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Krani oste n o zla r arasında Cro uzo n hastalığının ye ri 

hakkında kısaca bilgi veri l e r e k h Pr e d iter eğil im gö steren 

bi r ailenin: digital impresyon, s e lla ve opti k kanal de f o r 

masyon, maksillerhipopl a z i, mandi büle r p rognatizm , y ük s e k 

damak, bi l a t eral e kz o ft a lmus , di v e r jan str ab i s mus , iyi g ör

me , ekspo jur keratit , t e mpo r a l g ö rme alan ı d r f e kt i , n o rma l 

i ntrakraniel basınç , anormal EEG bulguları olan b i r i n c i s i 

brakise falik, i k i nci si dol i k o s e f al i k o l an 1 8 v r 14 yaş

larındaki iki kız kardeşde h e r Pd ite r Pği l imli Crouzon h as t a

lığı bildirilmiştir. 

SUMMARY 

As give n bri e f kno wl edg e' about Cro uz on 's di s f?ase an d 

i ts positi on amourıg craniosterıosi s than f i rs t d ol i cocep haiic, 

s e c ond brac hycephal ic s i ste rs of a f amily, 14 and 18 y e ars 

old , who ha v e digita tae impre stion , s e l l d aııd opti c f o rame n 
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Bursa Tıp Fakültesi Lergisı 
Sayı 3- 4 Yıl 2 . 1975 

df' f o rmati on, ma x il l ary hip oplasia, maııdibuler p rogna t i sm, 

arc he d p ala tc , bi late r al e x o phta lmus , d i v Prgcn t s trabismus, 

good vision, e xposurc k e r a t i t is , tempor a l visjual fi e ld de

f e ct, normal i ntracraniel pre s sur e and abııormal EEG signs 

we re presente d. 

So They we r c thi rd h e r edi tary Couz on d iseuse o f Tür -

kish Medical lite r a ture . 

Yeni dogan çocuklarda kafatası sutürle ri açıktır. 

6 ile 12 ay arasında birbirlerine yaklaşmaya başlar. Kafa

tasının büyümesi beyinin gelişmesine paralel olarak artmaya 

devam eder. İlk üç senede % 80 oranında olan bu gelişme da

ha sonraları yavaşlamaya başlar ve orta yaşlara kadar açık 
(1) 

kalmaya devam eder . Eger sütürlerden biri birkaçı veya 

tamamı erken olarak kapanırsa beynin büyümesi ile sütürl~ : in 

açık oldugu kısımlarda kafada büyüme olur. Bu şekilde er ken 

sinoztaza baglı olarak oluşan kafa deformitelerine kranios-

d 
. (2,3,4,5) tenoz enır . 

Bazı araştırıcılar erken kemikleşrne v e mineralizasyon 

hızlanmasına(4), bazıları embriyodaki sütürl erin inflamasyo

nuna(4•5•6), interstisyel mezarnkirn dokus unun bir germ defek-

t . ( 5) K t . . k .. .. . . h h"" 
ı , ers eın ıse er en sutur sınoztozunda bır to um uc-

. . bl d . d . . (4) resının astem evresın ekı lezyonunu düşünmüşlerdır . 

Oksisefali, skafosefali, plagiosefali, trigonosefali, 

platisefali şeklinde görülen kranio t enozlar(l, 2 •3 •4 •7), ara

sında çe§itli görünüm arzedenl e r vardır. Oksise fali ile 

skafosefali arasında iki degişik tip mevcuttur. Birincisi, 

bregmatik bölge çıkıntısı olan d ar kafataslı brakisefali , 

di~eri ise frontal bölgede kabarıklık gösteren dolikosef ali

dir . Crouzon tipi kraniosteno z son grub içinde kabul edil-
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Bur~ Tıp Fakült• i aı-,4" 
Sayı 3-4 Yıl 2. 1, 75 

k ı (3,4,8,9) (10) . 
me te o up , Lund cranıum-cerebrale sınıfıaae 

cranıum faciale'ye ek değişiklikleri ol•n bölümde müt•laa 

eder. 

