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Öz
Moebius sendromu, diğer adıyla Moebius sekansı, doğuştan yüz ve göz 
sinirlerinde felç ile belirgin, ilerleyici olmayan bir kraniyal disinnervasyon 
bozukluğudur. Emmede zayıflık ve yüz felci nedeniyle izlenen, in vitro döl-
leme ile oluşan gebelik sonucu doğan, beş günlük kız hastaya iki taraflı pitoz 
ve dışa bakış kısıtlılığı, dilde sola kayma, dismorfik yüz görünümü, sol el 
parmak ve tırnaklarında hipoplazi bulguları ile birlikte Moebius sendromu 
tanısı konuldu. Bu sendroma üç, dört, beş, dokuz, 10 ve 12 gibi ek kraniyal 
sinir tutulumu, kol ve bacak gelişim anomalileri de eşlik edebilir. Etiolojide 
bir çok etmen öne sürülmekle beraber yardımcı üreme tekniklerine bağlı 
nadir olgular bildirilmiştir. Hastalarda beslenme güçlüğü ve aspirasyon so-
runları süt çocukluğu döneminde karşılaşılan başlıca sorunlardır. Yüz felci 
ile doğan yenidoğan diğer kraniyal sinirler bakımından da ayrıntılı mua-
yene edilmeli, ayırıcı tanıda Moebius sendromu ile birlikte diğer kraniyal 
disinnervasyon bozuklukları göz önünde bulundurulmalıdır.

Anahtar kelimeler: Doğuştan yüz felci, Moebius sendromu, yardımcı 
üreme teknikleri 

Abstract
Möbius’ syndrome, also known as Möbius’ sequence, is a nonprogressive cra-
nial dysinnervation disorder characterized by congenital facial and abducens 
nerve paralysis. Here, we report a 5-day-old girl who was conceived after in 
vitro fertilization with poor suck and facial paralysis. She had bilaterally ptosis 
and lateral gaze limitation, left-sided deviation of the tongue, dysmorphic 
face, hypoplastic fingers and finger nails on the left hand, and was diagnosed 
as having Möbius’ syndrome. Involvement of other cranial nerves such as 
three, four, five, nine, 9 and 12, and limb malformations may accompany 
this syndrome. However, several factors have been proposed for the etiology, 
some rare cases have also been reported with artificial reproductive technol-
ogies. Feeding difficulties and aspiration are the main problems encountered 
in infancy. The other cranial nerves should be examined further in newborns 
who present with congenital facial palsy, and other cranial dysinnervation 
disorders should be considered in the differential diagnosis.
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Giriş

Moebius sendromu (MS; %157 900), diğer adıyla Mo-
ebius sekansı, doğuştan yüz ve göz sinirlerinde felç ile 
belirgin, ilerleyici olmayan bir hastalıktır ve doğuştan 
kraniyal disinnervation bozuklukları (DKDB) arasında 
yer alır. Doğuştan kraniyal disinnervation bozukluk-
ları bir ile birden fazla kraniyal sinirin doğuştan, iler-
leyici olmayan sporadik ya da ailesel nedenli gelişim 

bozukluğu ya da tamamen yokluğundan kaynaklanır. 
Kas disinnervasyon bozukluğu birincil ya da ikincil-
dir. Duane retraksiyon bozukluğu, ekstraokuler kasla-
rın doğuştan fibrozisi, horizontal bakış felci, doğuştan 
pitoz ve doğuştan yüz felci DKDB içinde yer alan di-
ğer bozukluklardır.

Yedinci ve altıncı sinir MS’de en sıklıkla etkilenen kra-
niyal sinirler olup; bazı hastalarda üç, dört, beş, dokuz, 
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10 ve 12. kraniyal sinir tutulumu da birlikte görülebi-
lir. Yutma bozukluğu, kraniyal biçim bozukluğu, kol ve 
bacak anomalileri, pektoralis minor kasının hipopla-
zisi (Poland anomalisi), zihinsel yetersizlik de birlikte 
görülebilir (1). Bu hastalarda beslenme güçlüğü ve as-
pirasyon sorunları süt çocukluğu döneminde karşılaşı-
lan başlıca sorunlardır. İlerleyen yaşla beraber ifadesiz 
yüz ve konuşma bozukluğu sosyal uyumda zorluk ya-
ratan diğer sorunlardır.

