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OZET

Bu zayida bir Crouzon hastasini takdim ettik. Bu nadiren goriilen deformite-
de ekzoftalmi maksilla atrofisi, nazal kemigin geniglemesi, hipertelorism, optik atro-
fi, yiiksek damak ve diverjans strabismus goriilebilir. Ayrica audiogram bulgular:
takdim edildi.

SUMMARY
Crouzon Disease

In this paper, we have presented a case who has Crouzon's disease. This rare
deformity is characterized by exopthalmus, atrophy of the maxilla, enlargement of
the nasal bones, hypertelorism, optic atrophy, arched palete, divergent strabismus.
Audiogram findings of our case were also presented.

. GIRIS

Dominant gecen herediter bir hastahktir. Kurbag yiizii, ekzoftalmi, divergen
strabismus, nistagmus, optik atrofi, antimongoloid goz yapisi, igitme kaybi, kafa
grafisinde doéviilmiis bakir manzarasi ile karakterizedir. Aynca zeka geriligi de mev-
cuttur !,

Bu konuda gesitli vesilelerle gerek bizim literatiiriimiizde gerek yabanci litera-
tiirde oldukca bol yaymn meveuttur 2 ~*. Bizim bildiride deginmek istedigimiz husus
hastahgm isitme kaybi yoniinden degerlendirilmesi ve bunun odyografik olarak tes-
bitidir.

* Bursa Oftalmoloji Dernegi Bilimsel Toplantisinda teb.h'_g" e'dilinigifir. '
**  Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklar: Birimi Ogretim Uye
Yardimcisi

**%  Kulak, Burun, Bogaz Uzmani (SSK. Ankara)
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OLGU BiLDiRiMi

H.A., erkek, 1960 dogumlu, Protokol no 1404. Hastamiz Sivas 200 yatakh
asker hastanesi goz servisi'ne 25.8.1980 tarihinde uzag1 gorememe sikayeti ile mii-
racaat etti ve tetkik edilmek iizere yatmildi.

Hikayesi: Kendini bildiginden beri uzag: iyi secemiyordu ve son zamanlarda
gorme keskinlii daha da azalmig, zaman zaman bag agris1 da olmaktayms.

Oz gecmisi: Bir 6zellik yok.

Soy gecmisi: Anne ve babasi sag ve sihhatli, kardeglerinde herhangi bir pato-
loji tesbit edilmedi.

Goz Bulgulan:

Hipertolorizm ve bilateral ekzoftalmi, sol gézde divergen strabismus ve nistag-
mus mevecut ayrica her iki goz disg kantuslan asagi dogru, (Resim 1, 2, 3, 4) Fundus-
kopide solda daha belirgin olmak iizere optik atrofi tesbit edildi, gérme keskinligi
tahsihle sag gozde 4 mps., sol gbzde 3/10 seviyesinde tesbit edildi.

Resim: 1 Resim: 2
Hastamizin Onden G ériiniimii Hastamizin Yandan G oriiniimii
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Resim: 3 Resim: 4
Hastamizin Ust Damak G oriiniimii Hastamizin Dig Yapisi

K.B.B. Bulgulan:

Kulak; her iki dis kulak yolu normal, zarlar cekik goriiniimde, ostakiler her
iki tarafta yan patent durumda, sap zarda arka ve alt kadranda kalsifikasyon, sol
zarda 6n ve alt kadranda kalsifikasyon goriillmekte.

Burun; burun eksternal olarak papagan gagasi goriiniimde, septum sol altta
krest tarzinda deviasyon yapiyor. Pasaj solda daralmis.

Bogaz; damakta V seklinde kubbelesme goriilmekle, prognatizm meveut, iist
¢ene biitiiniiyle alt ceneden daha kiiciik maksilla hypoplazik.

Odyografik Muayene; iki tarafl, algak frekansta daha belirgin, hafif orta dere-
cede sensorya noral isitme kayb1 (Resim 7).

Radyolojik Bulgu; iki yonli kafa grafisinde doviilmiis bakir manzarasi tesbit
edilmektedir (Resim 5—6).
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Resim: 5

Resim: 6

Hastamizin Dogiilmiis Bakw Manzarast Gdsteren
Kafa Grafisi
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AUDIOGRAM

HEARING THRESHOLD LEVEL IN dB
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Resim: 7
Hastamizin Odiogram Karti
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TARTISMA

Tiirk literatiiriinde bu konuda 14 olgu bildirimi yapilmistir 2. Biz burda olgu-
muzun hastahgin tiim 6zellikleri gbstermesi ve bilhassa kulak yapisi ve igitme kaybi
yoniinden de 6zellik gostermesi sebebi ile takdimini uygun gordiik. Son yayinlarda
bu konuda aciklamalar mevcuttur 6.

Arastirmacilar 7, isitme kaybina, timpanik membran yoklugu, orta kulak bol-
gesinin darh@ ve distorsiyonu, epitympanum'un dig duvarma Malleus'un ankilozosi
gibi ortak kulak deformitelerinin sebep oldugunu belirtmislerdir. Bazen de dis ka-
nalin atrezisi veya stenozu da goriilebilir. Biz hastamizda odyografik caligma yaptik
ve isitme kaybini tesbit ettik, bu konuda 1971'de Back ve arkadaslar ® tarafindan
yapilan bir yayinda igitme kaybi odyografik olarak gosterilmigtir.
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