BOLUM 3

DUANE SENDROMU

Tugge TURKCAN SOGUKSULU!

GIRIS
Duane sendromu (DS); horizontal yondeki goz hareketlerinde kisitlanmayla bir-

likte, addiiksiyon hareketi sirasinda palpebral fissiir daralmasi ve glob retraksiyo-
nunun goriilebildigi bir konjenital kraniyal disinnervasyon bozuklugudur (1-4).

Bu sendromda, 6. kraniyal sinir veya ¢ekirdeginin konjenital hipoplazisi ya da
yoklugu nedeniyle; lateral rektus kasi 3. kraniyal sinirin aberan bir dali ile inner-
ve olur (2). Bu durum, addiiksiyon sirasinda medial ve lateral rektus kaslarinda
ko-kontraksiyon meydana gelmesine sebep olur (2,5). Ayrica, vertikal kas fonk-
siyonlarinda bir bozukluk olmamasina ragmen; gergin lateral rektus kasinin “yu-
lar/tasma etkisi” nedeniyle (mekanik sebep) ve/veya innervasyonel bozukluklara
bagl olarak anormal vertikal g6z hareketleri goriilebilir (2,5,6). Etkilenen gozde
addiiksiyon sirasinda yukari ve/veya agag1 atim goriilebilir (7). Hatta bazen alfa-
betik patern sasiliklar ve primer pozisyonda vertikal kayma go6zlenebilir (5).

Klinik muayenede glob retraksiyonu ve asagi/yukar1 agir1 atimlar
derecelendirilebilir:

Glob retraksiyonunun derecesi; etkilenen goz maksimum addiiksiyondayken,
kapak araliginin orta hattan 6lgiilmesi ve abdiiksiyon durumundaki diger goz ile
karsilastirilmast ile belirlenir. 0-daralma yok, 1- %25’in altinda daralma var, 2-
%25 ile %50 arasinda daralma var, 3- %50 ile %75 arasinda daralma var, 4- %75

tizerinde daralma var, seklinde derecelendirilir.

Asagi/yukar1 agir1 atimlarin derecesi ise; etkilenen goz addiiksiyonda iken,
saglam goziin pupilla merkezinden, medial kantal tendonlar arasindaki hatta pa-
ralel ¢ekilen diiz bir ¢izgi ile belirlenir. 0- ¢izgi etkilenen goziin pupillasini ikiye
boler, 1- ¢izgi pupilla merkezi ile pupilla kenar1 arasinda uzanir, 2- ¢izgi pupilla
kenari ile limbus arasinda uzanir, 3- ¢izgi limbusta veya skleradadir, 4- kornea goz
kapag altinda kaybolur (5,8,9).
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Duane sendromunda goriilen ambliyopi; siklikla anizometropi nedeniyle olus-
maktadir (9,10). Ayrica tek tarafl etkilenimi olan, ezotropya veya ekzotropyast
mevcut hastalar, binokiiler gormenin saglanmasi ve diiksiyon yetersizliginin telafi
edilmesi i¢in anormal bas pozisyonu gelistirebilirler (9,11,12).

Duane sendromu, sasilik hasta popiilasyonunun %1 ila 4tnt olusturur
(2,12,13). Vakalarin ¢ogu sporadik olmakla birlikte, yaklasik %5-10 oraninda oto-
zomal dominant ailesel gecis goriiliir (1,5,9,10,14). Ailesel DS vakalarinda; gogun-
lukla 6. kraniyal siniri etkiledigi bilinen CHN1 gen mutasyonu suglanmaktadir
(5,9,12). Duane sendromu; yine bazi gen mutasyonlari ile ilintili olarak sendro-
mik durumlarla birliktelik gosterebilir (5,9). Bunlar arasinda; Duane- Radial Ray
sendromu, Holt-Oram sendromu, acro-renal-ocular sendrom ve Bosley-Salih—-
Alorainy sendromu sayilabilir (1,5). Ayrica nistagmus, anizokori, pitozis, epibul-
bar dermoid kist, konjenital katarakt, heterokromi, mikroftalmi, optik sinir hi-
poplazisi gibi baska g6z bulgular1 DSe eslik edebilir (10,12).