Olguların büyük bir çoğunluğu sporadik olmakla bera-
ber, otozomal baskın, çekinik ve X’e bağlı çekinik ka-
lıtım gösteren olgular da bildirilmiştir. Kromozom 1 
ve 13’de gösterilmiş sitogenetik bozukluklar vardır (2). 
Şimdiye kadar bu sendroma ait özgün bir gen bölge-
si tanımlanmamıştır. Bununla beraber ek göz hareket 
bozukluğunun eşlik ettiği MS olgularında ekstraoküler 
kasların doğuştan fibrozisi tip 1’de tanımlanmış KIF21A 
geninde mutasyon bildirilmiştir (3). Tıbbi yazında yar-
dımcı üreme tekniklerinden intrasitoplazmik sperm 
enjeksiyonuna (ICSI) bağlı bir MS olgusu, bir tane de 
Moebius sekansını içeren Hanhart sendromlu bir olgu 
bildirimi yapılmıştır (4, 5). İn vitro dölleme yöntemi ile 
oluşturulan gebelik sonucunda doğan olgumuzda MS 
ile in vitro dölleme arasında olabilecek etiolojik ilişkiye 
dikkat çekmek amacıyla olguyu sunduk. 

Olgu

Beş günlük kız bebek Çocuk Genetik Polikliniği’ne yüz 
felç ve hipotonisite nedeniyle danışıldı. Hasta 30 ya-
şındaki annenin birinci gebeliğinden birinci canlı do-
ğanı olarak, 38 haftalık sezaryen ile doğurtuldu. Anne-
baba arasında akrabalık bağı yoktu. Annenin in vitro 
dölleme yöntemi ile hamile kaldığı öğrenildi. Emme-
sinin zayıf olması, hipotonisitesi ve yüz felci nedeniy-
le Yenidoğan Yoğun Bakım Servisi’ne yatırıldı. Vücut 
ağırlığı 3 100 g (50P), boyu 49 cm (50P), baş çevresi 36 
cm (50P) idi. Fizik bakısında; maske yüz görünümü ile 
birlikte iki taraflı pitoz, epikantus, iki taraflı dışa bakış 
kısıtlılığı, basık burun kökü, antevert burun delikleri, 
ince üst dudak, aşağı dönük ağız köşeleri, mikrognati 
vardı ve sağda labiyal oluk silik, ağlarken ağız köşe-
si sola kayıyor idi (Resim 1). Dil sola kayıyor ve kıvrı-
lıyordu (Resim 2). Sol ikinci, üçüncü ve dördüncü el 
parmaklarında kalem ucu görünümü vardı ve tırnaklar 
hipoplazik idi (Resim 3). Hasta hipotonik ancak derin 
tendon refleksleri canlı idi. Moro refleksi alınıyordu. 
Kol ve bacaklarda yakalama refleksi mevcut idi. Emme 
refleksi zayıf idi. Hastada yutma bozukluğu ve dil fel-
cine bağlı emme güçlüğü olduğundan beslenme son-
dası yardımı ile beslenmekte idi. Tüm bulguları de-
ğerlendirilerek hastaya MS tanısı konuldu. Hastanın 

işitme testi normal idi. Kraniyal manyetik rezonans 
görüntülemesi (MRG) ve kontrastlı temporal kemiğe 
yönelik MRG’de beyin parankimi ve kraniyal sinirler-
de patolojik bulguya rastlanmadı. Karyotip analizi 46, 
XX olarak sonuçlandı. Hastanın izlemlerinde üçüncü 
ayda yutma bozukluğu devam ediyor ve aile ağız ke-
narından salya akışından yakınıyordu. Aileden hasta 
bilgilerinin bilimsel ortamda paylaşılması için yazılı 
onam alındı.

Tartışma

Moebius sendromu, doğuştan, ilerleyici olmayan tipik 
yüz ve abdusens sinir felci birlikteliği olarak tanımla-
nır. Yedinci ve altıncı sinir en sık etkilenen kraniyal 
sinirlerdir, bununla beraber bazen gözden kaçırılsa da 
orofarengeal tutulum (glossofarengeal ve hipoglossal 
sinir felcine ikincil) çoğunlukla MS’ye eşlik eder (6). 
Biz tek taraflı yüz felci ve iki taraflı abdusens felci bul-
guları olan bir MS olgusu bildirdik. Hastamızda ye-
dinci ve altıncı sinir felcine ek olarak dil felci, yutma 
bozukluğu olduğundan eşlik eden 9,10 ve 12. sinir tu-
tulumu da olduğu düşünüldü. 
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Resim 1.	 Olgunun içe şaşılığı ve sağ yüz felci, dismorfik yüz 
görünümü 

Resim 2.	 Olgunun tek taraflı dil felci



Moebius sendromlu hastaların klinik bulguları değiş-
kenlik göstermektedir. Moebius sendromunda ağız ve 
yüz şekil bozuklukları, otizm, bilişsel gerilik, kol ve ba-
cak kusurları, Klippel Feil anomalisi, Poland sendromu 
ve epilepsi de görülebilir (7). Bizim hastamızda ek ano-
mali olarak yüzde şekil bozuklukları (burun kökü basık, 
burun delikleri antevert, üst dudak ince, aşağı dönük 
ağız köşeleri, iki taraflı epikantus ve mikrognati) vardı 
ve sol el distal falanksları ve tırnakları hipoplazik idi. 

