tKi KIZ KARDESDE CROUZON T1PiNDE
KRANTOFASTAL DizosToz (%)

Dr. Hikmet Uzcetin(*X)

Dr. Nihat Balkir® %)

Dr. Nevzat Peh]ivan(xxxx)

OZET

Kraniostenozlar arasinda Crouzon hastaliginin yeri
hakkinda kisaca bilgi verilerek herediter egilim gésteren
bir ailenin: digital impresyon, sella ve optik kanal defor-
masyon, maksillerhipoplazi, mandibiiler prognatizm, yliksek
damak, bilateral ekzoftalmus, diverjan strabismus, iyi gor-
me, ekspojur keratit, temporal gdrme alani defekti, normal
intrakraniel basing, anormal EEG bulgulari olan birincisi
brakisefalik, ikincisi dolikoserfalik olan 18 ve 14 yas-
larindaki iki kiz kardegsde herediter egilimli Crouzon hasta-
li1gi bildirilmigtir.

SUMMARY

As given brief knowledge about Crouzon's disease and
its position amoung craniostenosis than first dolicocephalic,
second brachycephalic sisters of a family, 14 and 18 years

old, who have digitatae Imprestion, sella and optic foramen
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deformation, maxillary hipoplasia, mandibuler prognatism,
arched palate, bilateral exophtalmus, divergent strabismus,
good vision, exposure keratitis, temporal visiual field de-
fect, normal intracraniel pressure and abnormal EEG signs

were presented.

So They were third hereditary Couzon discasc of Tur-

kish Medical literature.

Yeni dogan gocuklarda kafatasi sutiirleri agiktir.
6 ile 12 ay arasinda birbirlerine yaklagmaya baslar. Kafa-

tasinin biliylimesi beyinin gelismesine paralel olarak artmaya

devam eder. 1Ilk ii¢ senede 7 80 oraninda olan bu geligme da-

ha sonralari yavaglamaya baglar ve orta yaglara kadar agik

1
kalmaya devam eder( ). Eger siitlirlerden biri birkagi veya

tamami erken olarak kapanirsa beynin biiylimesi ile siitiirle=in

agik oldugu kisimlarda kafada biiylime olur. Bu gekilde erken

sinoztaza bagli olarak olugan kafa deformitelerine kranios-

tenoz denir(2’3’4’5).

Bazi arastiricilar

(4)

erken kemiklesme ve mineralizasyon
hizlanmasina

nuna(a’s’b)
ti(s)

» bazilari embriyodaki siitiirlerin inflamasyo-

, interstisyel mezamkim dokusunun bir germ defek-

, Kerstein ise erken siitiir sinoztozunda bir tohum hiic-

resinin blastem devresindeki lezyonunu dﬁgﬁnmﬁ§lerdir(4).

OkSiSEfali, skafosefali, plagiosefali’ triggnosefali,

platisefali geklinde goriilen kraniotenozlar(l’2’3’4’7), ara-

sinda gegitli goriinlim arzedenler vardir. Oksisefali ile

skafosefali arasinda iki degisik tip mevcuttur. Birincisi,
bregmatik bdlge gikintisi olan dar kafatasli brakisefali,
digeri ise frontal bdlgede kabariklik gdsteren dolikosefali~

dir, Crouzon tipi kraniostenoz son grub iginde kabul edil-
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(3,4,8,9 (10)

mekte olup , Lund cranium—cerebrale sinifinda

cranium fgciale'ye ek degigiklikleri olan bdliimde miitelaa

eder.

Oksisefaliye benzeyen bu durum ilk defa 1912 yilinda

tic yagindaki bir kiz cocugunda Crouzon tarafindan bildiril-
migtir(a). Hastalik hayatin ilk aylarinda meydana ¢ikmaya

baglar, herediter otozomal familyal bir karekter g8sterirse
(3 0,81, 9, 11)

(6)

nedeni ile bu diislinceye katilmayanlar da giriilmektedir :

de literatiirde sporadik olarak rastlammasi

Bu madir kafatasi gekil bozuklufu bilateral ekzoftalmus,
maksiller hipoplazi, mandibuler prognatizm (list geneyi bir-

keg mm. pecen), papafan gagasi gibi genig kokli ve egemtetli
bir burun (3’?’8’9’11), divergent strabismus ve nistagmus

(1,3,9,11) kafatasindaki defisiklige bagli olarak optik

9
forsmende daralma(g’lz’IB) veya Mann'a(z) gbre optik sinir

traksiyonuna bagli olarak Delmas ve Marselat'a gdre vaka-
" ; ; 2 1 :
larin 1/3 ﬁndecll), bazilarina gbre ise 3/4 unde( ) optik

atrofi(1’3’7’8) veya gOrme alani degiQiklikleri(l'B) olmak-

: . S bl b S e RS
tadir. Paypebral fissiirde antimogoloid ob11k11k( )
Bl.3.5.7;8.,9,10,11)

(3).

ve ekseri vakalarda zeka geriligi olmasi-

na karsin I.Q su 100 olanlarda rastlanmaktadir Epilepsi

(10). Kafatasinda intrakra-

(143,544, %0

ve anosmia olan vakalarda vardar

niel basing artmasina bagli imprestio digitatae
sinis longitiidinalis superior alo.11) . bregmatik bdlge-
de(7) kemik anormalliklerinin goriilmesi genel karekterleri-
ni igerir, Bunlarain yanisira orta kulak tipi sa£1r11k(11).

