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Uspjesno lijeCenje strabizma
u djeteta s Moebiusovim sindromom

Barbara Dawidowsky', Matija Zutelija-Fattorini', Aleksandra Klobucar',
Neda Striber’, Krsto Dawidowsky?

Moebiusov sindrom (MBS) je rijetka kongenitalna bolest karakterizirana neprogresivnom unilateralnom ili bilateralnom parezom
mozdanih Zivaca, primarno facijalisa (VII.) i abducensa (V1,). Pareza facijalisa dovodi do gubitka mimike lica, smanjenog lucenja
suza i sline te poremecaja okusa, a ostecenje abducensa rezultira konvergentnim strabizmom uz nemogucnost lateralnih pokreta
oka. Osim navedenih, mogu biti zahvaceni i drugi kranijalni Zivci (Ill. =XI1.). Klinicka slika varira ovisno o zahvacenosti ostalih krani-
jalnih Zivaca, pa se uz simptome pareze facijalisa i abducensa pojavijuju problemi gutanja i artikulacije govora, promuklost i oStece-
nje sluha. Mogu biti prisutne i malformacije udova (sindaktilija, brahidaktilija, nepostojanje prstiju ruke i stopala), mikrognatija i
mikrostomija. Do sad je u literaturi prikazano tristotinjak bolesnika s MBS-om, a tek nekoliko ¢lanaka opisuje operacije strabizmau
sklopu njihovog lijecenja. Prevalencija sindroma je od 1 - 20 slucaja na milijun porodaja (0,001 - 0,02%o). Opisujemo kombinirano
lijieenje konvergentnog i vertikalnog strabizma u trogodisnjeg djecaka s MBS-om. Konvergentni strabizam ispravijen je konzervativ-
nim putem, nosenjem naocala, a vertikalni operativnim zahvatom, retropozicijom gornjeg ravnog misica, radi postizanja paralelnih

vidnih osovina koje su nuzne za pravilan razvoj vidne ostrine.

Klju¢ne rijeci: Moebiusov sindrom, konvergentni strabizam, vertikalni strabizam

uvoD Ovo je prikaz slu¢aja uspjesnog lijecenja trogodisnjeg djete-
ta koje boluje od MBS-a s konvergentnim strabizmom oba
oka i vertikalnim strabizmom lijevog oka. Lijec¢enje smo za-
poceli korekcijom hipermetropije i astigmatizma naocala-
ma, tako da smo ispravili horizontalni otklon oka (konver-
gentni strabizam). Potom smo obavili operativnu korekciju
vertikalnog strabizma lijevog oka retropozicijom gornjeg

ravnog misica.

Tipic¢an izgled bolesnika s MBS-om karakterizira potpuni gu-
bitak mimike lica zbog facijalne pareze i nemogu¢énosti late-
ralne bulbomotorike nastale zbog pareze abducensa. Ovi
simptomi, iako prisutni odmah nakon porodaja, nisu jedno-
stavno uocljivi u novorodenceta i ¢esto ostaju neprepoznati
za prvih mjeseci zivota. U prvim danima Zivota najizrazenije
su poteskoce u djetetovom hranjenju koje nastaju zbog
otezanog gutanja. Konvergentni strabizam je Cest, a verti-

kalni strabizam rijedak klinicki nalaz u bolesnika s MBS-om. PRIKAZ SLUCAJA

Poremecaj bulbomotorike i poloZaja oka (strabizam) sprje-
¢avaju normalno pracenje predmeta, a time i razvoj vida.
Potpuna odsutnost bulbomotorike u vidu nemogucénosti
pokretanja o¢ne jabucice i fiksiranja objekta bolesnici us-
pjesno nadomjestaju okretanjem glave. Udruzena pojava
strabizma, najcesce konvergentnog, pomice vidnu os jed-

Djecak u dobi od tri godine pregledan je u oftalmoloskoj
poliklinici nase bolnice zbog konvergentnog strabizma oba
oka, koji majka zamijecuje jo$ potkraj prve godine Zivota.