Duane sendromu, ¢ogunlukla kadinlarda ve yaklasik %80 oraninda tek tarafli,
siklikla sol gozde goriiliir (1,10,11,14).

SINIFLANDIRMA

Huber, 1970 yilinda yaptig1 elektromiyografik ¢alismalar sonucunda hastalig1 3
sinifa ayirmistir ve giiniimiizde en sik bu siniflandirma kullanilmaktadir (9,10).
En sik goriilen tip 1 DSde; abdiiksiyon defektif iken, addiiksiyon normal veya
hafif etkilenmigtir (9,15,16). Siklikla primer pozisyonda ezotropya goriiliir (10).
Elektromiyografide lateral rektus kasinda paradoksal innervasyon goriiliir ve ad-
diiksiyon sirasinda bir tane tepe atim gozlenir. Medial rektus normaldir (10,17).
En az siklikta goriilen tip 2 DSde; addiiksiyon defektif iken, abdiiksiyon normal
veya hafif etkilenmistir (9,15,16). Siklikla primer bakis pozisyonunda ekzotropya
goriiliir (10). Elektromiyografide; lateral rektus kasinda, addiiksiyon ve abdiiksi-
yon sirasinda iki adet tepe atim goriliir. Medial rektus normaldir (9,10,17). Tip
3 DSde ise; hem abdiiksiyon hem addiiksiyon kisithdir (6,15). Primer bakis po-
zisyonunda ortoforya mevcuttur (10). Elektromiyografide; primer bakis pozis-
yonunda, addiiksiyonda ve abdiiksiyonda, lateral ve medial rektusun simultane
innervasyonu gozlenir (9,17).

Duane sendromu varyantlari

Ekstraokiiler kaslarda Huber’in siniflandirmasina uymayan anormal innervasyon
durumlari ise “atipik DS” olarak adlandirilir (13). Vertikal retraksiyon sendromu,
konjenital addiiksiyon defisiti ve sinerjistik diverjans, Y patern deviasyon bu ati-
pik formlara 6rnek olarak verilebilir (9,13,17).
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Vertikal retraksiyon sendromu

Bu varyantta vertikal goz hareketleri sirasinda kapak retraksiyonu goriliir (13).
Etkilenen gozde elevasyon veya depresyon kisitlilig1 olabilir, hipotropya, hipert-
ropya veya ortotropya goriilebilir (9).

Konjenital addiiksiyon defisiti ve sinerjistik diverjans

Etkilenen gozde addiiksiyon defisiti ve addiiksiyona tesebbiiste simultane abdiik-
siyon gozlemlenir. Hastalarda genis acili ekzotropya ve etkilenmemis tarafa dog-
ru bas pozisyonu vardir (9). Elektromiyografi ¢aligmalarinda; medial ve lateral
rektusun ko-kontraksiyonu sirasinda, medial rektusta yetersiz aktivite ile birlikte
lateral rektusun asir1 kasilmasi gozlemlenir (13). Tip 2 DS varyanti olarak kabul
edilmektedir (9,17).

Y patern deviasyon

Kushner bu durumu “psédo inferior oblik hiperfonksiyonu” olarak adlandirmis-
tir ve sebebinin yine lateral rektustaki paradoksal kontraksiyon oldugu diisiiniil-
mektedir (18).

TEDAVi

Konservatif tedavi

Duane sendromlu hastalarda genel ilke, kesin gerekceler olmadik¢a operasyon
planlanmamasidir (4,13). Hastalar, ambliyopi ve anizometropi agisindan diizenli
takip edilmelidir (1). Gerekiyorsa optik diizeltme yapilmalidir (16). Eger ambli-
yopi gelismigse kapama tedavisi onerilebilir. Hafif bas pozisyonunun diizeltilme-
sinde prizmatik gozliiklerden faydalanilabilir (1).

