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Moebius sendromu: ‹ki olgu sunumu
Moebius syndrome: Report of two cases 
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ÖÖzzeett
Moebius sendromu konjenital fasyal sinir ve s›kl›kla alt›nc› sinir olmak üzere di¤er kranyal sinirlerin paralizisi ve/veya kas -iskelet sistemi
anomalileri ile giden bir hastal›kt›r. Sendromun patogenezi aç›k de¤ildir, ancak en önemli hipotez prenatal beyin sap› iskemisidir. Bu yaz›da
Moebius sendromu tan›s› alm›fl iki olgu sunulmufl ve hastal›¤›n etiyoloji ve ay›r›c› tan›s› tart›fl›lm›flt›r.

AAnnaahhttaarr  kkeelliimmeelleerr::  MMooeebbiiuuss  sseennddrroommuu,,  kkoonnjjeenniittaall  ffaassyyaall  ppaallssii

SSuummmmaarryy
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.

KKeeyy  wwoorrddss::  MMooeebbiiuuss  ssyynnddrroommee,,  ccoonnggeenniittaall  ffaacciiaall  ppaallssyy

Girifl

Moebius sendromu fasyal sinirin, bazen de baflta
abdusens olmak üzere di¤er kranyal sinirlerin pa-
rezi veya paralizileri ile seyreden nadir görülen
konjenital bir hastal›kt›r. Kranyal sinir tutulumlar›
tek veya çift tarafl› olabilir. Hastal›¤a kas-iskelet
sistemi, a¤›z ve yüz anomalileri efllik edebilir. Spo-
radik olabilece¤i gibi ailesel olgular da bildirilmifl-
tir(1,2). Bu yaz›da Moebius sendromu tan›s› alm›fl
farkl› klinik bulgular› olan iki olgu sunulmufl, hasta-
l›¤›n etiyoloji ve ay›r›c› tan›s› tart›fl›lm›flt›r.

1. Olgu

Dokuz ayl›k k›z bebek do¤umdan bu yana var ol-

du¤u belirtilen, gözlerinde içe kayma ve yüzünün
sol taraf›nda güçsüzlük yak›nmalar› ile getirildi. Öz-
geçmiflinden annenin ilk gebeli¤inden normal bir
prenatal dönemi takiben miyad›ndan 3 hafta önce
2400 g olarak normal vaginal yolla do¤du¤u, do-
¤um eyleminin uzun sürdü¤ü ancak do¤umdan
sonra herhangi bir sorunun olmad›¤› ö¤renildi.
Motor ve mental geliflim basamaklar› yafl›na uygun
olarak geliflim göstermiflti. Anne ve baba aras›nda
2. derece akrabal›k bulunan olgunun ailesinde
benzer hastal›k öyküsü yoktu.
Fizik incelemesinde a¤›rl›k 8250 g (%25-50P),
boy 68 cm (%25-50P), bafl çevresi 43.5 cm
(%25-50P) idi. Güldü¤ü ya da a¤lad›¤›nda a¤›z
kenar› sa¤a çekilmekteydi,. sol nazolabiyal oluk si-
likleflmiflti (Resim 1). Göz hareketlerinin muayene-
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sinde bilateral d›fla bak›fl k›s›tl›l›¤› mevcuttu, hasta
yanlara bakmak için bafl›n› çevirmekte idi. Gözün
vertikal hareketleri ve konverjans korunmufltu. Di-
¤er kranyal sinir muayeneleri normaldi. Bilateral
epikantus ve retromikrognati mevcuttu. Olgunun
di¤er nörolojik ve sistem bak›lar›nda patolojik bul-
gu saptanmad›.
Laboratuvar incelemelerinde rutin idrar ve kan tet-
kikleri normal s›n›rlar idi. Kranyal manyetik rezo-
nans görüntülemede (MRG) patolojik bulgu sap-

tanmad›. Olgunun geliflim testine göre fiziksel ve
zihinsel geliflimi yafl›na göre normal olarak de¤er-
lendirildi. Sol fasyal ve bilateral abdusens paralizi-
leri ve dismorfik özellikleri ile olguya Moebius
sendromu tan›s› kondu.