'Klinika za djecje bolesti Zagreb, Klai¢eva 16, 10000 Zagreb

nog ili oba oka, slika koja se prenosi do mreznice je razli¢ita
i na taj se na¢in onemogucava normalan razvoj vida. Stoga
je potrebno, barem u ravnom poloZaju glave (primarni po-
loZaj), omoguciti bolesnicima odgovarajuci polozaj oka koji
bi pridonio i normalnom razvoju ostrine vida.
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(Slika 1). U dobi od osam mjeseci djetetu je postavljena di-
jagnoza MBS-a. Nalaz magnetske rezonancije mozga poka-
zao je bilateralnu aplaziju facijalisa i abducensa, djelomi¢no
okulomotorijusa, dok su vlakna trigeminusa i statoakustiku-
sa pokazala uredan tijek i morfologiju, 5to je bilo u skladu s
klinickom slikom. Kako u klini¢koj slici prevladavaju po-
teskoce hranjenja i gutanja, na oftalmoloski pregled dolazi
tek u dobi od tri godine.

Oftalmoloskim pregledom utvrdene su uredne zjeni¢ne
reakcije na svjetlo i akomodaciju. Bulbomotorika je bila u
cijelosti odsutna, nisu bili moguci ni lateralni ni vertikalni
pokreti o¢iju. U primarnom polozaju izrazen je konvergentni
strabizam uz horizontalni otklon vise od 25 prizma dioptrija
(PD), no vertikalni otklon jos nismo zamijetili. Djecak je uz to
imao i slabu vidnu ostrinu (VOD: sc 0,4 VOS: sc 0,5). Pregle-
dom oka u cikloplegiji (Sirenje zjenica radi objektivhog
odredivanja dioptrije) dijagnosticirana je dalekovidnost (hi-
permetropija) uz astigmatizam (desno oko imalo je dioptriju
od +3,75 dsph +1,50 dcyl x 120, a lijevo oko +3,50 dsph
+2,00 dcyl x 70).

Djetetu su propisane odgovarajuce naocale za korekciju da-
lekovidnosti i astigmatizma. Prvi korak u lijecenju konver-
gentnog strabizma uvijek je ordiniranje naocala koje korigi-
raju nadenu refraktivnu pogrjesku oka te na taj nacin relak-
siraju misic¢e i ispravljalju vidnu osovinu (1, 2, 3, 4).

Nakon 3est mjeseci konvergentni strabizam je bio manje
izraZen - horizontalni otklon je bio tek oko 10 PD u primar-
nom poloZaju. Vidna ostrina je poboljsana i iznosila je 0,6 za
oba oka uz korekciju naocalama, pa je tada propisana puna
dioptrijska korekcija (5).

Nakon osam mijeseci u cijelosti je ispravljen horizontalni
strabizam, vidna ostrina bila je u znac¢ajnom poboljsanju, ali
samo na desnom oku (VOD: cc 0,8 VOS cc 0,6). Prvi put je
zamijecen vertikalni strabizam lijevog oka. (Slika 2). Pri po-
gledu u daljinu izmjerena je elevacija lijevog oka vise od 12
PD-a. Kod pogleda na blizinu kut je bio neznatno maniji i
iznosio je oko 10 PD-a. Nosenjem naocala poboljsana je vid-
na ostrina i ispravljen konvergentni strabizam. No uocili smo
da vidna ostrina lijevog oka zaostaje za desnim. Pojava ver-
tikalnog strabizma uzrokovala je supresiju vidne ostrine
istog oka. Zbog otklona lijevog oka prema gore ne razvija se
ostrina vida.

Iducih mjeseci je vidna ostrina desnog oka bila neprestano
dobra, dok je na lijevom oku doslo do blagog pogorsanja
vida, uz ¢esciiizraZeniji vertikalni otklon. Kako bismo sprije-
¢ili daljnje pogorsanje vidne ostrine lijevog oka, odlucili smo
kirurski ispraviti vertikalni strabizam.

