardesi var hic birisi kendisine benze-
miyormus.

Muayenesinde govde ve ekstremite yapisi normal, sagda ingiiinal
herni var. Alin basik ve genis olup 6n fontanel yukar1 ve bir az 6ne
dogru horoz ibigi seklinde kabariktir (Sekil: 9). Burnun sol tarafinda
sark ¢ibam sikatrizasyonu vardir (Sekil: 10). Yiiziin iist kism hafif
gtilfiik, burun papagan gagasi gibi kokiine dogru incelmis ve ucuna
dogru genis ve egridir (Sekil: 11). Bagin radyolojik tetkikinde kafa
tasimin 6n ve yan radyografilerinde (Sekil: 12, 13) frontal kemik diiz
bir durumda olup konveksitesi yoktur. Biitiin kafa kemiklerinde diji
tal empresyonlar derinlesmistir (Sekil: 12). Siitiirler goriilmemekte
olup sella tursika silik bir durum almigtir. Foramen optikumlar ve or-
bita cukurlar: kiiciilmiistiir. Goz muayenesinde her iki kag altina uyan
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Crouzon Hastalg,

frontal kemigin kenan kabank, kapaklarda hemiptozis
pebrarum daralmig sagda diverjan sasilik ve he
direkt ve itilmeyen ekzoftalmj vardir. Orbitann dis iist kenarindan
sokulan parmakla gérme siniri hissediliyor. By hizadan yapilan hafif
tazyikle bulbus okiili liikse olmakta (Sekil: 14, 15, 16) ve mukabil
bir tazyik ile kolayca eski hali almaktadir. Goziin dis bdlgeleri tabij

Goz_dibi muayene-

87

; var. Rima pal-
r iki gézde 23 derecelik

olup sagda pupilla reaksiyonlar: hafif tembeldir,
sinde papillalar sedef renginde atrofik, venler hafif dolgun ve torty.
oziteleri artmstir. Oftalmotoniic tabiidir. )‘.'yuzui!;m:l:opik muayene-
de lensin kapsiile yakin korteks bélgelerinde ve nikletiste noktavi
opasiteler meveut olup siitiirler barizlegmistir. Organlarin muayene-
sinde; Koku hissi yoktur. Astim bronsial ve anfizem tesbit edildi. Lab-
ratuvar aragtirmalarinda bazal metabolizma % L 29 dur. A. B. A%
11/8, K. K. 4,800,000, B, K. 8,600 olup formiil Sgm. % 62, Eo % 2,
Mono % 9, Lympho % 27 dir. Matiyer fekal ve idrar normal. Kan se-
keri litrede 0,85 gr. kollesteremi litrede 1,57 gr. dir. Sedimantasyon
birinci saatte 8, ikinci saatte 12mm. dir. Pihtilasma zamani 3 dakika
kanama zamam 3,5 dakikadir. WaR ve Mantox menfidir. Likor mu-
ayenesinde: manzara tabii, renk agik, basing 45 dir. Nonne, Pandy
menfi, hiicre sayimi 0,50, albiimin 0,22 gr. ve WaR menfidir.

Crouzon hastaliginda g0z belirtileri: Alin ve kafa kaidesinin ge-
niglemesi ile g6z yuvarlaklarinin arasindaki mesafe artar. Ekzoftalmus
19, 20 veya 22 mm. liktir. Primer gorme siniri atrofisinin erken te-
sekkiilii neticesinde tam kérliik husule gelebilir. Gorme bt.)zukluklarx
;10 uncu yasa kadar ilerleme gosterdikten sonra duraklar. (Ikinci vak’-

amiz gérmesinin 33 yasinda kayboldugunu bildirmekte;fi.il"). Bu hastz:—
 likta orta kulak tipinde sagirlik ve zeka gerilizi goriilebilirse de vz?k:
alanmizda bu belirtiler meveut degildir. Ikinei vak’amizda koku hissi
! yoktur,

Crouzon hastaliginin patojenisi heniiz aydlnlanrvnam1§t1r: DlizostOZ
tam ménasiyle konjenital bir hastalik degildir. Dogustan blll’ Z;}dlai’
Sonra meydana c¢ikar. Sinostozun bir iltihap nvetlcfs?. Q};Stznetﬁgr -
kanaati vardir. f¢ ifraz bezlerinin de rol oynadigi dusinulmustur.

Tedavi: Gérme sinirini tazyikten kurtarmz}k icin 'ku‘iUkayf‘li I?;ir.
trepanasyon veya kanal optige dekompresif bir ameliyat yap
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} 4 Crouzon Hastalig, o

Hilderberandt dekompresif ameliyatini 5 yak’
Miellif neticesinin faydah oldugu kanaatinde
oldugu gibi atrofinin teessiis ettigi halle
lan, vitamin B enjeksiyonlar; ve
labilir. Nitkim bu vak'ada gérme
den parmak sayacak derecede
ve solda 1,5 metreden parmak

asinda tathik etmistir.
dir. Ikinci vak’amizda
rde plasenta emplantasyon-
striknin dielekrolizinden faydalani-
sagda 1s1k hissi, solda yarim metre-
iken bu tedavilerle sagda yarim metre
sayacak derecede yiikseldi.

Hastalifin seyrek gériilmesi ve bilhassa ikinci vak’amizda bulbus
okilli liksasyon géstermesi bakimindan nesrini uygun bulduk.
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