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OZET

Zeka geriligi ile beraber olan bir Hallerrﬁan-Streiff sendromu vak'asi takdim edildi. ilgili
literatiir gézden gegirildi. Beraber bulunan konjenital anomaliler, zekd geriligi ve son genetik

goriigler iizerinde duruldu.

l. GIRIS:

Hallerman-Streiff sendromu gelisme
geriligi, boy kisaligi, kiigiik agiz, ince,
sivri burun, hipoplazik mandibula, hi-
potrikozis, bilateral mikroftalmi, kon-
jenital katarakt ve dis anomalileri ile
karakterize nadir bir sendromdur. Diin-
yada 1970 yilina kadar yayinlanan vak’a
sayisi 50 civarindadir®. ilk defa 1893
yilinda rapor edilmis olmasina ragmen®,
1948 de Hallerman’in, 1950 de de Stre-
iff’in yayinlarindan sonra daha iyi tanin-
mis ve lizerinde durulmustur. 1958 de
Francois® literatiirde yayinlanan 24
vak'ayl gézden gegirmis, rastladigi bul-
gulari bir araya toplamistir. Bu nedenle
sendroma Hallerman - Streiff - Francois
sendromu da denir. Yakin zamanlara
kadar Hallerman - Streiff sendromunda

zekdnin normal oldugu®-12), hatta Gorlin
ve Pindborg’a goére®d) zekd geriliginin
kesinlikle bulunmadigi saniliyordu.

Biz klinigimizde tesbit ettiimiz ve
ileri derecede zekA geriliginin de beraber
bulundugu bir Hallerman - Streiff send-

romu vak’asini takdim etmeyi uygun
bulduk.

2. VAK'A TAKDIMI:

F. K. (Prot. 1379-7439-1970). Bes ya-
sindaki kiz cocugu beslenme zorlugu,
gbrememe, yiiriyememe ve zekd geri-
ligi sikdyetleri ile yatirildi. Ailenin dér-
diincli gocugu oldugu, hamilelik ve do-
gumun normal seyrettigi herhangi, bir
hastalik gegirmedigi, ii¢ yasinda otura-

* Dogu Bolgesi Oftalmoloji Dernegi Kongresi, 23 Nisan 1972, Erzurum’da teblig edilmistir.
** Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Saglgi ve Hastaliklari Klinigi Docenti.
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bildigi, halen yiiriiyemedigi ve konusa-
madigi anne-babasi ile 4 kardesinin sag
ve sihhatte olduklari, ailede herhangi bir
konjenital anomalinin bulunmadigi &g-
renildi.

Fizik Muayene : Boy 10l cm., kafa
cevresi 52 cm., agirlik 12 kg., ates 36.2 C.
derece, nabiz 102/dakika, solunum 26/
dakika. Genel durum orta. Saglar seyrek,
_her iki kas silik, agikar hipotrikozis mev-
cuttu. Burun sivri ve ince idi. Agiz ve
gene kiigiiktii. Cene alti yumusak dokusu
adeta ikinci bir gene gériinimi veri-
yordu (Resim : |)

Resim :

Her iki glob enoftalmik ve mikrof-
talmik, ultrazonla yapilan 6n-arka kutur
dlgtimii 16 mm. idi. Skleralar mavi refle
veriyordu. Horizontal nistagmus, kon-
verjan strabismus ve bilateral katarakt
mevcuttu. ’
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Labratuvar Bulgulari : Hb. 9 12 gr,
BK. 8900, periferik yaymada 52 parcali,
3 mono, 45 lenfo tesbit edildi. NPN 9/
14.4 mg., kan sekeri 9 84 mg., sodyum
134 mEq/L., potasyum 3.8 mEq/L., kal- -
siyum %, 12 mg., fosfor 9 6.2 mg., al-
kalen fosfataz 2,7 B.U. idi.

Kafa grafisinde sella turcica diizles-
mis, mandibula hipoplazikti, temporo -
mandibular eklem normale oranla &ne
dogru kaymisti (Resim : 2). Diz ekle-
minde hiperekstansibilite tesbit edildi.
Sistem muayeneleri normaldi.

Motor ve mental gelisme ileri dere-
cede geri kalmistl.

Hastaya konjenital katarakti igin li-
near ekstraksiyon yapildi.

