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Abstract
Duane retraction syndrome is an ocular motility disorder with a number of congenital systemic
and eye abnormalities. Altough, numerous theories concerning the etiology and the pathogenesis
of this syndrome are present, still the exact mechanism can not be explained. Fuchs uveitis
syndrome is an inflammatory disease of the uvea, thought to be triggered by otoimmunity
or some microbial agents. Here , we present a case with two syndromes in the one eye. These
syndromes have no known causal association with each other, and although they occur often,
their occurrence together is uncommon.
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Özet
Duane retraksiyon sendromu, doðumsal birçok sistemik ve göz bozuklukluðun eþlik edebildiði
göz hareket bozukluðudur. Hastalýðýn etyoloji ve patogenezini açýklamaya yönelik birtakým
teoriler olsa da gerçek mekanizmasý tam olarak açýklanamamýþtýr. Fuchs üveiti sendromu ise
otoimmün veya bazý mikrobial ajanlarýn yol açtýðý düþünülen uveanin iltihabi bir hastalýðýdýr.
Burada, iki sendromun tek gözde beraberliðini sunuyoruz. Birbirleriyle nedensel iliþkileri
bulunmayan bu sendromlar, her ne kadar sýk görülseler de beraberlikleri nadirdir. 
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Giriþ

Duane retraksiyon sendromu (DRS), göz küresinin
doðumsal hareket bozukluðudur ve altýncý kranial sinirin
(nervus abdusens) anormal geliþiminden kaynaklandýðý
düþünülür (1). Göz içe bakmaya zorlandýðýnda iç ve dýþ
rektus kaslarýndaki kasýlmanýn göz küresinde yaptýðý
retraksiyon ile karakterizedir. Üç klinik tipi vardýr. En sýk
görülen tipte gözün dýþa bakmasý kýsýtlý veya yokken, içe
bakma normal veya kýsýtlanmýþtýr. Kesin etyolojisi
bilinmemektedir.

DRS�nun diðer oküler ve sistemik doðumsal anomalilerle
birlikteliði bilinmektedir (1-4). Sýk görülen oküler
anomaliler; nistagmus, epibulber dermoid, anizokori, ptoz
ve kolobomlardýr (2-4). Sistemik anomaliler; Goldenhar
sendromu (okülo-aurikulovertebral displazi), yarýk damak,
paroksismal gustatory-lakrimal refleks, servikal spina
bifida, fasial palsi, siringomiyali, Klippel-Feil anomalisi,
Wildervanck sendromu (serviko-okülo-akustik sendrom),
Holt-Oram sendromu ve Okihiro sendromudur (1-5). Bu
sendromlar üst ve alt ekstremitelerin, spinal kolumun,
sakrumun ve kafatasýnýn çeþitli anomalilerini içerirler.

Fuchs heterokromik iridosikliti ilk defa 1906 yýlýnda Ernst
Fuchs tarafýndan tanýmlanmýþtýr (6). Literatürde Fuchs
üveiti sendromu (FUS) veya Fuchs heterokromik üveiti
isimleri ile anýlmaktadýr. FUS; gözün ön segmentini tek
taraflý tutan, kronik seyirli, kural olarak arka sineþiye
neden olmayan, orta þiddette nongranülomatöz
enflamasyon tablosudur. Ýki cinste de eþit oranlarda görülür
ve genellikle 20-45 yaþ aralýðýnda bireylerde saptanýr.
Streoid tedavisine deðiþik derecelerde yanýt verebilir.
Sistemik bir hastalýkla iliþkisi bildirilmemiþtir. Katarakt
ve glokom geliþme potansiyeli taþýsa da iyi bir prognoza
sahiptir. FUS hastalarý yýllarca asemptomatiktirler. Üveitin
temel semptomlarý olan aðrý, kýzarýklýk veya fotofobi
yoktur. Katarakta baðlý bir gözde görme bulanýklýðý, arka
vitreus dekolmaný geliþtiðinde ise uçuþma ve ýþýk çakmalarý

semptomlarý ortaya çýkabilir. Genel klinik özellikleri ile
tanýnýrsa da aköz sývýsýnda rubella antikoru bulundurmalarý
hastalýðýn mikrobik stimülasyona baðlý olabileceðini
düþündürmektedir (7). Katarakt tedavisi cerrahidir.
Hastalýðýn vitreusta bulanýklýða neden olduðu olgular
vitrektomiden fayda görürler.

Bir gözünde bulanýk görme þikayeti ile baþvuran hastanýn
muayenesinde iki farklý sendromun birlikteliði (Duane
retraksiyon sendromu ve Fuchs üveiti sendromu) saptandý.
Birbirinden baðýmsýz görülebilen bu sendromlarýn ayný
hastada ve ayný gözde beraberliði olguyu daha detaylý
incelememize neden oldu.

Olgu sunumu

Yirmi dokuz yaþýnda kadýn, sol gözünde beþ yýldýr giderek
artan bulanýk görme þikayeti ile baþvurdu. Öncesinde
gözüyle ilgili þikayeti yoktu ve göz cerrahisi geçirmemiþti.
Sistemik göz muayenesinde; en iyi düzeltilmiþ görme
keskinlikleri saðda 10/10, solda 1 metreden parmak sayma
düzeyindeydi. Göz içi basýnçlarý sað gözde 15 mmHg,
sol gözde 17 mmHg (aplanasyon ile) olarak ölçüldü. Sol
gözde; dýþa bakmada kýsýtlýlýk ve içe bakmada göz
küresinde retraksiyon, kornea endotelinde yaygýn keratik
presipitatlar, tindal-arka sineþi yokluðu, yoðun beyaz
katarakt ve gün ýþýðýnda farkedilebilen iris heterokromisi
saptandý (Resim 1-3). Sað gözün oftalmolojik muayenesi
normal bulundu. Ýlgili kliniklerdeki konsültasyonlarýnda
nefrolojik, nörolojik ve ortopedik anomali tespit edilmedi.
Odyolojik muayenesi normal sýnýrlardaydý.

