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ABSTRACT

Crouzon sendromu en sik rastlanan kranyosinostozdur.
Géz bulgular arasinda si§ orbita, hipertelorizm, ekzotrop-
ya, optik atrofi, katarakt, glokom, aniridi ve mavi sklera
yer almaktadir. Klinigimizde Crouzon sendromu olup Evre
Il sol nukleer katarakti olan bir olguya komplikasyonsuz
fakoemilsifikasyon ve géz ici lensi (GIL) implantasyonu ya-
pilmighr. Cerrahi sirasinda si§ orbita, yiksek géz ici basinc
ve ameliyat sirasinda én kamara derinlesmesi nedeniyle
zorluklar meydana gelebilir, ancak gerekli énlemler alin-
diktan sonra Crouzon sendromunda fakoemilsifikasyon
ile katarakt ekstraksiyonu givenli ve etkin bir yéntemdir.

Anahtar Kelimeler: Crouzon sendromu, katarakt, fakoeml-

sifikasyon.

Crouzon syndrome is the most common craniosynosto-
sis. Shallow orbita , hypertelorism, exoropia, optic atropy,
cataract, glaucoma, aniridia and blue sclera are some of
the ocular findings of this syndrome. Phakoemulsification
and intraocular lens implantation without any complicati-
ons was performed in our clinic to a patient with Crouzon
syndrome having Grade Il nuclear catarct in his lefte eye.

Cataract surgery in a patient with Crouzon syndrome may
be challenging because of shallow orbita, high intraocular
pressure and deep anterior chamber during the surgery ,
but given the necessary measures are taken cataract extra-
ction with phakoemulsification is a safe and efficient met-
hod in Crouzon syndrome.
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GiRiS

Crouzon sendromu ilk kez 1912’de Crouzon tarafin-

dan tanimlanmig bir herediter kranyosinostozdur.! Preve-
lansi 16.5/1.000.000 oranindadir ve kranyosinostozlarin
%4.8'ini olusturur.? Okuler belirtiler arasinda si§ orbita,
hipertelorizm, ekzotropiya ve optik atrofi yer almaktadir.
Katarakt, glokom, aniridi, mavi sklera da bildirilen oki-
ler beraberlikler arasinda yer almaktadir. Bu ¢alismada
Crouzon sendromu olan bir olguda fakoemdlsifikasyon
yontemi ile katarakt ekstraksiyonunun sonucu tarhigildi.
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OLGU SUNUMU

Her iki gézde az gérme sikayeti ile klinigimize bas-
vuran 59 yasindaki erkek hastada belirgin hipertelorizim,
bilateral ekzoftalmus ve fasial asimetri mevcuttu (Resim
1). Anamnez bilgilerinden daha énce bir Gniversite has-
tanesinde Crouzon sendromu tanisi aldidi ve bir sire ayni
hastanede takip edildigi anlasildi. Yapilan oftalmolojik
muayenesinde uzak ve yakinda 20 PD ekzotropya tespit
edildi. Gérme keskinligi sag ve sol gézde 2 mps dize-
yinde, géz ici basinci (GIB) sag géz 22 mmHg sol géz 28
mmHg olarak tespit edildi. On segment muayenesinde
sag goézde Evre |l (orta yogunlukta nikleer skleroz), sol
gdzde ise Evre Il nikleer katarakt (yogun nikleer kesa-
fet) saptandi (Resim 2). Fundus muayenesinde sag gézde
optik atrofi tespit edildi, sol gézde ise yogun lens kesafeti
nedeni ile retina izlenemedi. B scan ultrasonografisinde
retina bilateral olarak yatigik izlendi.