Cerrahi tedavi

Duane sendromunda cerrahi tedavinin ana hedefleri; anormal bas pozisyonunun
ortadan kaldirilmasi, asir1 diizeltmeye veya ek hareket kisitlanmasina neden ol-
madan sasiligin diizeltilmesi ve glob retraksiyonu, asagi/yukar1 atimlarin hafif-
letilmesi olmalidir (1,3,12). Bu hedeflere ulasilmasi igin; ipsilateral veya bilateral
horizontal rektus kaslarina resesyon, vertikal rektus kas transpozisyonu, posterior
fiksasyon siitlirii konulmasi ve oblik kaslarin zayiflatilmas gibi birtakim cerrahi
prosediirlerden bahsedilmistir (1).

Secilmis vakalarda botulinum toksin uygulamasi cerrahi tedaviye alternatif
olarak uygulanabilir (1,3,19). Ameri ve arkadaglarinin (3), Tip 1 DS hastalarina
botulinum toksin uygulamasi yaptiklar bir ¢aligmada; botulinum enjeksiyonun-
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dan oldukga giivenli bir tedavi segenegi olarak bahsedilmistir. Ayrica tekrarlayan
enjeksiyonlar sonrasinda kalici etki olusabilecegi diisiiniilmektedir (2).

Cerrahi tedavi uygulanacaksa, islemden once yapilan 6lgiimlere gore kisisel
tedavi planlamasi yapilmalidir. Primer pozisyondaki ezo-, ekzo-, orto- tropya var-
l1g1 ve kayma miktari, zorlu diiksiyon testinde saptanan kontraktiir/fibrozisin de-
recesi ve versiyon/ diiksiyon hareketlerindeki kisithiligin belirlenmesi dnemlidir
(2,9,12,20).

Ezotropik Duane sendromunda cerrahi tedavi

Ezotropik Duane sendromunda primer pozisyondaki kayma ve anormal
bas pozisyonunun tedavisinde kullanilabilecek yontemler {i¢ baglik altinda
degerlendirilebilir:

1) Horizontal kas cerrahisi; tek tarafli veya bilateral medial rektus kasi resesyonu,
etkilenen gozde medial rektus kasi resesyonu ve kontrlateral medial rektus ka-
sina Faden operasyonu,

2) Vertikal rektus kas cerrahisi; vertikal rektuslara tam tendon ya da parsiyel ten-
don transpozisyonu ve yalnizca superior rektus transpozisyonu,

3) Horizontal ve vertikal rektuslara kombine cerrahi (1,2,17).

Tek tarafli medial rektus resesyonu, primer bakis pozisyonundaki kaymasi 20
prizm diyoptriyi (PD) ge¢meyen vakalara uygulanabilir (2,9,12,17). Genis agili
ezotropyast olan, ciddi glob retraksiyonu goriilen ve etkilenen gézdeki medial
rektusta kontraktiir gelisen vakalarda bilateral medial rektus resesyonu uygulanir
(20).

Vertikal rektus transpozisyon cerrahisi, ilk olarak 1974 yilinda Gobin tarafin-
dan tanitilmigstir. Etkilenen gozde medial rektus resesyonuyla birlikte, lateral rek-
tusa vertikal rektus transpozisyonu uygulanabilir (21). Bu cerrahi yontem, abdiik-
siyonu 15° ila 45° araliginda artirabilir (9). Fakat 6n segment iskemisi, geg asir1
diizelme ve addiiksiyon kisitlilig1 olusma riski nedeniyle, transpozisyon cerrahisi
ile birlikte medial rektus resesyonundan kaginilarak, ipsilateral medial rektusa
botulinum toksin uygulanmasi, kontrlateral medial rektus kasina resesyon uygu-
lanmasi gibi alternatifler distiniilmistir (22,23).