OkJisefaliye benzeyen bu durum ilk def a 191 2 yılınd 0 

üç yaşındaki bir kız çocuğunda Crouzon t a rafından bildiril -
. . (8) 

mı,tır . H~stalık hayatın ilk aylarında meydan a çı~«ya 

ba~lar, herediter otozornal familyal bir karekter gö1t e r irs e 

de l iteratürde sporadik olarak rastlanması( l, 3 • 4 • 8 • 9 • 1 1 ) 
neden i ile bu düşüneeye katılmayanlar da görülmektedir( 6). 

Bu aadir kafatası şekil bozukluğu bilateral ekzoftal~a, 

mAksiller hipoplazi, mandibuler prognatizm (üst çen~yi bir

k.at nmı. pçe ) , papağan gagası gibi geniş kök lü ve ••~e\ 1 i 

b . b (3,7,8,9,11) d" b" . ır urun , ıvergent stra ısmus ve nıstagmus 

(l,J,g,ll) , kafatasındaki değişikliğe bağlı olarak optik 

f 
(8 12 13) ı (2) .. . k . . orcmende daralma ' ' veya Mann a gore op tı s ınır 

traksiyonuna bağlı olarak Delmas ve Marselat'a gö r e vaka-

ı 1 
(ll) ı .. . 3/4 .. d (1) . arın 1 3 ünde , bazı arına gore ıse un e op tık 

.(1 3 7 8) . 'kl 'k l . (1, 3) 
atrofı ' ' ' veya görme alanı değışı ı erı olmak-

d . .. . ı 'd bl'kl'k(l,J, 7 •8 • 9 ) ta ır. Paypebral fıssurde antımogo o ı o ı ı 

k 
. ·ı· . (1,3,5,7,8,9,10,11) ı 

ve e serı vakala r da zeka gerı ığı o mas ı -

k d . ( 3) E . 1 . na kar~ın I.Q su 100 olanlarda r as tl anma ta ır . pı epsı 
. (10) 

v• anos~ıa olan v kalarda vardır . Kafatasında intrakra-
. . . d' . (1,3 , 5 ,7, 9,11 ) 

nıel basınç artNAs ına bağlı ımprestıo ıgıtatae , 

sinUs loftgitüdina l is superior (
4

•
7 •9

•
11

) ve bregmatik hölgP

de(7) kenik anormalliklerinin gö rülmesi genel kar~kt8r l eri-
(l ı) 

ni içer ir. Bunl&rın yanısıra orta kulak tıpı sa~ı rlık , 

d
. . . . .(14) 
ış ano.ı.lılerı patent ductus arterıosus anamalısı , su-

r . k . . kl (LS) .. k ı l · ı pe ıor re t us adalesının yo uğu gosteren va a ar u ı -

dirilmiştir . 
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Bursa Tıp Fakültesı Dergisı 
Sayı 3-4 Yıl 2. 1975 

Tedavisinde, intrakraniel basıncın husule getireceAi 

harabiyeti önlemek gayesi ile çeşitli tipte kraniektomiler 
. k d. (4,5,16,17 ,18) 

tavsiye edılme te ır 

OLGU BtLDtR1S1 

F.I., 18 ay., Kız, Sivas 1957 dogumlu, prot. No:l3726 

9.5.1975 tarihinde Bursa Üniversitesi Tıp Fakültesi 

Göz Klinigine gözlerindeki yanma ve kızarıklık şikayeti ile 

başvurdu . Hastanın görünümü ve ilk klinik bulgularının 

Crouzon tipi kraniofasial dizostozu düşündürmesi nedeni ile 

Nöroloji servisine yatırılarak tetkik altına alındı. 

Hikayesi: Dogdugu günden beri gittikçe ilerleyen ek

zoftalmi ve zaman zaman gözlerde kızarına olan hastada son 

iki ay içinde kusma bulantı olmaksızın yaygın başagrısı, 

başda agırlık hissi, ani kalma ve yatma esnasında başdönme

si, gözlerinde batına ve yanma o l maya başlamış. 

Öz Geçmişi : Normal dogum, herhangi bir hastalık ge

çirmemiş . 

Soy Geçmişi : Anne 40, baba 43 yaşında olup sag ve 

sıhhatte, aralarında akrabalık yok. 6 ve 16 yaşlarında iki 

erkek ile 14 ve lO yaşlarında iki kız kardeşi mevcut. 

