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Asimetrik Aglayan Yuz: Ender Bir Dogumsal Malformasyon
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Dogumsal asimetrik aglayan yiiz (AAY) depresor anguli oris kasinin tek tarafll agenezisi ya da hipoplazisi sonucu olusan ve fasiyal sinirin tek tarafli periferik
paralizisini andiran mindr bir dogumsal anomalidir. SIkigi % 0,3-1 arasinda degisen ve ¢ogunlukla izole bir anomali olarak klinige yansiyan AAY’(in basta kar-
diyovaskiler sistem malformasyonlar olmak tzere servikofasiyal, kas-iskelet, solunum, genitoiiriner ve santral sinir sistemine ait pek gok majér anomaliyle de
birlikteligi tanimlanmigtir. Siklikla dogum travmasina bagl periferik tipte fasiyal sinir felci ile kangtinlan AAY igin 6yki, fizik muayene, asosiye malformasyonlar
acisindan detayli tetkik ve uzun sireli izlem gok dnemlidir. Burada postnatal 23. giiniinde aglama sirasinda agiz kosesinin asadi kaymasi ile dikkat gekip AAY
tanisi koyulan bir term yenidogan olgusu sunulmustur. Bu olgu sunumu ile hastaligin klinik 6zelliklerinin ve yenidoganin nérolojik ve genetik hastaliklar arasindaki
ayirict tanisinin gozden gegirilmesi amagclanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, yiiz asimetrisi, dogumsal malformasyon, depresor anguli oris kasi

ABSTRACT

Congenital asymmetric crying face (ACF) is a minor congenital anomaly resulting from the unilateral agenesis or hypoplasia of the muscle depressor anguli oris
and imitating unilateral peripheral facial nerve paralysis. The incidence is between 0.3-1% and it is often seen as an isolated anomaly although many associated
major cardiovascular, cervicofacial, musculoskeletal, respiratory, genitourinary and central nervous system anomalies have been defined. Because ACF is
frequently confused with peripheral facial nerve paralysis due to birth trauma; history, physical examination, detailed investigation for associated malformations
and long-term follow-up is crucial. Here we present a 23-days-old term infant whom was diagnosed as ACF after attracting our attention with the downward
sliding of the corner of her mouth during crying. With the presentation of this case report, we aimed to review the clinical features and differential diagnosis of
ACF among neurological and genetic disorders of the neonate.
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dogumlanin 1/160"inda goriilen bu malformasyon ¢ogunlukla izole bir anomali
olarak Klinige yansir (1,2). Ancak basta kardiyovaskiiler sistem olmak (izere

Girig
Yenidogan doneminde yiiz asimetrisi siklikla dogum travmalariyla iligkili fasiyal
sinir paralizisine bagh gelisir. Ancak nadiren yliziin mimik kaslarinin dogumsal
aplazisi veya hipoplazisine bagl olusan asimetri de gériilebilir. Genelde alt yiiz
yansini tutan bu klinik tablo literatiirde“dogumsal tek tarafli alt dudak felci” ve
“dogumsal asimetrik aglayan yiiz” olmak izere iki ayn antite olarak tamim-

servikofasiyal, kas-iskelet, solunum, genitotiriner ve santral sinir sistemine ait
pek ¢cok major anomaliyle de birlikteligi tanimlanmistir (1,3). Burada postnatal
23. glintinde klinigimize yatirlan ve aglama sirasinda agiz kosesinin asagi kay-
masi ile dikkat cekip AAY tanisi alan bir yenidogan olgusu sunularak, hastaligin
tanisi, klinik ozellikleri ve yenidoganin nérolojik ve genetik hastaliklan agisindan

lanmistir (1). Dogumsal asimetrik aglayan yiiz (AAY), fasiyal sinirin tek tarafl
periferik paralizisini andiran Klinik bir fenotiptir. istirahatte alt dudak ve agiz
acikhigr simetrik olmasina ragmen, aglama veya gillme esnasinda tek tarafl
olarak asag ve disa hareket kisithiigr soz konusudur. Etyolojide birincil ola-
rak depresor anguli oris kasinin tek tarafli agenezisi ya da hipoplazisi sorum-
lu tutulmaktadir. Daha ender olarak kasin denervasyonu ve dejenerasyonuna
ikincil vakalar da tanimlanmigtir. Yiiziin diger mimik kaslar normaldir. Canl
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ayirici tanisi gozden gegirildi.
Olgu sunumu

Yirmi alti yasindaki annenin ilk gebeliginden, 39. gebelik haftasinda, 3500 gr
agirhginda elektif sezaryen dogumla dogan 23 giinliik kiz olgu idrar yolu infek-
siyonu nedeniyle klinigimize yatinldi. Oykiisinden dogum esnasinda herhangi
bir sorun yasanmadigi, 1. ve 5. dakika Apgar skorlarinin sirastyla 8/10 puan

