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Moebius sendromu: iki olgu sunumu
Moebius syndrome: Report of two cases

Semra Kurul(*), Eray Dirik(**)

Ozet

Moebius sendromu konjenital fasyal sinir ve siklikla altinci sinir olmak tizere diger kranyal sinirlerin paralizisi ve/veya kas -iskelet sistemi
anomalileri ile giden bir hastaliktir. Sendromun patogenezi agik degildir, ancak en énemli hipotez prenatal beyin sapi iskemisidir. Bu yazida
Moebius sendromu tanisi almis iki olgu sunulmus ve hastaligin etiyoloji ve ayirici tanisi tartisiimistir.

Anabhtar kelimeler: Moebius sendromu, konjenital fasyal palsi

Summary

Moebius syndrome consists of congenital seventh nerve palsy associated with other cranial nerve palsies, most often of the sixth, and/or
muscoluskeletal anomalies. The pathogenesis of the syndrome remains unclear, but prenatal brainstem ischaemia is one of the major
hypotheses. In this paper, we report two cases with Moebius syndrome and discuss the etiology and differential diagnosis of the disease.
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Giris

Moebius sendromu fasyal sinirin, bazen de basta
abdusens olmak Utzere diger kranyal sinirlerin pa-
rezi veya paralizileri ile seyreden nadir gorilen
konjenital bir hastaliktir. Kranyal sinir tutulumlari
tek veya cift tarafli olabilir. Hastalia kas-iskelet
sistemi, agiz ve yliz anomalileri eslik edebilir. Spo-
radik olabilecegi gibi ailesel olgular da bildiriimig-
tir"?, Bu yazida Moebius sendromu tanisi almis
farkl klinik bulgulari olan iki olgu sunulmus, hasta-
igin etiyoloji ve ayirici tanisi tartisiimistir.

1. Olgu

Dokuz aylik kiz bebek dogumdan bu yana var ol-

dugu belirtilen, g6zlerinde ige kayma ve ylzinln
sol tarafinda gtigstizliik yakinmalari ile getirildi. Oz-
gecmisinden annenin ilk gebeliginden normal bir
prenatal dénemi takiben miyadindan 3 hafta énce
2400 g olarak normal vaginal yolla dogdugu, do-
gum eyleminin uzun sirdiigt ancak dogumdan
sonra herhangi bir sorunun olmadigi 6grenildi.
Motor ve mental gelisim basamaklari yasina uygun
olarak gelisim gostermisti. Anne ve baba arasinda
2. derece akrabalik bulunan olgunun ailesinde
benzer hastalik 6ykust yoktu.

Fizik incelemesinde agirik 8250 g (%25-507),
boy 68 cm (%25-507), bas cevresi 43.5 cm
(%25-50) idi. Gildigu ya da agladiginda agiz
kenari saga gekilmekteydi,. sol nazolabiyal oluk si-
liklesmisti (Resim 1). Gz hareketlerinin muayene-
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sinde bilateral disa bakis kisitliligi mevcuttu, hasta
yanlara bakmak i¢in basini gevirmekte idi. Gozln
vertikal hareketleri ve konverjans korunmustu. Di-
ger kranyal sinir muayeneleri normaldi. Bilateral
epikantus ve retromikrognati mevcuttu. Olgunun
diger norolojik ve sistem bakilarinda patolojik bul-
gu saptanmadi.

Laboratuvar incelemelerinde rutin idrar ve kan tet-
kikleri normal sinirlar idi. Kranyal manyetik rezo-
nans goriintiilemede (MRG) patolojik bulgu sap-

_ -

Resim 1:Olgunun bilateral abdusens paralizisine bagl
gozlerde ice kaymasi ve sol periferik tip fasyal paralizisine
bagl agiz kenarinin sag tarafa gekildigi dikkati gekmektedir.

Resim 2-a: Olgunun bilateral periferik tipteki fasyal paralizi-
sine bagl ifadesiz yliz gériintima.
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tanmadi. Olgunun gelisim testine gore fiziksel ve
zihinsel gelisimi yasina gére normal olarak deger-
lendirildi. Sol fasyal ve bilateral abdusens paralizi-
leri ve dismorfik &zellikleri ile olguya Moebius
sendromu tanisi kondu.