2006 yilinda Johnston'n buldugu superior rektus kas transpozisyonu (SRT)
yontemi ise; 15 PD altindaki kaymalarda énerilmistir. 15 ila 25 PD araliginda-
ki kaymalarda ve 6nemli derecede bas pozisyonu olan hastalarda, bu yontemin
medial rektus resesyonu ile birlikte uygulanabileceginden bahsedilmistir. 25 PD
tizerindeki kaymalarda ise; SRT yontemi her iki g6z medial rektus resesyonu ile
birlestirilebilir (20,24,25).
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Ekzotropik Duane sendromunda cerrahi tedavi

Ekzotropik DS, lateral rektus kasindaki kontraksiyona veya innervasyonel anor-
malliklere bagli olarak, lateral rektus kasilma giiciiniin medial rektustan daha
fazla oldugu durumlar sonucu, nadir olarak gozlenmektedir (2,20). Cerrahi te-
davi endikasyonlar1 ezotropik DS ile aynidir (2). Klasik tedavi; 20 PD altindaki
kaymalarda ipsilateral lateral rektus resesyonu iken, 20 PD iizerindeki kaymalar-
da bilateral lateral rektus resesyonudur (2,9,20). Iki tarafli cerrahi uygulanacak
hastalarda, abdiiksiyon kisithliginin kotiilesmemesi amaciyla asimetrik cerrahi,
kontrlateral lateral rektusa daha fazla resesyon uygulanir (5). Yine, cerrahi son-
rast abdiiksiyon kisitliliginin kotiilesecegi diisiiniilen hastalarda, vertikal rektus
transpozisyonu ile kombine cerrahi planlanabilir (12).

Glob retraksiyonunda cerrahi tedavi

Bu hastalarda medial rektusa 5 ila 6,5 mm ve lateral rektusa 7 ila 9 mm arasinda
degisen resesyon ihtiyaci ve hatta bazen periosteal fiksasyon uygulanmasi gerek-
liligi s6z konusu olabilir (2,5,9,13). Primer pozisyonda ezotropya var ise, medial
rektusa lateral rektustan daha fazla resesyon yapilmalidir. Boyle bir durum yoksa
lateral rektusa medial rektustan 1 mm daha fazla resesyon yapilir. Uzun siireli
glob retraksiyonu, orbital dokularda degisiklige neden olabileceginden, eriskin
hastalarda pediatrik yas grubuna gore daha fazla miktarda resesyon ihtiyaci ola-
bilecegi akilda tutulmalidir. Ayrica kaslardaki ko-kontraksiyonun devam etmesi
nedeniyle glob retraksiyonunun tekrarlayabilecegi 6ne stirtilmistiir (5,9).

Yukari/asagi asirt atimlarda cerrahi tedavi

Gergin lateral rektusun neden oldugu mekanik tipteki asagi/yukar: agir1 atimlar-
da birgok prosediir uygulanabilir. Bunlar arasinda; fazla miktarda lateral rektus
resesyonu, lateral rektusun periosta fiksasyonu, ipsilateral lateral ve medial rektus
kaslarinin resesyonu, tek basina ipsilateral lateral rektus kasina veya hem lateral
hem de medial rektus kaslarina posterior fiksasyon siitiirti uygulanmasi ve lateral
rektus tendonunun Y konfiglirasyonuna ayrilmasi sayilabilir. Posterior fiksasyon
stitiirti uygulamasi disindaki tiim prosediirler glob retraksiyonunu da iyilestirebi-
lir. Horizontal rektus resesyonu ile Y splitting prosediirii ayn1 anda yapildiginda
hem glob retraksiyonunda hem de asir1 atimlarda diizelme goriilebilir (2,5).
Innervasyonel tipteki yukari/agag1 atimlarda, horizontal hatta adduksiyona
gecerken, kademeli olarak artan bir agir1 atim vardir. Bu durumun vertikal veya
oblik kaslarin lateral rektus kasi ile birlikte innervasyonundan kaynaklanabilecegi
distiniilmektedir. Mekanik tipte, primer pozisyonda vertikal kayma yaygin olarak
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goriilmez ve varsa da, genellikle kii¢iik agilidir. Buna karsilik; innervasyonel tipte
asir1 atimi olan hastalarda tipik olarak primer pozisyonda biiyiik a¢1l1 bir vertikal
kayma vardir. Mekanik tipteki agir1 atimlarda ayn1 hastada hem yukar1 hem asag:
atim gergeklesebilir, ancak innervasyonel tipte ya sadece yukar1 ya da sadece asag1
yonde agir1 atim meydana gelebilir. Innervasyonel tipte uygun vertikal rektus ka-
sinin geriletilmesi ile iyilesme gozlenebilir (2).

