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OZET

Amag: Kraniyofasiyal anomalilerin sik gorildigli Moebius sendromunun(MS) insidansi tam olarak
bilinmemektedir ve ¢evresel&genetik faktorlerin kombinasyonundan kaynaklandig: diisiiniilmektedir. MS’'nin
belirti ve semptomlarinin ¢ogu, 6. ve 7. kraniyal sinirlerin yoklugundan veya az gelismesinden kaynaklanir.
Kraniyofasiyal anomaliler de MS'nin 6ne ¢ikan semptomlar1 arasindadir. MS'de mikrognati, kisa veya
alisilmadik sekilli dil ve mikrostomi goriilebilir. MS'li ¢ocuklarin dental tedavilerinin genel anestezi altinda
yapilmas1 gerekebilir. Ancak genel anestezi sirasinda dikkat edilmesi gereken bazi durumlar vardir. Bu
sendromdan etkilenen bireylerin yasam kalitesi olumsuz etkilenir ve genellikle 6zel bakima ihtiya¢ duyarlar.
Olgu: Bu olgu sunumu, MS’li bir ¢ocugun Kklinik ve dental bulgularini, dis tedavisi sirasinda karsilasilan klinik
durumlar1 ve zorluklari ele almaktadir. Sonug: Moebius sendromlu hastalarin degisken oral belirtileri goz
oniine alindiginda, bu hastalarin klinik takibinin dis hekimlerinin de yer aldig1 multidisipliner bir yaklasim
gerektirdigi aciktir.
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ABSTRACT

Objective: The incidence of Moebius syndrome (MS), in which craniofacial anomalies are common, is not
fully known and is thought to result from a combination of environmental&genetic factors. Most of the signs
and symptoms of MS, are due to the absence or underdevelopment of the 6th and 7th cranial nerves.
Craniofacial anomalies are also among the prominent symptoms of MS. Micrognathia, short or unusually
shaped tongue and microstomia may seen in MS. Dental treatments of children with MS may need to be
done under general anesthesia. However, there are some situations that need to be considered during
general anesthesia. The quality of life of individuals affected by this syndrome is negatively affected and they
usually need special care. Case: This case report addresses the clinical and dental features of a child with MS
and the clinical situations and difficulties encountered during dental treatment. Conclusion: Considering the
variable oral symptoms of patients with Moebius syndrome, it is clear that the clinical follow-up of these
patients requires a multidisciplinary approach involving dental professionals.
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1. Giris

Konjenital yiiz diplejisi ya da Moebius sekansi olarak da bilinen Moebius sendromunun(MS) insidansi tam
olarak bilinmemekle birlikte, 1/50.000-500.000 yenidogan etkiledigi tahmin edilmektedir. MS’nin olasi
nedenleri muhtemelen c¢evresel ve genetik faktdrlerin kombinasyonundan kaynaklanmaktadir(1,2).
Genetik etiyolojisi, 13q12.2-q13 kromozomunda MBSI, 3q21-q22 kromozomunda MBS2, 10q21
kromozomunda MBS3 ve 1p22.5 kromozomunda MBS4 olmak iizere dort genetik lokus ile heterojendir(3).
Bununla birlikte, subklavyen arter bolgesinde vaskiiler kesinti, enfeksiyonlar, hipertermi, travma ve
benzodiazepinler, talidomid, alkol, kokain ve ergotamin gibi teratojenler de dahil olmak {lizere diger cesitli
etiyolojik faktorler MS icin risk faktorleri olabilir(4).

