GU SUN (Case Report:

Duane Retraksiyon Sendromu ve Fuchs Uveiti
Sendromunun Ayni Gozde Beraberligi

Duane’s Retraction Syndrome Associated With Fuchs’ Uveitis Syndrome
in the Same Eye
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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
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Giris

Duane retraksiyon sendromu (DRS), g6z kiiresinin
dogumsal hareket bozuklugudur ve altinci kranial sinirin
(nervus abdusens) anormal gelisiminden kaynaklandigi
diisiiniiliir (1). G6z ige bakmaya zorlandiginda i¢ ve dis
rektus kaslarindaki kasilmanin goz kiiresinde yaptigi
retraksiyon ile karakterizedir. Ug klinik tipi vardir. En sik
goriilen tipte gdziin disa bakmasi kisitl veya yokken, ige
bakma normal veya kisitlanmistir. Kesin etyolojisi
bilinmemektedir.

DRS’nun diger okiiler ve sistemik dogumsal anomalilerle
birlikteligi bilinmektedir (1-4). Sik goriilen okiiler
anomaliler; nistagmus, epibulber dermoid, anizokori, ptoz
ve kolobomlardir (2-4). Sistemik anomaliler; Goldenhar
sendromu (okiilo-aurikulovertebral displazi), yarik damak,
paroksismal gustatory-lakrimal refleks, servikal spina
bifida, fasial palsi, siringomiyali, Klippel-Feil anomalisi,
Wildervanck sendromu (serviko-okiilo-akustik sendrom),
Holt-Oram sendromu ve Okihiro sendromudur (1-5). Bu
sendromlar iist ve alt ekstremitelerin, spinal kolumun,
sakrumun ve kafatasinin ¢esitli anomalilerini igerirler.

Fuchs heterokromik iridosikliti ilk defa 1906 yilinda Ernst
Fuchs tarafindan tanimlanmistir (6). Literatiirde Fuchs
iiveiti sendromu (FUS) veya Fuchs heterokromik tiveiti
isimleri ile anilmaktadir. FUS; gdziin 6n segmentini tek
taraflt tutan, kronik seyirli, kural olarak arka sinesiye
neden olmayan, orta siddette nongraniilomatdz
enflamasyon tablosudur. iki cinste de esit oranlarda goriiliir
ve genellikle 20-45 yas araliginda bireylerde saptanir.
Streoid tedavisine degisik derecelerde yanit verebilir.
Sistemik bir hastalikla iliskisi bildirilmemistir. Katarakt
ve glokom gelisme potansiyeli tasisa da iyi bir prognoza
sahiptir. FUS hastalar1 yillarca asemptomatiktirler. Uveitin
temel semptomlar1 olan agri, kizariklik veya fotofobi
yoktur. Katarakta bagl bir gozde gérme bulanikligi, arka
vitreus dekolmani gelistiginde ise ugusma ve 11k cakmalart

semptomlari ortaya ¢ikabilir. Genel klinik 6zellikleri ile
taninirsa da akoz sivisinda rubella antikoru bulundurmalari
hastaligin mikrobik stimiilasyona bagli olabilecegini
diistindiirmektedir (7). Katarakt tedavisi cerrahidir.
Hastaligin vitreusta bulanikliga neden oldugu olgular
vitrektomiden fayda gortirler.

Bir goziinde bulanik gérme sikayeti ile basvuran hastanin
muayenesinde iki farkli sendromun birlikteligi (Duane
retraksiyon sendromu ve Fuchs tiveiti sendromu) saptandi.
Birbirinden bagimsiz goriilebilen bu sendromlarin ayn
hastada ve ayn1 gézde beraberligi olguyu daha detayl
incelememize neden oldu.

Olgu sunumu

Yirmi dokuz yasinda kadin, sol gbziinde bes yildir giderek
artan bulanik gérme sikayeti ile bagvurdu. Oncesinde
goziiyle ilgili sikayeti yoktu ve goz cerrahisi gegirmemisti.
Sistemik gz muayenesinde; en iyi diizeltilmis gorme
keskinlikleri sagda 10/10, solda 1 metreden parmak sayma
diizeyindeydi. Goz i¢i basinglart sag gozde 15 mmHg,
sol gbzde 17 mmHg (aplanasyon ile) olarak o6l¢iildii. Sol
gb6zde; disa bakmada kisitlilik ve ice bakmada goz
kiiresinde retraksiyon, kornea endotelinde yaygin keratik
presipitatlar, tindal-arka sinesi yoklugu, yogun beyaz
katarakt ve giin 15181inda farkedilebilen iris heterokromisi
saptandi (Resim 1-3). Sag gdziin oftalmolojik muayenesi
normal bulundu. Tlgili kliniklerdeki konsiiltasyonlarinda
nefrolojik, nérolojik ve ortopedik anomali tespit edilmedi.
Odyolojik muayenesi normal siirlardaydi.