Vertikalni otklon nije ni nakon tre¢eg mjerenja izosio vise od
12 PD-a pa smo se odlucili na maksimalnu retropoziciju
samo jednog misica, 5to je bilo dovoljno za ispravljanje kuta
otklona.
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U opcoj endotrahealnoj anesteziji obavili smo maksimalnu
retropoziciju gornjeg ravnog misi¢a i doveli oko u horizon-
talni polozaj. Tijekom operacije nasli smo gornji ravni misic
aplasti¢nog izgleda na uobicajenom hvatistu oko 7,7 mm
od limbusa. Retroponirali smo hvatiste za 5 mm i ispratili
promijenjeni fibrozni tracak aplasticnog misica prema po-
steriorno. Postoperativni oftalmoloski nalaz pokazao je pa-
ralelne vidne osi u primarnom polozaju, na blizinu se nije
mjerio vertikalni otklon lijevog oka, dok je na daljinu iznosio
4 PD-a (Slika 3). Djecak i dalje nosi naocale s odgovaraju¢om
korekcijom i postigao je zadovoljavajucu ostrinu vida na
oba oka (VOD: cc 0,9; VOS: cc 0,8). Stovise, testovi binokular-
nog vida (Lang 1 stereotest, Titmus fly test) upucuje na po-
Cetak percepcije dubinskog vida i razvoj binokularnosti. Ho-
rizontalni strabizam oba oka je potpuno korigiran nosenjem
naocala, a vertikalni strabizam lijevog oka ispravljen je ope-
racijom gornjeg ravnog misica.

RASPRAVA

MBS je rijetka kongenitalna bolest koja osim pareze VI. i VII.
kranijalnog Zivca moze biti udruzena i s kljenuti drugih kra-
nijalnih Zivaca (lll.- XI1.), orofacijalnim anomalijama i deformi-
tetima nogu. Bolest je jos 1880. opisao Von Graefe, potom
Paul Julius Moebius 1888., a Henderson 1939. prosiruje defini-
ciju, uklju¢ujucii bolesnike s unilateralnom facijalnom pare-
zom (6).U klini¢koj slici prevladavaju facijalna pareza i od-
sutnost bulbomotorike, posebno lateralnih pokreta ociju.
Prevalencija Moebiusovog sindroma iznosi 0,001 — 0,02%o
Zivorodene djece, bez obzira na spol (7). Ve¢inom se javlja
sporadicno, a obiteljska povezanost dokazana je samo u 2%
slucajeva (8).

Etiopatogeneza MBS-a je nedovoljno poznata. Kao moguci
uzroci navode se izloZzenost toksinima, geneticki predodre-
deni vaskularni incidenti u rombencefalonu ili stecene ishe-
micke epizode nakon petog tjedna fetalnog razvoja, koje
mogu uzrokovati hipoplaziju ili agenezu jezgara kranijal-
nih Zivaca (7). Novija geneticka istrazivanja upucuju na do-
minantno nasljedivanje i de novo mutaciju gena PLXNDI i
REV3L (9).

Nedostatak jasnih dijagnostickih kriterija komplicira klinicku
procjenu i prognozu bolesti. Dijagnoza MBS-a jo3 i sad se
postavlja samo na osnovi klinicke slike, a 2007. MBS je defi-
niran kao ,kongenitalna, unilateralna ili bilateralna nepro-
gresivna facijalna pareza s limitiranom abdukcijom jednog
ili oba oka” (8).