Uni-bilateral konjenital okiiler abduksiyonla birlikte konjenital fasial zayiflik olarak tanimlanan MS’de
psikomotor ve konusma gelisimindeki bozukluklar oldukc¢a yaygin olup, hastalarin yaklasik %10’unda
mental retardasyon goriilmektedir(1,5,6). Ayrica, kraniyofasiyal anomaliler de MS’nin belirgin
semptomlarindandir. Cesitli malokliizyon tipleri, diiz alin, diiz yanaklar, hipotonik dudak kaslari, dis
minesinde hipoplazi, dil atrofisi veya hipertrofisi goriilebilir. Siit dislerinin siirme zamanlar
degiskendir(3). Dental ve okliizal bozukluklara bagh olarak, ac¢ik kapanis veya derin overbite, maksiller
hipoplazi, maksiller darlik, dar ve derin damak kubbesi, mandibular hipoplaziyi iceren ¢esitli durumlar
gozlenebilir(7). MS'li ¢cocuklarda hem siit hem de kalici dislerde oligodonti, dil felci, mine hipoplazisi,
siddetli biberon ciiriigii ve orta-siddetli dis eti iltihab1 goriilebilir(8). MS’li bireylerde saghkli bireylere
nazaran daha fazla ¢iiriik goriilmekle birlikte, tiikiiriik akis hizi ve tamponlama kapasitesi diisiiktiir(9).
Ayrica bu bireylerde ciiriik lezyonlari, sendromu olmayan kontrollerden daha erken ddnemlerde
gozlenmeye baslanir(10). Cesitli kranial sinirler etkilendiginden, goriintiileme veya cerrahi islemler
sirasinda hastaya anestezi uygulanmasi gerekebilir(11).

Bu olgu sunumunda, dis merkezde MS tanisi almis 5 yasindaki erkek hastanin ¢ocuk dis hekimligi klinigine
dental agr1 sikayetiyle basvurdugu andaki klinik ve dental bulgular1 sunulmaktadir.

2. Olgu Sunumu

Hastanin velisinden alinan anamnezinden, ¢ocugun dogumdan itibaren sol g6z kapagini tam olarak
kapatamama, emme ve isitme fonksiyonunda yetersizlik sikayetleriyle bebeklik doneminde pediatriye
basvurduklar1 ve ¢ocugun MS tanisi aldig1 6grenilmistir. Ailenin tek ¢ocugu olan hastanin ebeveynlerinde
herhangi bir sistemik ya da genetik hastalik bulunmamakta olup, ebeveynler arasinda akraba evliligi
oykisii yoktur. Hastanin velisinden alinan dental ve medikal anemnezinde hastanin daha dnce hi¢ dental
tedavi deneyimi olmadig, strabismus sebebiyle operasyon gecirdigi, sol kulakta %90-sag kulakta %50
isitme kayb1 oldugu ve agiz solunumu yaptig1 6grenildi. Hasta ilk kez 5 yasinda dental agri sebebiyle,
cocuk dis hekimine basvurmustur. MS icin tipik olan sol taraf yiiz kaslarinin ifade eksikligi (mimik
yetersizligi), sol goz kapagini kapatamama, mikrostomia ve mikrognati hastada mevcuttu. Hasta ayrica sol
kulakta deformasyon, bolgesel sag¢ eksikligi - azlig1, zayif perioral kaslar ve konusma bozukluguna sahipti.
Hastanin 2 yasinda ytriidiigi, 5 yasinda ilk kelimelerini sdyledigi 6grenilmistir(Sekil 1).

Hastanin zeka geriligi bulunmamaktadir. intraoral muayenesinde acik kapanis, hipoplastik dil, derin
damak, yetersiz oral hijyen ve yaygin-siddetli dis c¢iirtikleri goriilmiistiir. Fakat klinikte hastayla dental
anksiyete ve korkusu sebebiyle kooperasyon kurulamamis, dental radyografi ve intraoral fotograf
alinamamistir. Bu sebeple, hastanin dental tedavileri genel anestezi altinda gergeklestirilmistir.

Hastanin genel anestezi altinda ara yiizlerinde ¢lriik bulunan ve mobilitesi olan 51 ve 61 numarali
dislerin ekstraksiyonu yapildi. Ayrica 53,63,73 ve 83 numarali dislerin kole&ara yiizlerindeki ciiriikler ve
54,64,65,74,75,84 numarali dislerin okliizal&ara ytizlerindeki dentin ciiriikleri restore edildi. Derin dentin
curiiklii 85 numarali dise amputasyon tedavisi uygulandi. Operasyon sonrasi hastaya/velisine oral hijyen
egitimi ve diyet tavsiyesi verilerek, hastanin takibi 6nerilmis olup; maalesef hastanin iki yillik takibi
sonucunda 54,64,65,74,84 numarali dislerinin arayiizlerinde yeniden ¢iiriik olusumlar1 ve 55 nolu diste
derin dentin ¢iliriigli gézlemlenmistir.