Etiolojisi tam olarak aydınlatılamamış olsa da MS pa-
togenezinde rol oynayabileceği düşünülen bir takım 
hipotezler öne sürülmüştür. Bunlar; 1) Santral beyin 
çekirdeklerinin yokluğu ya da hipoplazisi (en sık tip), 2) 
Santral beyin çekirdeklerinin yıkıcı dejenerasyonu, 3) 
Periferal sinir tutulumu ve miyopati. Bazı çalışmalarda 
ilk trimesterde beyin sapının hipoksik/iskemik hasarı-
nın, fetal vasküler yetersizlik ya da teratojen (misopros-
tol) maruziyetine ikincil rombensefalik gelişim bozuk-
luklarının bu sendroma yol açabileceği gösterilmiştir 
(8). Bununla beraber Jacob ve ark. (9) çalışmasında tek 
taraflı MS’li iki olguda da MRG anormalliği bildirilme-
miştir. Bizim olgumuzun MRG’de herhangi bir beyin 
sapı gelişim bozukluğu, yapısal beyin anomalisi ve ve-
nöz anomali gösterilemedi.

Tüp bebek tedavisinde dölleme için kullanılan başlıca 
iki teknik vardır, birincisi in vitro dölleme yani klasik tüp 
bebek uygulaması, ikincisi ICSI uygulamasıdır. Yardımcı 
üreme yöntemleriyle gebe kalan annelerin bebeklerinde 
bir takım major ya da minör anomalilerin normal yol-
larla gebe kalan gruba göre daha sık olduğunu gösteren 
çalışmalar vardır (2). İntrasitoplazmik sperm enjeksiyonu 
yöntemi ile ilişkili olarak daha önce bir MS ve bir tane 

de Hanhart sendromu (MS ilişkili sendrom) olgusu bil-
dirilmiştir (4, 5). Son yıllarda yapılan çalışmalar in vitro 
döllemeye bağlı genel doğuştan anomali riskinde artış 
olmadığı yönünde olsa da bazı özel durumlarda (imrin-
ting bozuklukları ve bazı nadir hastalıklar) artmış risk 
bildirilmiştir (10). Biz tıbbi yazında in vitro döllemeye 
bağlı bildirilen MS’li olgu bildirisine rastlamadık. İn vitro 
dölleme gebelik-Moebius sendromu ilişkisinden bahset-
mek bir olgu ile yetersiz görülmekle beraber geniş serili 
çalışmalara gereksinim vardır.

Moebius sendromlu hastaların izlem ve tedavisini içeren 
bir çalışmada yüz felcinin emme işlevleri üzerine etkisi-
nin az olduğu, erken emme paterninde dil hareketlerinin 
daha önemli olduğu görülmüştür. Dolayısıyla bu send-
romda dil felcinin eşlik ettiği olgularda emme ve yut-
ma bozukluğu vardır. Yüz ve dil felcinin birlikte olduğu 
olgularda konuşma bozukluğu da önemli bir sorundur. 
Yüz ve dil kaslarını güçlendirmek amaçlı hastalara duyu-
motor uyarılar uygulanmakta, belirli yutma ve konuşma 
terapileri verilmekte, yüz egzersizleri önerilmekte ve bir 
takım yardımcı dengeleme mekanizmaları öğretilmek-
tedir. Belirtiler yaşla beraber azalmaya eğilimlidir. 

Sonuç olarak, MS, etiopatogenezine göre kliniği değiş-
kenlik göstermekle beraber temel olarak bir DKDB’dir 
ve geniş bir klinik çeşitliliğe sahiptir. Doğuştan altı 
ve yedinci sinir felci beklenen bulgusu olmakla be-
raber, diğer kraniyal sinirlerin felci de eşlik edebilir. 
Sendromun erken tanısı ve ek bulgularının saptanarak 
komplikasyonlara yönelik alınacak tedbir ve tedaviler 
ile hastaların yaşam koşulları iyileştirilebilir. Etiolojide 
yardımcı üreme teknikleri ile doğum öyküsü de dik-
katle sorgulanmalıdır. 
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Resim 3. a-c.	 Normal görünümdeki sağ el (a), Sol el parmaklarındaki kalem ucu görünümü (b), Parmak kemik uçları hipoplazinin 
görüldüğü sol el ön-arka röntgenogramı (c) 

a b c
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