MBS se najcesce dijagnosticira u prvoj godini Zivota. U kli-
nickoj slici prevladava nemogucnost zatvaranja ociju tije-
kom spavanja, curenje sline, poremecaj gutanja i hranjenja.
Ubrzo se zamjec¢uje nedostatak facijalne mimike kod plaka-
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SLIKA 1. Konvergentni strabizam prije nosenja naocala

nja, bulbomotorika je oteZana, a abdukcija oka nemoguda,
sto izaziva klinicku sliku konvergentnog strabizma. lako se
najcesce javljaju konvergentni i vertikalni strabizam, nedav-
no je opisan i divergentni strabizam u djece s MBS-om (10).
Poremecaj bulbomotorike se ¢esto dijagnosticira u kasnijoj
dojenackoj dobi, jer se nemoguc¢nost pokretanja ociju na-
domijesta okretanjem glave. Carta i sur. opisali su tri specifi¢-
na poremecaja polozaja ociju u bolesnika s MBS-om (8):
oblik 1 (41% ispitanika) obuhvaca uredan polozaj ociju u
primarnom poloZaju (ortoforija) s potpunim deficitom ab-
dukcije i adukcije, oblik 2 (50% ispitanika) je konvergentni
strabizam s velikim kutom otklona te oblik 3, kad prevladava
divergentni strabizam velikog kuta s tortikolisom, ali i verti-
kalnim strabizmom (9% ispitanika). Amaya i sur. opisuju seri-
ju od 18 bolesnika s MBS-om od kojih samo troje ima verti-
kalni strabizam, a ostali imaju horizontalni otklon (konveren-
tni strabizam).

Zahvacenost hipoglosusa rezultira hipoplazijom jezika i po-
teSko¢ama u atrikulaciji rijeci, dok ostecenje vagusa moze
izazvati promuklost. Kohlearna grana VIII. Zivca takoder
moze biti zahvacena, pa bolesnici imaju ostec¢enje sluha s
posljedi¢nim poremecajem razumijevanja i razvoja govora.

Djeca najcesce imaju uredan mentalni razvoj. Prije se sma-
tralo da polovica djece s MBS-om ima blage intelektualne
poteskoce, cemu je pridonosila oslabljena mimika lica, poja-
¢ano slinjenje i losa artrikulaciju govora. No novija su istra-
Zivanja pokazala da tek 10% bolesnika ima blage intelek-
tualne poteskoce (11, 12). Kraniofacijalne abnormalnosti
uklju¢uju male palpebralne otvore, epikantalni nabor, hi-
pertelorizam, defekte vanjskog uha, mikrostomiju i mikrog-
natiju, a mogu biti prisutni deformiteti stopala i sake (12).

Klinicka slika i prisutne anatomske anomalije nisu jedine
poteskoce s kojima se susrecu djeca koja boluju od MBS-a.
Naime, osim fizickog ostecenja simptomi izazivaju i emotiv-
ne i psiholoske poremecaje. Oni zapocinju vec u razdoblju
dojenja kao poremecaj normalnog refleksa sisanja, a time
izostaje i povezivanje djeteta s majkom. Ovaj uc¢inak pojaca-
vaju i odsutnost facijalne ekspresije i stvaranje glasa (13, 14).

194

SLIKA 3. Nakon operacije

Okulomotorna difsunkcija ima ozbiljne posljedice za moto-
ricki i kognitivni razvoj kao i doZivljaj okoline. Vidni sustav
funkcionira tako da ostrina vida kazuje ,$to” gledamo, a
uredna funkcija bulbomotorike pokazuje ,gdje” je to Sto
gledamo. Razvoj binokularnog vida je onemogucen, a time
i orijentacija u prostoru, percepcija pokreta i motoricka
spretnost.

Vazno je istodobno s postavljanjem dijagnoze zapoceti s re-
habilitacijom, u prvom redu stvaranjem dobre emotivne
poveznice majke i djeteta, koja je temelj za cjeloviti kogni-
tivni i motoric¢ki razvoj malih bolesnika. Razvoj vidne ostrine
je osnova za razvoj senzorickih i motoric¢kih vjestina. Pravilan
polozaj ociju utjece ne samo na razvoj motorike, percepciju
prostora i djetetovu spretnost, ve¢ omogucava njegovo psi-
holosko i emotivno sazrijevanje te dobru socijalnu integra-
ciju. Pristup bolesnicima s MBS-om mora biti multidiscipli-
naran, sto ukljuc¢uje razne specijalnosti s visokodiferentnim
znanjima i vjestinama, kako bi poboljsali kakvocu Zivota
takve djece.

