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Case Report

Marcus Gunn Jaw Winking Sinkinezis: Konjenital Pitozisli Iki
Olgunun Sunumu

Marcus Gunn Jaw Winking Synkinesis: Report of Two Cases with
Congenital Ptosis
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OZET

Marcus Gunn Jaw Winking Sinkinezis (MGJWS), levator palpebra superior kasinin, trigeminal sinirin ¢cigneme kaslarini
innerve eden motor dall tarafindan aberran olarak innerve edilmesi ile ortaya ¢ikan bir fenomendir. Konjenital pitozlu
hastalar arasinda %4-6 oraninda saptanmaktadir. Genellikle tek tarafli ve izole olarak gortlmekle beraber literatiirde gok
az saylida bilateral ya da sistemik veya okuler anomalilerin eglik ettigi olgular da bulunmaktadir. Biz de pitoz ile bagvuran
ve MGJWS tanisi alan iki olgudan bahsettik.

Anahtar Sozciikler: Innervasyon hatasi, Konjenital pitozis, Sinkinezi

ABSTRACT

Marcus Gunn Jaw Winking Synkinedis (MGJWS) is caused by aberrant innervation of the levator palpebrae superioris
muscle by a branch of the trigeminal nerve’s motor division that supplies mastication. This phenomenon is seen in 4
to 6% of congenital ptosis patients. MGJWS mostly occurs i an unilateral and isolated manner but it is less frequently
bilateral and associated with ocular and systemic abnormalities. Here we describe two cases of children who presented

with ptosis and were diagnosed with MGJWS.
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GIiRIiS

Marcus Gunn Jaw Winking Sinkinezis (MGJWS) ilk olarak 1883
ylinda Robert Marcus Gunn tarafindan, ipsilateral pterygoid
kasin stimilasyonuna bagl pitotik gz kapaginin retraksiyona
ugradigi unilateral konjenital pitoz olarak tanimlanmistir (1,2).

Trigeminal sinirin bir dalinin konjenital olarak levator palpebra
superior kasini disinnerve etmesine bagll olarak ortaya ¢ikan
bir durumdur (2). MGJWS’li olgularda ¢igneme esnasinda,
es zamanl olarak unilateral veya bilateral gdzlerdeki pitozis
ortadan kaybolur (3). MGJWS, en sk rastlanan konjenital
okulofasiyal sinkinezilerden biridir (4). Dogustan pitozlu olgular
arasinda %4-6 oraninda bulunmakta, genellikle tek tarafl
ve solda gozlenmektedir (2,4). Cogunlukla sporadik olarak
ortaya cikar fakat familyal olgular da bulunmaktadir. inkomplet
penetransa sahip otozomal dominant gegisli bir durumdur (4).
Beta-tubulin izotip III'u kodlayan TUBB3 genindeki mutasyonlar,

MGJWS’i de igine alan bazi santral sinir sistemi ve okulomotor
anomalilere yol agmaktadir (3). Tedavide ambliyopiye vyol
acacak derecede veya kozmetik acidan rahatsiz edici pitozis
olmasl durumunda cerrahi midahale dtsuntlebilir (5). Biz de
bu olgu sunumumuzda, MGJWS tanisi alan iki konjenital pitozlu
pediatrik olgudan bahsettik.

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1

Bes aylk kiz hasta, ¢ocuk noéroloji poliklinigine dogdugundan
beri sol gbzde bulunan pitoz ve emerken sag géz kapaginin
acllp kapanmasi sikayetiyle basvurdu. Prenatal, natal ve
postnatal 6zelligi bulunmayan, gelisim basamaklar normal,
antropometrik dlgtimleri yasitlarlyla uyumlu olan hastanin fizik
muayenesinde emme sirasinda sag g6z kapaginda ortaya
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¢ikan ritmik acilip kapanma hareketleri disinda patolojik bulguya
rastlanmadi (Sekil 1).