AYIRICI TANI

Klinik bulgular; 6. kraniyal sinir felci, Moebius sendromu, konjenital okiilomotor
apraksi, konjenital/infantil ezotropya ile karisabilir (12,17).

Bilateral Duane sendromu

Bilateral DS, tek tarafl tipe gore daha nadirdir (9). Erkek cinsiyette daha sik go-
rilmekle birlikte, primer pozisyonda en sik ezotropya, sonra sirayla ortotropya
ve ekzotropya mevcuttur (12,20). Gozler arasinda asimetrik etkilenme olabilir ve
her bir gozde Duane sendromunun farkl: tipi goriilebilir (3,9,10). Ametropi, ani-
zometropi ve vertikal kaymalara bagli olarak diisiik gorme keskinligi ile birliktelik
gosterebilir (9).

Zanin ve arkadaslar1 (26), yaptiklar: bir ¢alismada fonksiyonel durumuna gore
hastalar1 ti¢ tipe ayirmislardir:

Tip 1- fiizyon var, primer pozisyonda kiiciik agili kayma veya ortoforya mev-
cut, minimal bag pozisyonu mevcut.

Tip 2- fiizyon yok, belirgin ezo veya ekzo deviasyon ve bas pozisyonu mevcut.
Tip 3- alfabetik patern mevcut.

Bu hastalara uygulanan cerrahi tedavi; tek tarafli DS vakalarinda uygulanan
cerrahiyle benzer prensiptedir (12). Onemli olan; fikse eden gozde, medial ve la-
teral rektus kas fonksiyonunu dengeleyerek planlama yapmaktir (2,12).

Ezotropik vakalarda tercih edilecek cerrahi yontem, bilateral medial rektus
resesyonudur. Bu vakalarda medial rektuslardan birine ayarlanabilir siitiir konu-
labilecegi fikri akilda tutulmalidir. Cerrahiden sonra, 6zellikle ko-kontraksiyon
varliginda, horizontal g6z hareketlerinde azalma meydana gelebilir (12,20).

Ekzotropik bilateral DSde ise, siklikla bilateral lateral rektus resesyonu uygu-
lanir. Belirgin asir1 atimi olan hastalarda Y splitting prosediirii uygulanabilir (12).

SONUC

DS, kompleks okiiler ve sistemik anormalliklerle birliktelik gosteren karmagik bir
hastaliktir (5,9,27). Etyolojisinde mekanik, innervasyonel, genetik, embriyolojik,
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merkezi sinir sistemi anomalileri gibi pek ¢ok faktor rol oynayabilir (5). DS’in

yonetimi zorludur ve cerrahi tedavi primer pozisyondaki kayma miktari, anormal

bas pozisyonu, glob retraksiyon derecesi ve asir1 atimlarin varligina gore kisisel-

lestirilmelidir (5,9,13). Bu hastalarda tam diizelme miimkiin olmamasina ragmen,

yapilan tedavilerden tatmin edici sonuglar elde edilebilir (13).
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