2. Olgu

Alti yasinda erkek hasta gozlerini kapatamama,
dudaklarini blizememe ve isitmede azlik yakinma-
lari ile getirildi. Oykiisiinden dogdugundan beri
g6z kapaklarini tam olarak kapatamadigi, dudakla-
rini blizemedigi, ancak yliksek sesle seslenildigin-
de duyabildigi, konusmasinin geri oldugu, bu ya-
kinmalari nedeniyle daha 6nce herhangi bir saglk
kurumuna basvurulmadigi 6grenildi. Ozgegmisin-
den normal bir prenatal dénemi takiben miyadinda
vakum ekstraksiyonla dogdugu 6grenildi. Konus-
ma disindaki diger gelisim basamaklari yasina uy-
gun gelisim gostermisti. Soyge¢misinden anne ve
babas| arasinda akrabalik olmadigi, 30 yasindaki
annesinin konjenital sag periferik fasyal paralizisi-
nin oldugu &grenildi.

Fizik incelemede agirik 17 kg (%10F), boy 110
cm (%10-25%) idi. Yiiziindeki mimik azlhgi dikkat
gekiciydi (Resim 2). Giilimseyememekte, gz ka-
paklarini tam olarak kapatamamakta, alninda kiri-
siklik olusturamamakta ve duygularni yuziyle ifa-
de edememekte idi. GOz hareketleri her yonde
serbestti. Diger nérolojik ve sistem incelemelerin-
de patolojik bulgu tespit edilmedi.

Laboratuvar incelemelerinde rutin idrar ve kan tet-

Resim 2-b: Géz kapaklarini tam olarak kapatamadigi ve
dudaklarini blizemedigi izlenmektedir.
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kikleri normal sinirlarda idi. Kranyal manyetik rezo-
nans gorintiileme normal olarak degerlendirildi.
Hastanin beyin sapi isitsel uyariimis potansiyelleri
incelemesinde beyin sapi dilizeyinde bilateral isit-
sel ileti etkilenmesi ile uyumlu bulgular saptandi.
Psikometrik testte fiziksel ve zihinsel gelisimi yasi-
na gore normal olarak degerlendirildi. Olguya bila-
teral periferik tipte fasyal paralizi ve beyin sapi di-
zeyinde sensorindral isitme kaybi bulgulari ile Mo-
ebius sendromu tanisi kondu.

Tartisma

Konjenital fasyal paralizi nedenlerinden olan Mo-
ebius sendromunun patogenezi halen tartigmali-
dir. Bunun nedeni olarak postmortem incelemele-
rin yetersizligi ve kranyal sinir tutulumlari ile birlik-
telik gosterebilen kas-iskelet anomalilerinin gok
cesitlilikte olmasi gosteriimektedir. Halen kabul
goren en gegerli hipotez prenatal beyin sapi iske-
misidir®®. Nekropsi ¢aligmalarinda beyin sapinda
etkilenen kranyal sinir gekirdeklerinde hipoplazi
veya agenezi gibi defektler saptanmigtir®. Bazi ra-
porlarda kranyal manyetik rezonans goriinttileme-
sinde ponsta fasyal sinir nukleusunun izlenemedi-
gi ya da pons hipoplazisi gibi beyin sapi gelisim
anomalilerinin gériildiigii bildirimektedir®. Hayvan
¢alismalarinda muhtemel nedenin fetlistin gegici
iskemik/hipoksik bir olaya maruz kalmasina yol
acan akut uteroplasental vaskiiler yetmezlik oldu-
guna dair veriler saglamistir. Gebelik sirasinda
maruz kalinan travma, dustk tehdidi, ciddi hipo-
tansiyon, membran riiptird, toksik madde, ilag ve-
ya alkol, hipertermi ya da bilinmeyen diger etkiler-
le uterofetal dolasimin bozulmasi patogenezden
sorumlu tutulmustur”. Bu nedenle prenatal ve na-
tal 6ykt 6nem tasir. Olgularimizin prenatal 6yku-
lerinde uteroplasental vaskiiler yetmezlik nedeni
olabilecek dikkat gekici bir 6zellik saptanmamustir.
Natal oykiilerine bakildiginda birinci olguda uza-
mis dogum eyleminin sz konusu oldugu, ikinci ol-
guda da dogumun vakum ekstraksiyonla gergek-
lestirildigi dikkat gcekmektedir. Neonatal asfiksi ne-
deni olabilecek bu durumlarin Moebius sendro-
munun patogenezindeki rolleri tartismaya agiktir.