3. TARTISMA:

Vak’amizda oldugu gibi Hallerman -
Streiff sendromunda burun ince ve siv-
ridir. Mandibula hipoplaziktir. Hipotri-
kozis, dissefali ve bileteral konjenital
katarakt vardir. Hastalarin yiiz géri-
ntimleri birbirlerine gok benzer. Nadiren
brakisefali, skafosefali veya mikrosefali
de bulunabilir. Hipotrikozise daha g¢ok
saglar, kaglar ve kirpiklerde rastlanir.
fleri yaslarda hipogenitalizm, erkeklerde
kriptorsidizm goriiliir, aksillar ve pubik
killar seyrektir.

Goézde konjenital katarakt diginda
mavi sklera, mikroftalmi, nistagmus ve
strabismusa da rastlanabilir.

Mandibula hipoplaziktir, ¢ene ki-
clikttr. Vak’amizda oldugu gibi gene al-
tindaki yumusak doku adeta ikinci bir
cene goriinlimi verir (Resim : 2). Tem-
poro-mandibular eklem normale oranla



6ne dogru kaymistird4. Sella Tursika
dizlesmistir. Agiz kiguktiir, damak dar
ve yliksektir. Dislerde malokliizyon, se-
kil bozuklugu, natal dis ve parsiyel ano-

donti gibi anomaliler gériilebilir. Bazi
vak’alarda osteoporoz, sindaktili, cildde
atrofi, lordoz skolyoz ve spina bifida da
bulunabilir.

Resim : 2

Kromozom caligmalari Hallerman -
Streiff sendromunda genellikle normal-
dir. Bununla beraber kedi aglamasi send-
romunda (Cri-du-chat sendromu) ol-
dugu gibi(910’15.21) 4 veya 5 nci kromo-
zomun kisa kolunda parsiyel deletion(22)
rapor edilmistir.

1964 yilinda. Guyard ve arkadaglari-
nin bir baba ile kizinda Hallerman -
Streiff sendromu yayinlamalarina kadar
etiyoloji karanlikti. Bugiin ise gegisin
mutant bir genle (dominant) ilgili ve
vak’alarin gogunda taze mutasyona bagli
-oldugu distnilmektedir@3),

Son yillara kadar literatiirdeki yazi-
lar daha ¢ok géz mecmualarinda yayin-
landigindan sendromdaki géz bulgulari
iskelet ve cild degisiklikleri (zerinde
fazla durulmustur. Fakat zekd geriligi
ile 6lim nedenleri yeteri kadar incelen-
memistir(24'25),

Hallerman-Streiff sendromunda zeka-
nin normal oldugu®-12), hattd zeki geri-
liginin hi¢ bulunmadigi® eger varsa
cok hafif oldugu® ileri stirilmistir.
Fakat vak’amizda da tesbit ettigimiz gibi
sendromda ileri derecede zeki geriligi-
nin de beraber bulunabilecegi bu giin
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artik bilinmektedir@®’15-17°26), Vak’alarda
gérme bozuklugu varsa zeki yasinin de-
gerlendirilmesinde bunun dikkate alin-
masi yerinde olur®), ‘

Gocukluk yaslarinda solunum sistemi
hastaliklari ve vak’amizda oldugu gibi
beslemedeki gislikler &lime yol aga-
bilecek nedenlerdir. Yasayan vak’alarda

boy kisaligi ve konjenital anomalilere.

bagh acayip yliz gériintimi ileri yaslarda

psikolojik - problemler dogurabilir@4),

Hallerman - Streiff sendromlularda
mimkiinse ameliyatla dislerde ve goz-
lerde bulunan anomaliler diizeltilmeli-
dir. Bazi vak’alarda gérme saglanabi-
lir@s), Zeka geriligi ve kdrlik bulunan-
lar imkan varsa 6zel okullardaki egitim-
den yararlanabilirler. ‘

SUMMAR

Hallerman - Streiff Syndrome

Hallerman-Streiff syndrome consists of proportionate nanism, small, thin, pointed nose,
mandibular hypoplasia, hypotrichosis, dental anomalies and bilateral micropthalmia and
congenital cataract. It is a rare condition. About 50 cases had been reported in the literature

until 1970.

In this article an offected 5 year old girl with developmental and mental retardation is
descri bed. Areview of the literature has been made to assess the present status af the con-
dition as regards associated findings, genetic, chromosomal and eye abnormalities, feeding

respiratory problems.
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