ZAKLJUCAK

U literaturi je opisano samo nekoliko slucajeva iskljucivo ki-
rurskog lijecenja strabizma u djece s MBS-om. Za operativ-
no lijecenje konvergentnog strabizma kod Moebiusova sin-
droma dosad su opisani vertikalna transpozicija gornjeg i
donjeg ravnog misi¢a u kombinaciji s maksimalnom retro-
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pozicijom oba medijalna misi¢a kod velikih otklona, kao i
retropozicija medijalnog ravnog misica s resekcijom lateral-
nog ravnog misica. Vertikalni strabizam nije ¢est nalaz u kla-
si¢noj slici MBS-a. Dosad samo Mehta i sur. (15) opisuju retro-
poziciju gornjeg ravnog misica za lijecenje vertikalnog stra-
bizma u kombinaciji s retropozicijom medijalnih ravnih
misica za postizanje optimalnog poloZaja ociju. Nedavno su
opisana i tri slu¢aja operacije divergentnog strabizma (10,
15, 16). Prema nasim spoznajama dosad konvergentni stra-
bizam u MBS-u nije uopce lijec¢en konzervativnim putem,
ordiniranjem naocala, koje inace ispravljaju horizontalni
otklon u hipermetropskih bolesnika. U vecini studija nije ni
notirana eventualna prisutnost refraktivne grjeske oba oka
u bolesnika s MBS-om. Ovo je prvi objavljeni slu¢aj udru-
7enog konzervativnog lije¢enja konvergentnog strabizma i
kirurskog lijecenja vertikalnog strabizma djeteta s MBS-om.
Kako smo u naseg bolesnika dovoljno rano dijagnosticirali
hipermetropiju i astigmatizam, zapoceli smo konzervativno
lijecenje. Nosenjem odgovarajucih naocala korigirali smo
konvergentni strabizam, ispravljajuci vidnu os i istodobno
poboljsali vidnu ostrinu. Na taj smo nacin izbjegli operaciju
je, dakle, ispravljen nosenjem naocala, dok je vertikalni stra-
bizam korigiran operacijom, i to maksimalnom retropozici-
jom gornjeg ravnog misica.

Uspjeh operacijskog lijecenja strabizma u bolesnika s
MBS-om je tesko predvidjeti zbog cesto fibrozno promije-
njenih ekstraokularnih misi¢a (17) i kompromitirane iner-
vacije. Kada dijete s MBS-om ima dijagnosticiranu daleko-
vidnost uz konvergentni strabizam, preporu¢amo zapoceti
lijecenje najprije konzervativnim putem. Nosenje naocala
djelomicno ili potpuno ispravlja horizontalni otklon oka (3,
4). U slucaju kad uz konvergentni postoji i vertikalni strabi-
zam), operacija potonjeg je svakako terapija izbora i prepo-
ru¢amo da se ona izvede 12 do 18 mjeseci nakon pocetka
konzervativnog lijecenja.
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SUMMARY

Successful treatment of strabismus in a child
with Moebius syndrome

Barbara Dawidowsky, Matija Zutelija-Fattorini, Aleksandra Klobucar, Neda Striber, Krsto Dawidowsky

Moebius syndrome is a rare disease characterized by unilateral or bilateral congenital nonprogressive facial nerve palsy and abdu-
cens nerve palsy. It is associated with a wide spectrum of systemic and ocular manifestations; congenital esotropia (convergent
strabismus) is common in these patients but vertical strabismus is rare. Only few articles have described results of strabismus surgery
for esotropia in children, but only one reports strabismus surgery for vertical and horizontal deviation. We report a rare case of a
three-year-old male child with large esotropia and limited ocular abductions along with a significant vertical deviation, which is not
common in classic Moebius syndrome. We used conservative approach prescribing glasses with full correction, which resolved con-

vergent strabismus, and surgery for treating vertical strabismus by superior rectus retroposition.
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