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- OZET

Horizontal nistagmus, sekonder ( fakolztzk tip) glokom ve sekonder
afaki gibi ozellillikleri gésteren bir Hallerman - Strezﬁ’ Frangois
sendromu vakast takdim edilmigtir.

Bu sendroma Okulo - Mandibulo -
Fasiyal Dissefali de denmektedir. Ilk
defa Hallerman (1948) ve Streiff (1950)
tarafindan tarif-edilmistir. Daha sonra
da Frangois (1958 - 1959) etraflica ince-
lemistir(1).

Sendromun &zellikleri bariz man-
dibula hipoplazisi ve asikr kemerli
burun (parrot beak nose) kusa benzeyen
yiiz ve konjenital kataraktan ibarettir

(2, 3, 4). Bunlara ilave olarak mik-
- rokornea, mikroftalmus, dwarfism (na-
~nism) dis- ve maxilla anormalisi, cilt
atrofisi, yagh bir yiiz ifadesi, mavi
sklera, keratoglobus, konjenital glokom,
afaki, vitreus opasiteleri, ve korioren-

tial atrofi goriilmektedir (1,5,6). Bun-

lara ilaveten testis ve iskelet anomali-

leride bildirilmistir(7).

Bu sendrom herediter kabul edil-
mekte ve embrioner hayatin 5 ile 7 inci
haftalarinda husule gelen bir gelisme
bozukluguna baglanmaktadir(8,9). Sek-
se ait predominans gostermez(10).

Vak’a Takdimi :
S.5.: 15 yaginda kiz gocugu: her

iki goziinlin az gbrmesi sikayeti ile

poliklini§imize miiracaatla yat1r11d1 Do-

‘gumdan beri hasta az goriiyormus. Oz

ve soy gecmisinde baska  bir “6zellik
yok.
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Goz muayeneleri :

Her iki gozde kaglar yer, yer dokiil-
miis (Resim 1), kirpikler seyrek. Hori-
zontal nistagmus mevcut, kapak ve
bulbus konjonktivasi, kornea normal,
Iris dokusu tabii goriiniimde ve iri-

dodonezis mevcut. Pupilla muntazam

yuvarlak, lens yok fakat vitreus On
yiiziinde yer, yer ufak lens kalintilarina
benzeyen goriiniimler var. Fundusda
sag papilla agikar atrofik, solda palilla
normal. Her iki gbzde yer, yer ufak_
korioretinal atrofi mevcut makulalar
saglam. ' I

Resim 1: Kaslardaki zer, yer dokilmeler gorilmektedir.

T.0.'Sag : 32 mm Hg Schicetz E: 159
‘Sol: 18 mm Hg SCthCtZ E 182

‘ Gorme Sag 0 20 mps tashlhle artmlyor
Sol: 0,20 mps + 10 ile 3 mps.

Sistem muayeneleri :

Dahili muayenede: Sistemler normal.

K,B.B. muayenesinde : Burun ince,
kemerli gaga gibi (Resim 2)." Agiz ta-

178

vani -yiksek; ‘kesici - diglerde - sekil - ve
dizilme anomalileri (Resim.3) ve sag
‘kulakda kronik supuratlf otltls medla
bulundu [ prEy

Cﬂt muayenesmde Kaglar yer,
yer dokiilmiis, burun derisi ‘¢ok ince,
bilhassa mandibula iizerindeki yumugak
doku ¢ok incelmis (Resim 4). Derinin

* fazla bir hususiyeti -olmakla beraber ha-

fif atrofiye - meyil . gdsteriyordu. = -



i - goriilmekte.

iz goriniig

Kemerli ince burun, Kusa benzer yii

Resim 2

islerdeki dizilis ve sekil bozuklugu gériilmekte.

sici.

Kes

Resim 3
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Ortopedik muayenede: Bir poto-
loji bulunmadu.

Kan ve idrar muayeneleri normal,
24 saat]ik idrardaki amino asitlerde
bir patoloji yok.

Rontgen bulgular: :

Kemik yas1 15-15,5 yas olarak
tesbit edildi. Mandibula hipoplazik ve
processus mentalis iizerindeki yumusak
- dokuda incelme, iki tarafli otitis media
ve kronik mastoiditi meveut.

Orbita kpﬁtﬁﬂeri net olarak tayin
edilememekte. Sella normal.

Miinakasa :

Vak’amiz klinigi ile Hallermann-
Streiff - Frangois sendromuna uymak-
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Resim 4 ; Hipopilaiik mandibula goriilmekte.

tadw. Yalniz burada ki afaki muhte-
melen sekonder tip bir afakidir. Glo-
komun ise sekonder (fakolitik tip)
veya konjenital olmasi miimkiin go-
ziikmektedir.

Netice : Vak’amuz Hallermann -
Streif - Frangois sendromuna uymakta
sekonder afaki, sekonder glokom ve
nistagmusun bulunusu da Ozelligini
teskil etmektedir.

Summary

A Case of Hallermann-Streiff - Frangois
Syndrome with special Futures

The authors have presented a case
of Hallermann - Streiff - Frangois
syndrome with nistagmus, secondary
aphakia and phacolytic glaucoma.
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