14)

dig anomelileri patent ductus arteriosus anomalisi A 45K

- Y i ([5) o £ kal h‘l—
perior rektus adalesinin yoklugu gosteren vakalar bi

dirilmigtir,
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Tedavisinde, intrakraniel basincin husule getirecegi

harabiyeti onlemek gayesi ile cesitli tipte kraniektomiler

tavsiye edilmektedir(4’5’16’17’18)

OLGU BILDIRISI

F.I., 18 ay., Kiz, Sivas 1957 dogumlu, prot. No:13726

9.5.1975 tarihinde Bursa Universitesi Tip Fakiiltesi

G5z Klinigine gdzlerindeki yanma ve kizariklik gikayeti ile

bagvurdu. Hastanin gdriiniimi ve ilk klinik bulgularinin

Crouzon tipi kraniofasial dizostozu diigiindiirmesi nedeni ile

Néroloji servisine yatirilarak tetkik altina alindi.

Hikdyesi: Dogdugu glinden beri gittikge ilerleyen ek-

zoftalmi ve zaman zaman gdzlerde kizarma olan hastada son
iki ay ig¢inde kusma bulanti olmaksizin yaygin basagrisi,
bagda agirlik hissi, ani kalma ve yatma esnasinda bagddnme-

si, gdzlerinde batma ve yanma olmaya basglamis.
0z Gegmigi : Normal doZum, herhangi bir hastalik ge-
girmemig.

Soy Gegmigi : Anme 40, baba 43 yasinda olup sa ve

sihhatte, aralarinda akrabalik yok. 6 ve 16 yaglarinda iki

erkek ile 14 ve 10 yaglarinda iki kiz kardesi mevcut.

Genel Durum : Hasta aktif sorunlara dogru ve yerinde

cevap veriyor. Mental retardasyon mevcut degil. Yiiz

kurbaga yiizii seklinde, burun kokii genis ve semerli, maksil-
ler gikintilar yok denecek kadar diiz, alt cene digleri iist
gene diglerini iki li¢ mm. geciyor. Damak derin alin dar ve
diiz (Resim : 1 ve 2).
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Sistem bulgulari normal, herhangi bir patoloji yok.
Norolojik bir bozukluk tesbit edilemedi.

Rontgen Bulgulari: Kafa bilimlerinde yaygin digital
impresyon mevcut, siitiirler belli degil tamamen kaynamig, ka-
fa brakisefalik, Sella tursika da hafif diizlesme ve defor-
mide mevcut (Resim:3 ve 4). Mukayeseli oﬁtik foramen grafi-
sinde sag optik foramen normal geniglikte ve geklinde olma-
sina kargin sol optik foramen saat bege dogru oval ve daha

dar (en dar yer 5 mm. en genis yer 8 mm.).

Resim: 3 - Vak'a 1'e ait Yan Rafa Grafisi
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Resim: &4 - Vak'a 1'in On Arka Kafa Grafisi

Laboratuvar Bulgulari

B.0.S.: Basinc¢ normal, geker: Z 160 mg., Klorir:
%z 138.8 mg., protein: 7 26 kg. Ac¢lik kan gekeri 7 88 mg.,

Ure: 7 33 mg., kan ve idrar bulgulari normal.

E.E.G.: Fokal giipheli sol temporal ve jenaralize pa-
roksismal aktivite tarzinda serebral kortikal fonksiyon

bozuklugu meveut.
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GUZ BULGULARI

Hipertelorizm ve bilateral ekzoftalmus mevcut.

Sag gbz primer pozisyonda 42 derece digsa deviye, goz
hareketleri her y&ne mevcut &rtme testi ile alternan. Ka-
paklar kapandiginda rima 3 mm. kadar agik kaliyor. Bulbus
konjunktivasi alt kadranda hiperemik, kornea alt kadrani punk-
tiye boya aliyor (ekspojur keratit), diger kisimlar normal.
Fundoskopide venlerde hafif dolgunluk ve kivrim artmasi ha-
ricinde herhangi bir ﬁatoloji yok. Gorme 0.7 olup arti

0.50D ile tam, sol gdzde de durum ayni olup gbrme bu gdz-
de tam.