3. Tartisma

MS’de belirti ve semptomlar, dogumdan itibaren mevcuttur. Semptomlarinin ¢ogu, 6. ve 7. kranial
sinirlerin yoklugundan veya az gelismesinden kaynaklanir.

En yaygin bulgularindan biri, yiiz kaslarinin zayiflig1 veya felcidir. Etkilenen bireylerin mimikleri yoktur;
giilimseyemez, kaslarin1 ¢atamaz veya kaldiramazlar(6). Bozukluk ayrica konusma, ¢igneme ve yutma
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fonksiyonlar1 icin 6nemli olan diger kraniyal sinirleri de etkileyebilir(12). MS’li bebeklerde 9. ve 10.
kranial sinir tutulumu sebebiyle, zayif emme ve yutma koordinasyonuna bagli beslenme giicliikleri
goriilebilir. Ayrica yumusak damaktaki fonksiyon yetersizligi, dizartri ile sonuglanabilir(11).

MS’li hastalarda gézlemlenen mikrostomi, mikrognati ve damak yarigi(6), MS’li bir¢cok ¢cocukta var olan
konusma sorunlarini agiklayabilir. Dolayisiyla, hastalarda agiz sagliginin idamesini ve orofasiyal
fonksiyonu saglamak ¢ok 6nemlidir. MS semptomlarini iyilestirmek i¢in, konusma terapisti ve pediatrik
dis hekimi tarafindan erken miidahaleler ve hasta takibi yapilmalidir(7).

MS goz hareketlerini saglayan kaslar etkilediginden; goz hareketleri yetersizdir. Bu sebeple, hastalar
nesneleri takip edebilmek icin baslarini ¢cevirmek zorunda kalirlar ve goz temasi kurmakta zorlanirlar(6).
Bu durum, dental tedavisi sirasinda hastanin kooperasyonunu azaltabilir.

MS’nin diger ozellikleri, el ve ayaklardaki kemik anormallikleri, zayif kas tonusu (hipotoni) ve isitme
kaybidir. Sendromdan etkilenen ¢ocuklar, cogu zaman motor becerilerini (6rnegin; yiiriime) edinebilse de,
bu uzun bir zaman alabilir(6). Bu hastalarin dis fircalama kabiliyetleri, motor fonksiyon becerilerinin
yetersizliklerinden dolay1 zayif olabilir. Dolayisiyla hastanin velisinden hastanin dis firgalamasina
yardimci olmasi talep edilebilir.

Sekil 1: Hastanin genel anestezi sirasinda alinan sol ve 6n cephe fotograflar:

MS bulgularindan olan mikrostomia, dental diagnostik muayene ve dental tedavi sirasinda kullanilan
aletlerin hareket alanini sinirlandirdigindan; MS’li hastalarda dental tedavi son derece zor ve zaman alici
olabilmektedir. Yeterli agiz acikliginin saglanamadig1 durumlarda, mandibular posterior dislere rejyonel
anestezi uygulamasi yapilamayabilir(13). MS’li hastalarin dil hareketlerindeki anormallikler sebebiyle,
dilin temizleme etkinligi yetersiz kalabilir. Ayrica hastalar dislerinin lingual veya palatal yiizeylerini
fircalamada yetersiz kalabilir ve rutin dis bakimini gergeklestiremeyebilirler. Boylelikle dislerde dental
plak birikimi goriilebilir. Bu durum, dis ciirliklerine ve gingivitise sebep olabilir. Hastalarda yetersiz
beslenme, kronik periodontal hastalik ve dis ¢liriikleri yaygindir. Sik dis fircalama ve dis ipi kullanimu ile
yapilan etkili oral hijyen, yiyeceklerin birikmesini 6nlerken, dis ve dis etlerini korumaya yardimci
olacaktir(12). Ayrica MS’li hastalarda goriilen mikrognati, ortodontik tedavi ihtiyac1 dogurmaktadir.