Ailevi Moebius sendromunda otosamal dominant
ve x'e bagli rasessif katiim gdsterilmistir. Moebius
sendromuna neden olan genin 13q12.2 {izerinde

olduguna dair raporlar mevcuttur®. ikinci olgumu-
zun annesinde konjenital sag periferik tipte fasyal
paralizi varligi ailevi Moebius sendromunu distn-
diirmektedir. Bu olgularda ilging olarak kas-iskelet
anomalilerinin gézlenmedigi bildiriimektedir”.
Moebius sendromu konjenital fasyal paralizi yapan
diger nedenlerle karisabilir. Konjenital fasyal para-
lizlerin en sik nedeninin perinatal travma oldugu
bilinmektedir. Fasyal sinir, ekstrakraniyal bolimi-
niin parotis lojundaki ylizeyel seyri nedeni ile ko-
layca hasarlanabilir. intrauterin posttir bozukluklari
bu tip zedelenmelere yol agabilir. Fetlistin malpo-
zisyon sonucu omuzunun genesine dayanmasi an-
gulus mandibulanin ytiziin periaurikiiler bélimin-
de anatomik olarak yer degistirmesine neden olur.
Bu da fasyal sinire basi yapar. Ayrica dogum sira-
sinda annenin pelvik kemikleri fetlisiin yuziinde
fasyal sinir trasesine basi olusturabilir. Dogumda
uygulanan forseps kasiklar da fasyal sinir hasari
yapabilir. Bu gibi durumlarda genellikle gegici fas-
yal giigsiizliik s6z konusudur®. Olgularimizda for-
seps uygulamasi ve intrauterin malpozisyon 6yk-
sl yoktu. Ayrica birinci olguda eslik eden bilateral
abdusens paralizisinin olmasi, ikinci olguda da be-
yin sapi isitsel uyariimis potansiyel bulgular ve pe-
riferik tipteki fasyal paralizinin bilateral olmasi be-
yin sapi diizeyindeki bir etkilenmeyi isaret etmekte
idi.

Moebius sendromu disinda konjenital fasyal para-
lizinin kardiyofasyal sendrom, Poland sendromu
ve Goldenhar sendromunda da géruldigt bilin-
mektedir. Bu sendromlar iyi tanimlanmis antiteler
olup spesifik klinik bulgulari ile olgularimizda ekar-
te edilmistir®.

Moebius sendromu ile motor-mental retardasyon,
epilepsi, otizm, izole ACTH eksikligi ve dibetes in-
sipidus gibi norolojik, psikiyatrik ve endokrinolojik
anormalliklerin birliktelikleri tanimlanmigtir®'®. Ayri-
ca ekstremite anomalileri, pektoral kas yoklugu,
periferik néropati ve miyopatiler ile birliktelikten de
s0z edilmektedir. Bunlarin patogenezi agik degil-
dir". ikinci olgu motor-mental retardasyon veya
otizm yoniinden degerlendiriimis, otistik bulgu
saptanmamis, psikometrik test sonucu fiziksel ve
zihinsel gelisimi normal bulunmus, konusma gerili-
ginin ise isitme sorunu ve gevresel uyar eksikligi-
ne bagl oldugu distnilmustar.

Sonug olarak, bu iki olgu Moebius sendromunun
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degisik klinik goériintimlerle gelebilecegine dikkat
gekmek ve konjenital fasyal gligsiizliikle basvuran
olgularda Moebius sendromunun da ayirici tanida
dusunulmesi gerektigini vurgulamak amaci ile su-
nulmustur.
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