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OZET

Bu makalede klasik bulgularina ilaveten tibiada ekzostoz gosteren
bir crouzon vak’ast takdim edilmistir.

. Crouzon hastalifina craniofasial
dysostosis, dyosostosis oraniofasialis
herediteria, dysostosis oranio-orbitofa-
sialis isimler. ‘de verilir (1).

Nadir bir deformite olup otozo-
mal dominant gegis gosteren herediter
bir hastaliktir (2). Fakat familial ka-
rekter gostermeyen gporadik vak’ala-
lara da rastlanmaktadir (3).

Oksisefaliye oldukc¢a benzeyen bu
:deformite ilk defa 1912 yilinda Crou-
~zon tarafindan nesredilmistir (4).

Bu hastalarin yiiz ifadesi - fasiyal
malformosyonlar neticesi kurbagaya
benzer. Koroner ve lambdiodal siitiir-
lerin sinostozu dolayisiyle kafanin &n
arka kutru uzun, vertikal ve lateral

kutular: ise genistir. Karakteristik de-
rin digital imperesyonlar ve maksilla
hipoplazisi goriiliir. Frontal kemik 6~
ne ve yukar1 dogru kabariklik gdste-
rir. Hiperteleorizm, optik foramenler-
de daralma tesbit edilir (5). Kafata-
sinda mevent siitiiriin - anormal  kay-

~nasmalar1 sonucu sfenosefali, skafose-

fali, akrosefali, trigonosefali gibi se-
kil bozukluklar1 husule gelmektedir.
Hiperteleorizm, mandibuler prognotizm
yiiksek damak, olduk¢a karakteristik
olan papagan gagasi gibi burun var-
dir (6).

Orta kulak anomalisi veya dis
kanal atretisi bulunabilir (7). Noérolo-
jik anomalilerden zeka gerildigi ve epi-
lepsi de bu tabloya refakat edebilir (8).
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GOZ BELIRTILERI:

1- Proptoz mutattir ve hatta dogusta
mevcut olabilir.

2- Glop liiksasyonuna kadar varabilen
gesitli derecelerde eksoftalmi.

3- Kapaklarin agik kalmasindan dolay:
ekspojur tilserler.

4- Marginal korneal distrofi

5- Palpebral fissiirlerde garpiklik, dis
kantusun asag1 dogru kaymasi.

6- Papilla 6demi ve umumiyetle sekon-
der tipte bir optik atrofi.

7- Divergent strabismus.
8- Nistagmus.

9- fris kolokomu.

10- Aniridi.

11- Bilateral glokom.

12- Katarakt..

13- Lens ektopisi.

14- Mavi sklera.

Crouzon hastalifn olduk¢a nadir
goriilmektedir. Tirkiyede bu konuda
yaymm mevcuttur (9-...18).

Vaka Takdimi

O.T. 12 yasinda erkek, Dogu Beya-
zitli, Prot. No: 6680/ 6690. Sikayeti:
Gozlerinin az gdrmesi ve sag goziine yiin
yumag: carpmast. Hikayesi: Kiiglik
yastan beri az gériiyormus ve bir hafta
evvel sag géziine ylin yumagi ¢arptigiicin
o goziinde kanlanma olmus.

Oz gegmisi: Cocukluk hastaliklar
gegirmis.

Soy gecmisi: Anne, baba ve 3 kar-
desi sag ve sthhatte imis.
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Genel durumu: Genel durumu
aktif, klinik olarak zeka geriligi mevcut.
fakat zeka testleri yaptirma olanag: bulu-
namadi.

Yiiz kurbaga yiizii manzarasinda -
(Resim 1).

Sistem muayenelerinde : Septum
nazide deviasyon ve her iki dizde tibia
proksimalinde ekzostos tesbit edildi.

RONTGEN BULGULARI:

Kranium akrosefalik, frontal bolge
kabarik, impresyon digitata durumu
mevcut (Resim 2).

On siniisler: Maksiller siniisler heniiz
gelisme halinde, frontal siniis goriil-
memektedir.

Optik foramende daralma mevcut
(Resim). 3

Hipertelorizm ve alin ¢ikindisi goériil-
mektedir (Resim 5).

Her iki tibia proksimal metafizinde
ekzostoz dikkati ¢ekmektedir (Resim 6).

GOZ MUAYENELERI :

Her iki g6z ekzoftalmik olup 32 mm
Hertel ekzoftalmometresi ile olgiildii

Kaslar normal. Hipertelorizm ve
divergent strabismusu mevcut.

Sag goz: Konjonktivalar hafif hipe-
remik, kornea O&demli, 6n kamarada
total hifema mevcut.

Fundus gériilemedi

Gorme: Olglilemedi (Kooperasyon sag-
lanamadi)



T.O.: 15 mm Hg Schiétz (Genel anestezi
altinda) '

Sol g6z: Konjonktivalar normal, kornea
seffaf, 6n kamara normal-derinlikte, iris
tabii, lens saydam.

“Fundusta arterler ince ve primer tipte
optik atrofi var.

Gorme: C')lgiilemedi(quperasyon kuru-
lamadi) S '

T.0.: 15,9 mm Hg Schiétz (Genel anes-
tezi altinda)

MUNAKASA :

Vak’amiz bulgulari ile Crouzon has-
talif1 na uymakta olup heriki tibia prok-
simal metafizinde ekzostoz mevcudiyeti
Ozeligini tegkil etmektedir. Ayrica nadir
goriildiigii ve klinigimizin ilk vak’asi
olusu nedeniyle nesri uygun goriilmistiir.

SUMMARY
A CROUZON CASE WITH TiBiAL EXOSTOSIS

in this Article arare Crouzon Disease
associated with bilateral tibial exostosis an

unreported finding) has been presented
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