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Konjenital Okiiler Motor Apraksi 

Oya Tekeli (* ), Ozlem Evren Abbasoglu (* ), Emin Gursel (**) 

OZET 
Konjenital oktiler motor apraksi (KOMA) horizontal oktiler sakkadlarda ba§ansizhk ve 

kompenzatuar ba§ hareketleriyle karakterizedir. Bizim hastam1z da bu klinik gortintimle uyumlu 
10 ayhk bir erkek 9ocugudur. Hastamn kranial MRI ve EEG'si ve flash VEP'i normal olarak 
saptanmi§tlr. Norolojik ve metabolik hastahk saptanmami§tlr. Farkh olarak hastam1zda her 2 el
de 6. parmak hikayesi aktanlmi§tlr. 

Anahtar Kelimeler: Konjenital oktiler motor apraksi, horizontal sakkadik goz hareketleri. 

SUMMARY 
Congenital Ocular Motor Apraxia 
Congenital ocular motor apraxia is characterized by failure of horizontal ocular saccades 

and compensatory head movements. Our patient is 10-month-old boy with this clinical picture. 
Patient's MRI, BEG and VEP were determined in normal range. There were no neurologic and 
metabolic diseases. As a different characteristic, a history of sixth finger in both hands was told. 

Key Word: Congenital ocular motor apraxia, horizontal saccadic eye movements. 

GiRi~ 

Konjenital motor apraksi ilk kez 1952'de Cogan ta
rafmdan tarif edilmi§ klinik bir tablodur. Bu hastahkta 
vertikal sakkadlar normal olmasma ragmen, horizontal 
sakkadlann olu§turulmasmda zorluk vard1r (1). Bi.itiin 
hastalarda optokinetik ve I veya vestibi.iler nistagmusun 
h1zh fazmda yetmezlik soz konusudur (1). Etkilenen c;o
cuklar bir objeden digerine istemli olarak bakamaz ve 
bu arzulanan bakl§ yoni.inde geli§en ve hastahk ic;in ka
rakteristik olan sic;rayicl kompenzatuar bir ba§ hareketi
ne neden olur (2). izole bir durum olabilecegi gibi baz1 
sistemik patolojiler de bu duruma e§lik edebilir. Biz de 
burada benzer ozellikler ta§Iyan 10 ayhk bir vakay1 sun
mayi amac;lad1k. 

VAKA TAKDiMi 

10 ayhk erkek c;ocugu E.S., ailesi tarafmdan ba§ sal
lama §ikayeti nedeniyle poliklinigimize getirildi. Anam-
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nezinde bu ozelligin dogdugu andan itibaren oldugu ifa
de edildi. Dogum oncesi donemde herhangi bir hastahk 
yoktu ve normal dogum oyki.isi.i vard1. Ailesi tarafmdan 
c;ocugun her 2 elinde 6. parmak oldugu ve dogduktan bir 
si.ire sonra bunlann ampi.ite edildigi soylendi. Anne ve 
baba arasmda kan bag1 yoktu. Hastanm tek karde§i sag
hkhydi ve akrabalar arasmda da benzer sorunu olan 
yoktu. Motor ve mental geli§imi ile ilgili sorgulamada; 
oturma, yi.iri.ime ve konu§ma ya§lanmn normal oldugu 
ogrenildi. Denge bozuklugu ve zeka ile ilgili bir proble
mi yoktu. 

Oftalmolojik muayenesinde on, arka segment ve 
l§Ik reaksiyonlan normaldi. Afferent pupil defekti yoktu 
ve gozler ortoforikti (Resim 1-A). Bir objeye baktmlma
ya c;ah§Ip ardmdan ba§ka bir objeye dikkati c;ekildigin
de, fiksasyonu saglamak ic;in 2. obje yoni.inde ani, sic;ra
yrci bir ba§ hareketi ve gozlerde kar§I yone deviasyon ve 
takiben objeye fiksasyon sagland1ktan sonra ba§m pri-
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mer pozisyona donii§ii izlendi (Resim 1-B-C-D). Bu ha
reket 2 yondede simetrik olarak mevcuttu. Bu goriiniim 
video kay1tlanyla tesbit edilmi§tir. Vertikal goz hareket
leri ve kapak hareketleri ise normaldi. 

Norolojik muayenesi ve diger sistemlerin muayene
si normaldi. Y almzca her 2 el lateral yiiziinde, amputas
yon yapllan bOlgede hipertrofik cilt izlenmekteydi (Re
sim 2). Hematolojik tetkiklerinde demir eksikligi anemi
si mevcuttu. Biokimya ve metabolik hastahklara yonelik 
tetkikleri ve elektroensefalografi normaldi. Flash YEP 
her 2 gozde normaldi. Kranial manyetik rezonans goriin
tiilemede hiybir patoloji saptanmad1. Hasta 10 ayhk ol
dugu iyin, optokinetik nistagmus ve vestibiiler nistagmu
su degerlendirmeye yonelik testlerle, elektrookiilografi
nin saghkh yapllamayacag1 ogrenildi. 