Gelis Tarihi: 08/04/2016
Kabul Tarihi: 17/07/2016

ismet Kaptan Mahallesi, Sezer Dogan Sokak, No: 11, Alsancak, Konak, izmir, Tiirkiye 35220

Tel/Phone: 90 539 221 3436
E-mail:drn.katipoglu@gmail.com

Jinekoloji - Obstetrik ve Neonatoloji Tip Dergisi 2018; Volum:15, Sayi:1, Sayfa: 38 - 40



oldugu, ebeveyni arasinda akrabalik bulunmadiji, annede gebelik sirasinda
gecirilmig bir hastalik olmadigi, prenatal ultrasonografik incelemelerinin, tara-
ma testlerinin ve non-stres testin normal oldugu, ailede genetik hastalik veya
malformasyon tastyan baska bir bireyin bulunmadigi 6grenildi.

Klinige kabuliinde yapilan ilk muayenesinde viicut olcdleri; agirhik 3900 gr
(50-90 p), boy 52,5 cm (50-90 p), bas cevresi 37 cm (50-90 p) olup, vital
bulgular stabildi. Kalp tepe atimi 128/dk olup, oskiiltasyonda pulmoner odakta
2/6 siddetinde sistolik ejeksiyon Gftirimi mevcuttu. Sag el basparmaginda
u¢ falanks ve sol elinde bifid basparmak deformiteleri dikkati ¢eken olguda
notral durumda yiiz ifadesi normal olmasina ragmen, aglama sirasinda sol
kommissiir depresyonunun olmadigi fark edildi (Resim 1). Aglama sirasinda
alin kingtirma, gdzlerini agma-kapama ve burun kanadi hareketlerinin normal
olmasi yani sira, gozyas ve salya miktarinin da normal oldugu gortildi. Ayrin-
til ndrolojik incelemede olgunun canli ve aktif oldugu, kas giicti ve tonusunun
iyi, emme, yutma, arama, yakalama ve diger tim yenidogan reflekslerinin nor-
mal oldugu, dort yonli derin tendon reflekslerinin normoaktif alindigji, patolojik
refleks bulunmadigi ve duysal kusuru olmadii tespit edildi. Rutin laboratuvar
tetkikleri normal sinirlarda olan, infeksiyon belirtecleri negatif olan olgunun tam
idrar tetkikinde l6kosit (2+), nitrit (+), bol bakteri oldugu gériildi. Suprapubik
idrar kiltiri alindiktan sonra ampirik ampisilin+gentamisin tedavisi baglanan
olguda mevcut muayene bulgular dogrultusunda 6n planda depresor anguli
oris kasi disfonksiyonu oldugu dustinldii. Ancak tabloya eslik edebilecek olasi
asosiye anomaliler agisindan yapilan ekokardiyografik incelemede hafif dere-
cede pulmoner stenoz, transfontanel ultrasonografide (USG) korpus kallozum
hipoplazisi, Uriner sistem USG’de ise ektopik yerlesimli, hipoplazik sag bobrek
saptandi. Antibiyotik baskisinda gekilen voiding sistotireterografide bilateral IV.
derecede vezikoiireteral reflii saptanan olgunun Tc-99m dimerkaptosiiksinik
asit (DMSA) sintigrafisinde sag bdbredin orta hatta yakin inferior yerlesimli
ve normalden kiiciik oldugu belirlendi. idrar kiiltiirinde E. Coli (105 CFU/ml)
treyen ve almakta oldugu gentamisine duyarli olan olgunun ampisilin tedavisi
3. giiniinde kesildi. Gentamisin tedavisi 10 giine tamamlanan ve kontrol kiltd-
rinde Greme olmayan hastaya amoksisilin proflaksisi baglandi. Periferik kan-
dan bakilan kromozom analizi 46,XX ile uyumlu olup, herhangi bir kromozomal
anomaliye rastlanmad. ileri nororadyolojik degerlendirme amaciyla ekilen
kranyal manyetik rezonans gériintiilemede (MRG) korpus kallozum hipoplazisi
disinda ek serebral veya serebellar patolojiye rastlanmadi. Dogum anamnezin-
de ve ayrintili norolojik muayenede 7. kranyal sinir hasarini destekleyecek bir
bulgu olmasa da ayirici tani agisindan yapilan elektromiyografi (EMG) normal
bulundu. Goz muayenesi ve isitme testi normal olan, klinige yansiyan konviil-
ziyonu olmayan olgunun elektroensefalografisi (EEG) de olagandi. Bu bulgu-
larla AAY tanisi alan ve ek norolojik disfonksiyona rastlanmayan, emme-yutma
fonksiyonu etkilenmedigi icin beslenme sorunu olmayan, giinlik tart alimi
yeterli olan olguya herhangi bir tedavi baslanmadi ve ndrolojik, nefrolojik ve
kardiyolojik takiplerine devam etmek (izere postnatal 40. giiniinde taburcu edil-
di. Postnatal 2. ayinda idrar yolu enfeksiyonunun tekrarlamasi iizerine ayaktan
antibiyoterapi uygulanan hasta halen postnatal 8. ayinda olup fasiyal asimetri
disinda herhangi bir nérolojik defisit gelistirmemistir. Motor gelisim basamak-
lari yasi ile uyumliudur.
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Resim 1: Aglama sirasinda sol komissiir depresyonunun olmamasi.