2. Olgu

Alt› yafl›nda erkek hasta gözlerini kapatamama,
dudaklar›n› büzememe ve iflitmede azl›k yak›nma-
lar› ile getirildi. Öyküsünden do¤du¤undan beri
göz kapaklar›n› tam olarak kapatamad›¤›, dudakla-
r›n› büzemedi¤i, ancak yüksek sesle seslenildi¤in-
de duyabildi¤i, konuflmas›n›n geri oldu¤u, bu ya-
k›nmalar› nedeniyle daha önce herhangi bir sa¤l›k
kurumuna baflvurulmad›¤› ö¤renildi. Özgeçmiflin-
den normal bir prenatal dönemi takiben miyad›nda
vakum ekstraksiyonla do¤du¤u ö¤renildi. Konufl-
ma d›fl›ndaki di¤er geliflim basamaklar› yafl›na uy-
gun geliflim göstermiflti. Soygeçmiflinden anne ve
babas› aras›nda akrabal›k olmad›¤›, 30 yafl›ndaki
annesinin konjenital sa¤ periferik fasyal paralizisi-
nin oldu¤u ö¤renildi.
Fizik incelemede a¤›rl›k 17 kg (%10P), boy 110
cm (%10-25P) idi. Yüzündeki mimik azl›¤› dikkat
çekiciydi (Resim 2). Gülümseyememekte, göz ka-
paklar›n› tam olarak kapatamamakta, aln›nda k›r›-
fl›kl›k oluflturamamakta ve duygular›n› yüzüyle ifa-
de edememekte idi. Göz hareketleri her yönde
serbestti. Di¤er nörolojik ve sistem incelemelerin-
de patolojik bulgu tespit edilmedi.
Laboratuvar incelemelerinde rutin idrar ve kan tet-

Resim 1: Olgunun bilateral abdusens paralizisine ba¤l›
gözlerde içe kaymas› ve sol periferik tip fasyal paralizisine
ba¤l› a¤›z kenar›n›n sa¤ tarafa çekildi¤i dikkati çekmektedir.

Resim 2-a: Olgunun bilateral periferik tipteki fasyal paralizi-
sine ba¤l› ifadesiz yüz görünümü.

Resim 2-b: Göz kapaklar›n› tam olarak kapatamad›¤› ve
dudaklar›n› büzemedi¤i izlenmektedir.
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kikleri normal s›n›rlarda idi. Kranyal manyetik rezo-
nans görüntüleme normal olarak de¤erlendirildi.
Hastan›n beyin sap› iflitsel uyar›lm›fl potansiyelleri
incelemesinde beyin sap› düzeyinde bilateral iflit-
sel ileti etkilenmesi ile uyumlu bulgular saptand›.
Psikometrik testte fiziksel ve zihinsel geliflimi yafl›-
na göre normal olarak de¤erlendirildi. Olguya bila-
teral periferik tipte fasyal paralizi ve beyin sap› dü-
zeyinde sensörinöral iflitme kayb› bulgular› ile Mo-
ebius sendromu tan›s› kondu.

Tart›flma

Konjenital fasyal paralizi nedenlerinden olan Mo-
ebius sendromunun patogenezi halen tart›flmal›-
d›r. Bunun nedeni olarak postmortem incelemele-
rin yetersizli¤i ve kranyal sinir tutulumlar› ile birlik-
telik gösterebilen kas-iskelet anomalilerinin çok
çeflitlilikte olmas› gösterilmektedir. Halen kabul
gören en geçerli hipotez prenatal beyin sap› iske-
misidir(3,4). Nekropsi çal›flmalar›nda beyin sap›nda
etkilenen kranyal sinir çekirdeklerinde hipoplazi
veya agenezi gibi defektler saptanm›flt›r(5). Baz› ra-
porlarda kranyal manyetik rezonans görüntüleme-
sinde ponsta fasyal sinir nukleusunun izlenemedi-
¤i ya da pons hipoplazisi gibi beyin sap› geliflim
anomalilerinin görüldü¤ü bildirilmektedir(6). Hayvan
çal›flmalar›nda muhtemel nedenin fetüsün geçici
iskemik/hipoksik bir olaya maruz kalmas›na yol
açan akut uteroplasental vasküler yetmezlik oldu-
¤una dair veriler sa¤lam›flt›r. Gebelik s›ras›nda
maruz kal›nan travma, düflük tehdidi, ciddi hipo-
tansiyon, membran rüptürü, toksik madde, ilaç ve-
ya alkol, hipertermi ya da bilinmeyen di¤er etkiler-
le uterofetal dolafl›m›n bozulmas› patogenezden
sorumlu tutulmufltur(7). Bu nedenle prenatal ve na-
tal öykü önem  tafl›r. Olgular›m›z›n prenatal öykü-
lerinde uteroplasental vasküler yetmezlik nedeni
olabilecek dikkat çekici bir özellik saptanmam›flt›r.
Natal öykülerine bak›ld›¤›nda birinci olguda uza-
m›fl do¤um eyleminin söz konusu oldu¤u, ikinci ol-
guda da do¤umun vakum ekstraksiyonla gerçek-
lefltirildi¤i dikkat çekmektedir. Neonatal asfiksi ne-
deni olabilecek bu durumlar›n Moebius sendro-
munun patogenezindeki rolleri tart›flmaya aç›kt›r.
Ailevi Moebius sendromunda otosamal dominant
ve x’e ba¤l› rasessif kat›l›m gösterilmifltir. Moebius
sendromuna neden olan genin 13q12.2 üzerinde