Sol gézine katarakt cerrahisi planlanan hastaya
ameliyat éncesi dénemde ginde iki kez topikal Timolol
maleat %0.5+Dorzolamid fiks kombinasyonu ve Brimo-
din tartrat %0.2 damlasi baglandi ve ameliyat gininde
GIB’nin 14 mmHg oldugu izlendi. Orbitanin sig olmasin-
dan dolayi anestezisi topikal yolla yapildi. Cerrahiye bas-
lamadan énce blafarosta glop loksasyonu tehlikesi nede-
niyle son derece dikkatli yerlestirildi. Cerrahiye temporal
kadrandan 3.2 mm kesi ile bagland, viskoelastik madde
(sodyum hiyalUronat %3) 6n kamaraya enjekte edilerek
kapsUloreksis yapildi. Hidrodiseksiyon sonrasi lens nik-
leusuna rotasyon yaptirildi ve fako chop teknigi ile fakoe-
mulsifikasyon uygulandi. Fako emdlsifikasyon Sovereign
White Star (Allergan®) cihazin burst modu ile 19 Gauge
30 derece Kelman ug kullanilarak gerceklestirildi. Once-
likle nikleus fako ucu ile sabitlenerek ikiye ayrildi ve bu
sirada vakum 300 mmHg, fako gict %10, akim hizi 26
ml/dk, sise yOksekligi 70 cm olarak ayarlandi . Sonra-
sinda vakum 200 mmHg, fako gict %50, akim hizi 28
ml/dk olacak sekilde ayarlanarak nikleus hemisferleri
tekrardan parcalara ayrilip temizlendi.Bu esnada 6n ka-
mara derinlesmesi nedeni ile zorlukla karsilagildi, buna
karsin sise yUksekligi 55 cm‘ye indirilerek ve prob ucu
sivi cikisina izin verecek sekilde hafifce skleraya bastirip
tutularak fakoemdlsifikasyon cerrahisi komplikasyonsuz
tamamlanandi. Son olarak bimanuel aspirasyon-irigas-
yon ydéntemi ile korteks temizligi gerceklestirildi. En son
asama olarak 22 D hidrofobik akrilik katlanabilir géz igi

lensi bag icine implante edildi ve kesi yerindeki kornea
ddemlendirilerek ameliyat sonlandirildi (Resim 3).

Ameliyat sonrasi birinci giinde hastanin sol gézinde
gdérme keskinligi Snellen eseli ile 0.8, GIB topikal Timo-
lol maleat %0.5+Dorzolomid fiks kombinasyonu ile 18
mmHg olarak tespit edildi. Fundus muayenesinde optik
sinir bagi ve makila dogal izlendi.

TARTISMA

Crouzon sendromu otozomal dominant kaliim g&s-
terir. Reardan ve arkadaglari FGFR2 (fibroblast growth
factor reseptor 2) genindeki degisikligin bu sendroma
neden oldugunu bildirmistir.® Bu sendromda kranial su-
turlerin erken kapanmasi sonucu beyin gelisimi sinirlanir
ve basagrisi, mental retardasyon, epilepsi gibi nérolojik
komplikasyonlara yol agar.*

Kranial sutirlere ek olarak orbital ve maksiler sotor-
lerinde erken kapanmasi sonucu etmoid, frontal, mak-
siler ve sfenoid kemiklerin hipoplasizi meydana gelir.
Bunun sonucunda yizde asimetri, papadan gagasi bu-
run, geniglemis burun képrisu, hipoplazik orbital sirt,
hipertelorizim ve proptozis ile birlikte si§ orbitalar olusur
(orbita hacminin 6 cc azaldigi, baska bir deyisle %20-
25 oraninda kugildugu hesaplanmistir. Bu ug érneklerde
globun anteriora dogru lukse olmasina sebeb olur.’

Hipertelorizim ve ekzoftalmus en belirgin bulgular-
dir. Bunun yani sira aniridi, anizokori, mavi sklera, kata-
rakt, ektopia lentis, korektopi, keratokonus, megalo-mik-
rokornea, nistagmus, glokom, iris kolobomu, optik sinir
hipoplazisi diger géz bulgulandir.>¢

Olgularin %80‘inde optik atrofi veya papil édem
mevcuttur ve muhtemelen artmig kafa ici basincina bag-
hdir. Bizim olgumuzda da sad gdézde optik atrofi tespit
edilmistir. Hastalarda %92 oraninda sasilik gérilor ve en
sik V patern ekzotropya seklindedir.”

Crouzon sendromunda katarakt cerrahisine iligkin
litarattr bilgisine rastlanmamigtir.

Bizim olgumuzda fakoemlsifikasyon sirasinda kar-
silashigimiz belli basl zorluklar ameliyat éncesi GiB'in
yUksek olmasi, orbita sighgi nedeni ile peribulber anes-
tezinin yapilamamasi ve kooperasyon zayifligina ragmen
cerrahinin topikal anesteziyle yapilabilmesi, blefarosta
takilmasi esnasindaki karsilagilan zorluklar ve ameliyat
sirasinda 6n kamara derinlesmesidir.

Resim 1: Olgudaki ekzoftalmus, hipertelorizm ve ekzotropya izlenmektedir.
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Resim 2: Olgunun sol gézindeki nikleer kesafet izlenmektedir.

Crouzon sendromunda gérilebilecek konjenital
veya senil kataraktlarda fakoemdlsifikasyon cerrahisi
kargilasilabilecek gugltklere kargin yeterli énlemler alin-
digi taktirde guvenilir ve etkin bir yéntemdir.
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