Her iki gdze ark perimetride 3 mm. test obje ile ya-
pilan periferik gdrme alani muayenesinde, sagda 15 solda 5
derece kadar list ve alt kadranlarda genis olmasina karsgin

temporalde 10 derece kadar daralma mevcuttu.

Yukarida takdim etmig oldufumuz hastanin kardegle-
rini tetkik ettigimizde, 14 yagindaki kiz kardegi harig di-

gerlerinde herhangi bir anomaliye rastlamadik.

14 yagindaki kiz kardegde bulgular gdyle idi :

.

E.I., 14 y., kiz, ailenin {igiincii cocugu (Resim: 5 ve
6).

Hastanin genel durumu iyi, sorulanlara dogru ve yerhr

de cevap veriyor. Zekasi normal seviyede. Diger duyu ve

sistem bulgulari normal,

Norolojik bir bozukluk tesbit edilemedi.

Kafa dolikosefalik, burun kavisli ve k&kii genig, mak-

siller bolge silik digler intizamsiz, damak derin,
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Resim: 5 - Vak'a 2'nin Yandan Goriiniimii

Resim: 6 - Vak'a 2'nin Onden Goriiniimi
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Réntgen Bulgulari : Kafa dolikosefalik, yaygin digital
impresyonlar dikkati gekiyor, siitiirler tamamen kapanmis.
Frontal bilgede genigleme ve maksillalarda hipoplazi mevcut.
Sellada derinlesme ve 6n ve arka klinoidlerde silinme go-
riiliiyor. Alt gene iist geneyi 2-3 mm. geciyor (Resim: 7 ve

8).

.

Resim: 7 - Vak'a 2'nin Yan Kafa CGrafisi
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Resim: 8 - Vak'a 2'nin On-Arka Kafa
Grafisi

Mukayeseli optik foramen grafisinde, sag optik
foramen yuvarlak ve normal &lglilerde iken solda oblik
pozisyonda ve saat 10-4 yoniinde derinligi 9 mm. ye varan ge-

nisleme mevcut.
Laboratuvar bulgulari normal hudutlarda.

E.E.G. Bulgulari : Hafif anormal hiperventilasyon EEG'-
sinde, jeneralize paroksismal aktivite tarzinda serebral kor-

tikal fonksiyon bozuklugu mevcut olup paroksismal bir hadiseyi
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desteklemektedir.

GOZ BULGULARI

Hipertelorizm ve bilateral ekzoftalmus mewvcut.

Goz kapaklari kapandiginda rima 2 mm. kadar aralik
kaliyor.Sol gdz primer pozisyonda 20 derece kadar diga devi-
ye, ortme ile alternan, gdz hareketleri her yOne mevcut.

Her iki gz bulbus konjunktivasi alt kadranda hiperemik, kor-
nea saffaf ve boya almiyor. Funduslarda hafif ven dolgun-

lugu ve damar kivrimlarinda artma digsinda bir patoloji yok.

Gorme sagda: 0.8 tahsisle (arti 0.75 ile) tam, solda:
0.2 tashihle (arti 0.75 ile) 0.5 derecesinde.

Ark perimetride 3 mm. lik test obje ile yapilan peri-
ferik gdrme alani muayenesinde, her iki gdzde iist kadranda

20 ve alt kadranda 5 derece kadar genisleme olmasina karsin

temporalde 10 derece kadar daralma mevcut.

Hastalarimizin annesinde hipertelorizm, burun kokiin-
de genigleme ve gbzlerinin iriligi disinda bir Szellik yoktu.
Ayni1 gOriinim bir kiz kardesinde

(Sekiiis iy

ve babasinda da mevcutmusg

By 15, ECf 1o

y :
Faima Mepet Ly Gilgy fonin
L]

Sekilz8E = Vak'alarimizin Aile Pedivurisi

=1p2=
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Herediter gekilde olan Crouzon vakalarina ait bilgi-

(3)

lere Fransiz literatiiriinde fazlaca rastlamamiza kargin "/,

(19)

ilk defa Tiirk Tip Literatiiriinde Bengisu tarafindan bil-

dirilmig, bunu takiben 13 kadar vaka takdimi ve bildiri ya-

pilmigtir. Bunlarin arasinda 11 i sporadik(1’16’20’21’22’

23’24’25’26’27’28), digerleri ise herediter egilimli iki
Crouzon vakasidir. Herediter efilimli olan vakalardan ilki

(19)

1946 da Bengisu baba ve kizinda digeri ise 1961 de Gdr-

(29)

diiren tarafindan bildirilmigtir. Dolayisi ile yukarida

takdim etmis oldugumuz iki kiz kardesg, bu tip vakalarin {iglin-

cusunu tegkil etmesi nedeni ile takdimi uygun goriilmiigtiir.
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