Olgu 2

Bes yasinda erkek hasta, ¢cocuk néroloji poliklinigine dogumdan
kisa sure sonra fark edilen ¢igneme sirasinda ortaya ¢ikan
anormal gdz kapagd hareketi sikayetiyle basvurdu. Ozgecmisinde
6zellik bulunmayan hastanin fizik muayenesinde cigneme ile es
zamall olarak baslayan, sag g6z kapaginda ortaya ¢ikan asagdi
yukari hareketler disinda patolojik bulguya rastlanmadi (Sekil 2).

iki olgunun da g6z muayenelerinde anterior ve posterior
segment normal olarak bulundu. Tam kan sayimi, rutin
biyokimya tetkikleri, tiroid fonksiyon testleri, kranial manyetik
rezonans goérintilemeleri normaldi. iki olguda da tedavi olarak
operasyon dusunulmedi.

TARTISMA

MGJWS, cigneme, emme, gulimseme ve agiz hareketleri
sirasinda ortaya ¢ikan etyopatogenezi tam olarak belli olmayan
konjenital bir fenomendir (2). Yas ilerledikge Jaw Winking Pitoz
dizelme egiliminde oldugundan ve zamanla ¢igneme sirasinda
ortaya cikan gbz kapad hareketini kontrol etme kabiliyeti
gelisebildiginden dolay! erigkinlerde gérulme olasiigr oldukga
dUsUktar (2,6).

Genellikle unilateral, dzellikle de sol tarafta ve izole olarak
gorllmektedir. Bowyer ve ark.nin 2004 yilinda yapmis oldugu
bir calismada MGJWS %57 hastada solda bulunurken,
%43 hastada sagda saptanmistir (7). Superior rektus palsi,
Duane sendromu, iris heterokromisi gibi okUler anomaliler ve
Waardenburg sendromu, Hirschsprung hastaligi, familyal yarik
dudak gibi sistemik anomaliler nadir olarak bu fenomene eslik
edebilmektedir (1,6). Cordovez ve ark. (8) 2014 yilinda yayinladigi
iki olguda ise MGJWS’nin, 22g11.2 mikroduplikasyonuna eslik
ettigi bildirimistir. Bu nedenle MGJWS tanisi alan hastalarda
220g11.2 mikroduplikasyonunda ortaya ¢ikan diger bulgularin
da olabilecedi akilda tutulmalidir. Horizontal strabismus,
ambliyopi ve vertikal strabismus MGJWS’e en ¢ok eslik eden
g6z problemleri olmakla beraber klinisyeni taniya yaklastiran
bulgulardir (5). Bizim olgularimizin ikisinde de MGJWS, izole ve
unilateral olarak fakat daha az rastlanan sag tarafta gortldu.

Pandey ve ark. (4) 2014 yilinda yayinladigi olguda oldugu gibi,
MGJWS bulunan hastalarda bradikardi, ektopik atmlar, AV
blok, kardiyak arresti iceren atipik okUlokardiyak refleksin eslik
edebilecedi de akilda bulundurulmall, pitozis igin planlanan
cerrahi mudahale esnasinda verilecek anestezi dncesi gerekli
onlemler alinmalidr.

Malhotra’nin 2013 yilinda yayinladigi bir olguda ise MGJWS’e
gbre cok daha az rastlanan bir fasiyal sinkinezi olan Marin-
Amat sendromu agiklanmistir. Marin-Amat sendromunda ise
MGJWS’in tersi olarak agiz hareketleri sirasinda hastanin g6z
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Sekil 1: Birinci olgunun emme ve ¢ene hareketi sonrasi olusan pitozisi.

Sekil 2: ikinci olgunun cene hareketleri sonrasi olan pitozisi.

kapaginda kapanma ortaya gikmaktadir. Bu sendrom kazanilmig
bir sinkinezidir ve daha g¢ok erigkin yasta gértimektedir. iki
fenomenin ayrimi klinikte dnemlidir (9).

Bu iki olgu ile, konjenital pitozlu olgularda az bilinen bir fenomen
olan, c¢igneme, emme ve agdiz hareketleriyle ortaya ¢ikan
MGJWS’in de ayiric tanida akla gelmesi gerektigini klinisyenlere
hatirlatmak istedik.
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