Bulgular ýþýðýnda olgu, sol gözde Duane Retraksiyon
Sendromu Tip 1 ve Fuchs Üveit Sendromunun birlikteliði
olarak deðerlendirildi. Sol gözde katarakt cerrahisi sonrasý
birinci ayda en iyi düzeltilmiþ görme keskinliði 10/10�a
ulaþtý.

Resim 1. Sunulan olgununun düz (a), sola (b) ve saða (c) bakýþlarý. Düz bakýþta her iki göz orta hatta ve sol iris
daha koyu izleniyor. Sola bakýþta abduksiyonda kýsýtlýlýk ve saða bakýþta sol globda retraksiyon görülüyor.
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Tartýþma

Literatürde Duane retraksiyon sendromunun bazý sistemik
ve göz anomalileri ile birlikte olduðu olgular varsa da
Fuchs üveiti sendromu ile beraberliðini ilk kez sunuyoruz.

Pfaffenbach ve arkadaþlarý Duane retraksiyon sendromlu
186 olgunun %18�inde kulakta, vertebra, kranium,
ekstremiteler ve parmaklarda doðumasal anomaliler
saptadýlar ve bu oranýn normal topluma gore 10-20 kat
fazla olduðunu bildirdiler (2). Radial ray displazisi,
sensorinöral saðýrlýk ve DRS 1975 yýlýnda bir triad olarak
tanýmlandý (1, 8). Ayrýca tenar eminens hipoplazisi, böbrek
anomalileri, DRS, saðýrlýk ve servikal vertebra anomalileri
Okihiro sendromu olarak isimlendirildi (3). DRS bulunan
hastalarda eþlik eden konjenital malformasyonlar ve
sendromlardan biri de akro-renal-oküler sendromdur.
Radial ray displazisi, böbrek anomalileri, optik sinir
anomalileri, mikroftalmi, ptoz ve DRS�u içeren anomaliler
bu sendrom içinde yer alýr (9).

Duane retraksiyon sendromu ile birlikte diðer konjenital
malformasyonlarýn görülmesi embriyogenezisin erken
dönemlerinde teratojenik bir uyaranýn sorumlu
olabileceðini düþündürü. Ayrýca çevresel faktörler de katký
saðlýyor olabilir (5). Üç olguda 4, 8 ve 22. kromozomlarda
karyotip anomalileri bildirilmesine raðmen (10-12) Ott
ve arkadaþlarý DRS�nin gen mutasyonlarýndan
kaynaklanabileceðini ileri sürdüler (13). Etkilenen genlerin
moleküler çalýþmalarla kesin olarak ortaya konmasý ya
da embriyolojik geliþimi etkileyen patolojik uyaranýn
saptanmasý için bireylerin ve ailelerinin ayrýntýlý klinik
incelemesi ve genetik danýþmanlýk yol gösterebilir.

Resim 2. Sunulan olgunun sol gözünde izlenen beyaz
katarakt.

Resim 3. Sunulan olgunun sol göz kornea endotelinde
difüz daðýlmýþ keratik presipitatlar.

Fuchs üveiti sendromunda (FUS) kornea endotelindeki
presipitatlarýn özelliði küçük, beyaz, translüsen, noktasal
ve yaygýn daðýlmýþ þekilde bulunmalarýdýr. Ýrisin
depigmentasyonuna baðlý heterokromi, irisde ödem, iris
nodülleri (Koeppe ve Busacca nodülleri), anormal iris
damarlanmalarý, periferik ön yapýþýklýklar ve ön kamara
açýsýnda filiform hemorajiler hastalýðýn önemli
belirtilerindendir (14). Sunulan olguda sayýlan tüm ön
segment deðiþiklikleri deðiþik oranlarda mevcuttu. Bu
olgularda ön kamarada biyomikroskobik baký ile rahatlýkla
saptanabilen tindal, genellikle tedavi gerektirmez. 

FUS�un tüm tipik göz bulgularýný içeren 104 olguda göze
veya diðer sistemlere ait eþlik eden baþka bir bozukluk
bildirilmedi (15). Ancak, Fuchs üveiti sendromunda
korneal astigmatizma varlýðýnýnýn geçirilmiþ göz cerrahisi
yokluðunda, kronik enflamasyona baðlý olabileceði
bildirildi (16).

Literatürde Duane retraksiyon ve Fuchs üveiti sendromunu
baðýmsýz irdeleyen çalýþmalar mevcuttur. Duane
retraksiyon sendromunun diðer sistemik ve göz anomalileri
ile beraberligi gösterilmiþken, Fuchs üveit sendromu daha
izole bir hastalýk olarak gözükmektedir. Bu iki sendromun
ayný hastada veya gözde beraberliðini gösteren bir çalýþma
da literatürde yer almamaktadýr. Vakamýz, iki sendromun
birlikteliðini gösteren ilk olma özelliði taþýmaktadýr. Bu
birlikteliðe dikkati çekmek, ayný tipte hasta sayýsýný
arttýrabileceði gibi bu hastalýklarýn incelenmesinde
yol gösterici de olabilir.
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