Palatofaringeal disfonksiyon, oral salgilarin birikme egilimi ile kusurlu yutma ve glotisin kotii spazmodik
kapanmasi sebebiyle, hava yolu a¢ikliginin korunamamasi gibi durumlar olusabilir ve hastalar tekrarlayan
aspirasyon problemleri yasayabilirler(11). Dental tedavi sirasinda agizda biriken su ve tiikriik sebebiyle,
aspirasyon riski artabilir. Bu sebeple, MS’li hastalarin dental tedavileri sirasinda yiiksek emis giiciine
sahip tiikriik emiciler kullanilmalidir. Tim bu durumlar goéz 6ntine alindiginda, MS’li ¢ocuklarin dental
tedavilerinin genel anestezi altinda yapilmasi gerekebilir. Ancak genel anestezi uygulamasi sirasinda
dikkat edilmesi gereken bazi durumlar mevcuttur. MS ile iliskili hipoplastik dil, mikrognati, mikrostomi,
yarik damak, bifid uvula gibi anatomik yapilar veya agiz agikligi kisitliligi genel anestezi sirasinda hem
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maske ventilasyonunu, hem de dogrudan laringoskopi yoluyla endotrakeal entiibasyon agisindan rutin
hava yolu yonetimini sorunlu hale getirebilir(11). MS’li hastalarin genel anestezi uygulamasi 6ncesi bu
hastalarda karsilasilabilecek entiibasyon zorlugu oncelikle g6z oniinde bulundurulmalidir. Ayrica
miyopatik bozukluklar1 olan hastalarda oldugu gibi, MS’li hastalarda da siiksinilkolin kullanimindan
kag¢inilmasi gereklidir. Hipotoni ayrica hem iist hava yolu, hem de torasik kas ve diyafram diizeyinde
postoperatif solunum fonksiyonunu etkileyebilir. Bu nedenle, MS’li hastalarda genel anestezi uygulamasi
sonrasl postoperatif solunum fonksiyonunun stirekli izlenmesi ve kisa klinik etkiye sahip anestezik ajanlar
tercih edilmesi 6nerilmektedir(11).

4. Sonug¢

Sonug olarak MS, klinik olarak bir grup kranial sinirin felci ile karakterize nadir goriilen konjenital bir
durumdur. Sendrom etkilenen bireylerin yasam Kkalitesi iizerinde olumsuz sonuclar olusturabilir ve
etkilenen c¢ocuklar genellikle 6zel bakima ihtiya¢ duyarlar. Bu makale MS sendromlu bir ¢ocugun
dental&klinik durumunu sunmaktadir ve dis tedavisi sirasinda karsilasilabilecek klinik durumlar1 ve
zorluklar1 ele almaktadir. MS'nin etyopatolojik yonleri ve klinik belirtileri hakkinda bilgi sunmak, bu
bireylerin ve ailelerinin yasam Kkalitesini iyilestirmeyi amaglayan tedavileri mikemmellestirmek icin
gereklidir. Sendromun degisken oral belirtileri géz 6niine alindiginda, dis hekimliginin MS’li bireylerin
bakiminda temel bir rol oynadig1 agiktir. Klinik bulgularin genis ve degisken spektrumu nedeniyle, bu
hastalar icin standart bir tedavi ve anestezi plani oOnerilemez. Dolayisiyla, MS’li hastalarda
koruyucu&onleyici dis hekimligi uygulamalar1 ve oral hijyen aliskanliklarini olusturabilmek c¢ok
onemlidir. Boylelikle, ilerleyen donemde daha zorlu tedavileri gerektiren durumlarin 6niine gegilmis olur.
MS’li hastanin bulgularina spesifik bir tedavi plani olusturmak, bu hastalarin tedavilerinde yer alan
hekimlerin sorumluluklar1 arasinda yer alir. Bu sebeple, MS’li hastalarin degisken oral belirtileri goz
oniine alindiginda, bu hastalarin klinik takibinin dis hekimlerinin de yer aldig1 multidisipliner bir yaklasim
gerektirdigi aciktir.
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