Genel Durum : Hasta aktif sorunlara dogru ve yerindl 

cevap veriyor. Mental retardasyon mevcut degil. Yüz 

kurbaga yüzü şeklinde, burun k ökü geniş ve semerli, maksil

ler çıkıntılar yok denecek kadar düz, alt çene dişleri üst 

çene dişlerini iki üç mm. geçi yor . Damak derin alın dar ve 

düz (Resim: 1 ve 2). 
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ı.ı, \ ' .1 k ' a T ' ı ı. 

Res im: 2 - Vak' a l'in Yandan GörUnUşU. 
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Bursa Tıp Fakültesi Dergisi 
Sayı 3- 4 Yıl 2 . 1975 

Sistem bulguları normal, herhangi bir patoloji yok. 

Nörolojik bir bozukluk tesbit edilemedi. 

Röntgen Bulguları: Kafa bilimlerinde yaygın digital 

impresyon mevcut, sütürler belli de~il tamamen kaynamış, ka

fa brakisefalik, Sella tursika da hafif düzleşme ve defar

mide mevcut (Resim:3 ve 4). Mukayeseli optik foramen grafi

sinde sa~ optik foramen normal genişlikte ve şeklinde olma

sına karşın sol optik foramen saat beşe do~ru oval ve daha 

dar (en dar yer S mm. en geniş yer 8 mm.). 

Resim: 3 - Vak 'a l' e a it Yan Kafa Grafisi 
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Bursa Tıp Fakültesi Dergisi 
sayı 3- 4 vıı ı . 1975 

Resim: 4 - Vak'a l'in Ön Arka Kafa Grafisi 

Laboratuvar Bulguları : 

B.O.S.: Basınç normal, şeker: % 160 mg., Klorür: 

% 138.8 mg . , protein: % 26 kg. Açlık kan şekeri % 88 mg . , 

Üre: % 33 mg., kan ve idrar bu lguları normal . 

E.E.G.: Foka l şüpheli soL. tempo r al ve jenaralize pa

roksismal aktivite tarzında serebral kortikal fonksiyon 

bozJJkluSu,. me ye u t; . 
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GöZ BULGULARI 

Bursa Tıp Fakültesi Dergisi 
Sayı 3- 4 Yıl 2. 1975 

Hipertelorizm ve bilateral ekzoftalmus mevcut. 

sag göz primer pozisyonda 42 derece dışa deviye, göz 

hareketleri her yöne mevcut örtme testi ile alternan. Ka

paklar kapandıgında rima 3 mm. kadar açık kalıyor. Bulbus 

konjunktivası alt kadranda hiperemik, kornea alt kadranı punk

tiye boya alıyor (ekspojur keratit), diger kısımlar normal. 

Fundoskopide venlerde hafif dolgunluk ve kıvrım artması ha

ricinde herhangi bir patoloji yok. Görme 0.7 olup artı 

O.SOD ile tam, sol gözde de durum aynı olup görme bu göz-

de tam. 

Her iki göze ark perimetride 3 mm. test obje ile ya

pılan periferik görme alanı muayenesinde, sagda 15 solda S 

derece kadar üst ve alt karlranlarda geniş olmasına karşın 

temporalde 10 derece kadar daralma mevcuttu. 

Yukarıda takdim etmiş oldugumuz hastanın kardeşle

rini tetkik ettigimizde, 14 yaşındaki kız kardeşi hariç di

gerlerinde herhangi bir anamaliye rastlamadık. 

14 yaşındaki kız kardeşde bulgular şöyle idi : 

E.I., 14 y . , kız, ailenin üçüncü çocugu (Resim: S ve 

6). 

Hastanın genel durumu iyi, sorulanlara dogru ve yerin

de cevap veriyor. Zekası normal seviyede. Diger duyu ve 

sistem bulguları normal. 

Nörolojik bir bozukluk tesbit ~dilemedi. 

Kafa dolikosefalik, burun kavisli ve kökü genış, mak

siller bölge silik dişler intizamsız, damak derin, 
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Bursa Tıp Fakültesi Dergisi 
sayı 3- 4 Yıl 2. 1975 

Resim: 5 - Vak 'a 2 'nin Yandan Gö r ünümü 

Resim: 6 - Vak ' a 2 'nin Önden Görünümü 
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Bursa Tıp Fakültesi C>rrgi si 
Sayı 3- 4 Yıl 2 . 1975 

Röntgen Bulguları : Kafa dolikosefalik, yaygın digital 

impresyonlar dikkati çekiyor, sütürler tamamen kapanmış. 

rrontal bölgede genişleme ve maksillalarda hipoplazi mevcut. 