Bulgular 15181nda olgu, sol gézde Duane Retraksiyon
Sendromu Tip 1 ve Fuchs Uveit Sendromunun birlikteligi
olarak degerlendirildi. Sol gézde katarakt cerrahisi sonrasi
birinci ayda en iyi diizeltilmis gorme keskinligi 10/10’a
ulast1.

Resim 1. Sunulan olgununun diz (a), sola (b) ve sada (c) bakislari. Dlz bakista her iki géz orta hatta ve sol iris
daha koyu izleniyor. Sola bakista abduksiyonda kisitlilik ve sada bakista sol globda retraksiyon gorullyor.
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Resim 2. Sunulan olgunun sol goziinde izlenen beyaz
katarakt.

Tartisma

Literatiirde Duane retraksiyon sendromunun baz1 sistemik
ve goz anomalileri ile birlikte oldugu olgular varsa da
Fuchs iiveiti sendromu ile beraberligini ilk kez sunuyoruz.

Pfaffenbach ve arkadaslari Duane retraksiyon sendromlu
186 olgunun %18’inde kulakta, vertebra, kranium,
ekstremiteler ve parmaklarda dogumasal anomaliler
saptadilar ve bu oranin normal topluma gore 10-20 kat
fazla oldugunu bildirdiler (2). Radial ray displazisi,
sensorindral sagirlik ve DRS 1975 yilinda bir triad olarak
tanimlandi (1, 8). Ayrica tenar eminens hipoplazisi, bobrek
anomalileri, DRS, sagirlik ve servikal vertebra anomalileri
Okihiro sendromu olarak isimlendirildi (3). DRS bulunan
hastalarda eslik eden konjenital malformasyonlar ve
sendromlardan biri de akro-renal-okiiler sendromdur.
Radial ray displazisi, bobrek anomalileri, optik sinir
anomalileri, mikroftalmi, ptoz ve DRS’u igeren anomaliler
bu sendrom iginde yer alir (9).

Duane retraksiyon sendromu ile birlikte diger konjenital
malformasyonlarin goriilmesi embriyogenezisin erken
donemlerinde teratojenik bir uyaranin sorumlu
olabilecegini diistindiirii. Ayrica gevresel faktorler de katki
saghyor olabilir (5). Ug olguda 4, 8 ve 22. kromozomlarda
karyotip anomalileri bildirilmesine ragmen (10-12) Ott
ve arkadaslar1 DRS’nin gen mutasyonlarindan
kaynaklanabilecegini ileri siirdiiler (13). Etkilenen genlerin
molekiiler ¢alismalarla kesin olarak ortaya konmasi ya
da embriyolojik gelisimi etkileyen patolojik uyaranin
saptanmasi i¢in bireylerin ve ailelerinin ayrintili klinik
incelemesi ve genetik danismanlik yol gosterebilir.
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Resim 3. Sunulan olgunun sol géz kornea endotelinde
difiz dagilmis keratik presipitatlar.

Fuchs iiveiti sendromunda (FUS) kornea endotelindeki
presipitatlarin 6zelligi kiiciik, beyaz, transliisen, noktasal
ve yaygin dagilmis sekilde bulunmalaridir. Irisin
depigmentasyonuna bagli heterokromi, irisde 6dem, iris
nodiilleri (Koeppe ve Busacca nodiilleri), anormal iris
damarlanmalart, periferik 6n yapisikliklar ve 6n kamara
acisinda filiform hemorajiler hastaligin onemli
belirtilerindendir (14). Sunulan olguda sayilan tim 6n
segment degisiklikleri degisik oranlarda mevcuttu. Bu
olgularda 6n kamarada biyomikroskobik baki ile rahatlikla
saptanabilen tindal, genellikle tedavi gerektirmez.

FUS’un tiim tipik g6z bulgularmi igeren 104 olguda goze
veya diger sistemlere ait eslik eden baska bir bozukluk
bildirilmedi (15). Ancak, Fuchs iiveiti sendromunda
korneal astigmatizma varligininin gegirilmis goz cerrahisi
yoklugunda, kronik enflamasyona bagli olabilecegi
bildirildi (16).

Literatiirde Duane retraksiyon ve Fuchs tiveiti sendromunu
bagimsiz irdeleyen g¢alismalar mevcuttur. Duane
retraksiyon sendromunun diger sistemik ve goz anomalileri
ile beraberligi gosterilmisken, Fuchs iiveit sendromu daha
izole bir hastalik olarak goziikmektedir. Bu iki sendromun
ayni hastada veya gozde beraberligini gésteren bir ¢alisma
da literatiirde yer almamaktadir. Vakamiz, iki sendromun
birlikteligini gosteren ilk olma 6zelligi tasimaktadir. Bu
birliktelige dikkati ¢cekmek, ayni tipte hasta sayisini
arttirabilecegi gibi bu hastaliklarin incelenmesinde
yol gosterici de olabilir.
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