TARTI~MA 

KOMA'da horizontal sakkadlann yapllmasmda bir 
defekt vard1r, spontan goz hareketleri ise dogald1r. Etki
lenen yocuklar bir objeden diger objeye istemli olarak 
goziinii kayd1ramaz ve bu karakteristik Slyray1c1 bir ba§ 
hareketine neden olur. Bu ba§ hareketi hedef obje yo
niinde olup, bu objeyi geyer. Ba§ atma hareketine ikincil 
olarak vestibulookiiler refleksin etkisiyle, gozler ba§ ha
reketinin ters yoniine kayarlar ve daha sonra gozler fik
sasyon yapmca, ba§ yava§ca orta hatta dogru gelir 
(2,3,4,5). Pursuit goz hareketleri dogal olabildigi gibi, 
etkilenmi§ de olabilir. Bu hastalarda optokinetik ve ves
tibuler stimuluslar yava§ faz1 olu§tururken, h1zh faz ve 
dolay1s1yla nistagmus olu§maz. Vertikal goz hareketleri 
ise normaldir (2,6,7). Belirtiler zamanla azalabilirse de, 
okuma problemleri devam eder. Unilateral veya asimet
rik olan vakalar bildirilmi§tir (8,9). 

KOMA ile ilgili en geni§ seri Harris ve arkada§lan
na aittir (1). Bu serideki hastalarda horizontal ve optoki
netik nistagmus h1zh faz bozuklugu, DC elektrookulog
rafi ile dokiimante edilmi§tir. Hastalann hepsinde uyan 
sonrasmda nistagmusun yava§ faz1 olu§mU§, ancak h1zh 
faz olu§amad1g1 iyin, gozlerin a§m deviye durumda blo
ke olup kald1g1 (locked-up) gozlenmi§tir. Jacobs ve ar
kada§lan da bu ozelligin, tamda ek yard1mc1 bir kriter 
oldugunu ifade etmi§lerdir (10). Harris tamy1 kolayla§tl
ran ba§ atma hareketinin hastalann %51 'inde goriildiigii
nii, bununda geli§me geriligi nedeniyle ba§ kontroliinde
ki yetersizlikten kaynaklanabilecegini ifade etmi§tir ( 1). 
Daha hafif seyirli olgular bildirilmi§tir. Bu olgularda ho
rizontal vestibiiler ve optokinetik nistagmusun olabildigi 
goriilmii§tiir. Latensi uzun ve amplitiidii dti§tik te olsa, 
istemli sakkadlar olu§turulabilmektedir (11). 

KOMA progregresif bir hastahk degildir ve nedeni 

Resim IA. Primer pozisyonda gozlerde ortotropya. 

lB. Hasta sol tarafa dogru bakmaktadzr. 

I C. Hastanzn sag tarafindaki bir objeye dikkati 
r;ekildiginde, sag tarafa dogru ani bir ba§ hareketi 
olmakta, gozlerde ise sola deviasyon geli§mektedir. 

ID. Gozler objeye fiksasyon yaptzktan sonra, ba§zn 
primer pozisyona dogru donii§ii goriilmektedir. 

A 

D 

bilinmemektedir. <:;ogu vakalar sporadik olmasma rag
men baz1 vakalarda genetik orijin olabilecegi ifade edil
mi§tir (6). Bu yocuklar s1khkla hipotoniktir ve geli§me 
geriligi, gey oturma ve gey yiiriime hikayesi vard1r. Zeka 
genelde,normaldir, ancak hafif zeka geriligi olan vaka
larda bildirilmi§tir. Gestasyonel veya perinatal problem
ler olaya e§lik edebilir Korpus kallosum, serebellum ve 
4. ventrikiilii tutan santral sinir sistemi anomaliler olabi
lir (1). Gaucher hastahg1 tip 2, Cockayne sendromu, ata
xia telangiectasia, arka fossa tiimorleri, norofibromato
zis tip 1, Wilson hastalg1 maternal karbon monoksit ze
hirlenmesi ile de birlikteligi bildirmi§tir (1,7,12,13). Bir 
yah§mada ise, KOMA olan yocuklann yogunda, goriin
tiileme yontemleriyle alt vermiste hipoplazi saptanml§hr 
(14). 

Bizim hastam1z e§lik edebilecek patolojiler 
ay1smdan ara§tlnld1gmda yalmz demir eksikligi anemisi 
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Resim 2. Her 2 ellateral yuzeyinde ciltte hipertrofi goriilmektedir. 

saptanml§ ve her 2 elde 6. parmak hikayesi ahnmt§tlr. 
Ancak 6. parmak hasta bize gelmeden once amptite edil
mi§ ve resimleri <;ekilmedigi i<;cin burada gosterileme
mi§tir. Muayenesinde ise ellerin lateral ytizeyinde hi
pertrofik cilt gortintimti saptanml§hr. Literattirde e§lik 
eden anomaliler arasmda 6. parmak patolojisine rastlan
maml§tlr. 

KOMA'mn bilinen bir tedavisi yoktur. Ancak bu 
hastalarda onemli olan e§lik edebilecek patolojileri orta
ya koymak ve aileyi bu hastahgm seyri ve <;ocugun kar
§lla§abilecegi sorunlar a<;1smdan bilgilendirmektir. 
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