Sellada derinleşme ve ön ve arka klinoidlerde silinme gö

rülüyor. Alt çene üst çr.neyi 2-3 mm. geçiyor (Resim: 7 ve 

8). 

Resim: 7 - Vak'a 2'nin Yan Kafa Grafisi 
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Bursa Tıp Fakültesi Dergisi 
Sayı 3- 4 Yıl 2 . 1975 

Re s im: 8 - Vak ' a 2 ' nin Ön-Arka Kafa 
Grafi s i 

Mukayese li optik foramen graf isinde, sag optik 

foramen yuvarlak ve normal ö l çü l erde iken so lda oblik 

pozisyonda ve saat 10-4 yönünde derinligi 9 mm. ye varan ge

nişleme mevcut. 

Laboratuvar bulguları normal hudutlarda. 

E.E.G. Bulguları : Hafif anormal hiperventilasyon EEG '

sinde, jeneralize paroksismal aktivite tarzında serebral kor

tikal fonksiyon bozuklugu mevcut olup paroksismal bir hadiseyi 
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des t eklemekt edi r . 

GöZ BULGULARI 

Bursa Tıp Fakültesi Dergis i 
Sayı 3-4 Yıl 2 . 1975 

Hipe rte lorizm ve bilate r a l ekzof talmus mevcut. 

Göz kapakları kapandığında rima 2 mm. kadar aralık 

kalıyo r. Sol göz prime r pozi syonda 20 de rece kadar dışa dev i 

ye , örtme il e alt ernan, göz hareke tl e ri her yöne mevcut. 

He r iki göz bulbus konjunktivas ı al t k a dranda hiper emik, kor

nea şaffaf ve boya almıyor. Fundus l a rda haf i f ven dolguo

luğu ve damar kıvrımlarında a rtma dı ş ında bir patoloji yok. 

Görme sağda: 0. 8 tahsis le ( artı 0. 75 ile) tam, solda: 

0 . 2 t ashi hle (artı 0 . 75 ile) 0. 5 de r ecesinde . 

Ark perime tride 3 mm . l i k t es t obj e ile yapılan perı

fe r i k gör me alanı muayenes inde , her iki gözd e üst kadranda 

20 ve a lt kadra nda 5 der ec e kada r geni ş leme o lmasına karş ın 

t eropera lde 10 de r ece kada r da r a l ma me vc u t. 

Has t a l a rım ızın an nes inde hipert e l ori zm, burun kökün

de gen i ~ l eme ve gözle rini n ir i liği d ı ş ında b i r özellik yoktu . 

Aynı görli ntim bir kı z k a rdeş i nd e ve babas ınd a da mevc utmu ş 

( ~ Pki J : ]) . 

I 

• 

~ekil : 1 - \ ' ilk ' :ı l a rı m ız ı n A il ı.: P ed i .~ ri,.;i 
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Bursa T~p Fakültesi Dergisi 
say~ 3-4 Y~l 2. 1975 

Herediter şekilde olan Crouzon vakalarına ait bilgi 

lere Fransız literatüründe fazlaca rastlamamıza karşın()), 
ilk defa Türk Tıp Lite ratüründe Bengisu(lg) tarafından bil

d irilmiş, bunu takiben 13 kadar vaka takdimi ve bildiri ya

p ılmıştır. Bunların arasında ll i sporadik(l,l6 , 20 •21, 22 • 
23 ,24,25,26,27 , 28) . ı .. , dıger erı ıse heredit e r egilimli iki 

Crouzon vakasıdır . Herediter egilimli o lan vakalardan ilki 

1946 da Bengisu(lg) baba ve kızında digeri i se 1961 de Gör-

d .. ( 29) E b'l. · ı. . . uren tara ından ı dırı mış tır. Dolayı s ı ıle yukarıda 

takdim etmiş oldugumuz iki kız kardeş, bu tip vaka ların üçün

cusunu teşkil e tmesi ned eni il e takdimi uygun görülmüştür . 
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