oldu¤una dair raporlar mevcuttur(8). ‹kinci olgumu-
zun annesinde konjenital sa¤ periferik tipte fasyal
paralizi varl›¤› ailevi Moebius sendromunu düflün-
dürmektedir. Bu olgularda ilginç olarak kas-iskelet
anomalilerinin gözlenmedi¤i bildirilmektedir(7).
Moebius sendromu konjenital fasyal paralizi yapan
di¤er nedenlerle kar›flabilir. Konjenital fasyal para-
lizlerin en s›k nedeninin perinatal travma oldu¤u
bilinmektedir. Fasyal sinir, ekstrakraniyal bölümü-
nün parotis lojundaki yüzeyel seyri nedeni ile ko-
layca hasarlanabilir. ‹ntrauterin postür bozukluklar›
bu tip zedelenmelere yol açabilir. Fetüsün malpo-
zisyon sonucu omuzunun çenesine dayanmas› an-
gulus mandibulan›n yüzün periauriküler bölümün-
de anatomik olarak yer de¤ifltirmesine neden olur.
Bu da fasyal sinire bas› yapar. Ayr›ca do¤um s›ra-
s›nda annenin pelvik kemikleri fetüsün yüzünde
fasyal sinir trasesine bas› oluflturabilir. Do¤umda
uygulanan forseps kafl›klar› da fasyal sinir hasar›
yapabilir. Bu gibi durumlarda genellikle geçici fas-
yal güçsüzlük söz konusudur(6). Olgular›m›zda for-
seps uygulamas› ve intrauterin malpozisyon öykü-
sü yoktu. Ayr›ca birinci olguda efllik eden bilateral
abdusens paralizisinin olmas›, ikinci olguda da be-
yin sap› iflitsel uyar›lm›fl potansiyel bulgular› ve pe-
riferik tipteki fasyal paralizinin bilateral olmas› be-
yin sap› düzeyindeki bir etkilenmeyi iflaret etmekte
idi.
Moebius sendromu d›fl›nda konjenital fasyal para-
lizinin kardiyofasyal sendrom, Poland sendromu
ve Goldenhar sendromunda da görüldü¤ü bilin-
mektedir. Bu sendromlar iyi tan›mlanm›fl antiteler
olup spesifik klinik bulgular› ile olgular›m›zda ekar-
te edilmifltir(1,6).
Moebius sendromu ile motor-mental retardasyon,
epilepsi, otizm, izole ACTH eksikli¤i ve dibetes in-
sipidus gibi nörolojik, psikiyatrik ve endokrinolojik
anormalliklerin birliktelikleri tan›mlanm›flt›r(9,10). Ayr›-
ca ekstremite anomalileri, pektoral kas yoklu¤u,
periferik nöropati ve miyopatiler ile birliktelikten de
söz edilmektedir. Bunlar›n patogenezi aç›k de¤il-
dir(11). ‹kinci olgu  motor-mental retardasyon veya
otizm yönünden de¤erlendirilmifl, otistik bulgu
saptanmam›fl, psikometrik test sonucu fiziksel ve
zihinsel geliflimi normal bulunmufl, konuflma gerili-
¤inin ise iflitme sorunu ve çevresel uyar› eksikli¤i-
ne ba¤l› oldu¤u düflünülmüfltür.
Sonuç olarak, bu iki olgu Moebius sendromunun
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de¤iflik klinik görünümlerle gelebilece¤ine dikkat
çekmek ve konjenital fasyal güçsüzlükle baflvuran
olgularda Moebius sendromunun da ay›r›c› tan›da
düflünülmesi gerekti¤ini vurgulamak amac› ile su-
nulmufltur.
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