|

Tartisma

Yaklasik 85 yil 6nce Bonar tarafindan karakteristik ozellikleri ilk kez tanimlanan
(4) ve 1970’lerin baginda Pape tarafindan adlandinlan (5) dogumsal AAY, sik-
ligr %0,3 ile %1 arasinda degisen mindr bir dogumsal anomalidir. Gogunlukla
sporadik olup, az sayida olguda ailesel gegis bildirilmistir (6,7). Depresor an-
guli oris kasinin agenezisi ya da hipoplazisi sonucu olugan bu malformasyo-
nun erkeklerde goriilme olasiligi kizlara gére 2 kat fazladir ve lezyon %80 ora-
ninda sol yiiz yarisina lokalizedir (8). Bizim hastamizda da sol taraf etkilenmesi
mevcuttu. Soy ge¢misinde ozellik saptanmayan, miadinda dogan kiz hastaydi.

Hastalik erken neonatal donemde bulgu verir ve en sik dogum travmasina bagl
periferik tipte fasiyal sinir felci ile kangtinlir. Fasiyal sinirin mandibuler dal yi-
zeyel seyreden ve dogum 6ncesi ve/veya dogum aninda yiize basi ile kolayca
hasarlanabilen bir sinirdir. Bu tip hasarlanma igin en onemli risk faktori uza-
mig, zor dogum eylemi ve forceps kullanimidir. Diger risk faktorleri arasinda
fetal makrozomi, cogul gebelik, ilk gebelik, bas-pelvis uygunsuzlugu ve uterin
anomaliler sayilabilir (1,9). Travmatik sinir hasarinda tim alt dudak kaslar fel-
ce ugrar. Oysa dogumsal AAY varliginda yalnizca depresor anguli oris kasinin
tutulumu soz konusu oldugundan yiziin diger mimik kaslari saglam kalir. Bu
nedenle istirahatte yiiz simetrik yapisini korurken, aglama esnasinda agiz ko-
sesinin asagi ve disa dogru hareketi kisitl kalir. Fasiyal paraliziden farkli olarak
kas catma, g6z kapatma, alin burusturma gibi hareketler olagan, nazolabial
sulkus derinlikleri iki yonlii normaldir. Gozyasi ve emmeyle ilgili bir sorun yok-
tur. Etkilenen taraftan salya akisi goriilmez (9). Olgumuzun da klinik bulgulan
dogumsal AYY ile uyumlu olup fasiyal paraliziden uzaklasild.

Dogumsal AAY genellikle izole mindr bir bulgu olmasina ragmen literatiirde
%20-70 oraninda diger major konjenital anomalilerle birlikteligi tanimlanmigtir
(1,3). En sik ventrikiiler ve atriyal septal defekt, Fallot tetralojisi, patent duktus
arteriozus, aort koarktasyonu gibi kardiyovaskiiler anomalilerin eslik ettigi AAY
olgularinda 22. kromozomun uzun kolunda (22q11.2) mikrodelesyonlar ta-
nimlanmistir (3). 22. kromozomun diger delesyon sendromlari olan Di George
Sendromu ve Velokardiyofasiyal Sendrom ile de iliskili olabilecedi dusiinilen
AAY’(in konotrunkal anomalilerden Fallot tetralojisi ile birlikte tamimlanan 6zel
bir formu “Cayler Kardiyofasiyal Sendrom” olarak adlandinimistir (3,10). Bizim
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hastamizda kromozomal anomali saptanmamis olup, hafif derecede pulmoner
stenoz diginda ek kardiyak patoloji goriilmedi.

Daha az siklikla norolojik (serebral ve serebellar atrofi, mega sisterna magna,
korpus kallozum agenezisi, konviilziyon, motor mental retardasyon, spina bi-
fida), genitotiriner (vezikoureteral reflii, renal hipoplazi), kas-iskelet (kranyal
kemik defektleri, hipertrofik osteoartropati, dogumsal eklem kontraktiirleri,
dogumsal kalga hipoplazisi, polidaktili), servikofasiyal (dermoid kist, hiperte-
leorizm, mikrognati, retrognati, alt dudak hemanjiyomu, kisa frenulum, yark
damak, disik kulak, orta yiiz hipoplazisi), solunum (pulmoner hipertansiyon)
ve endokrin sistem (hipoparatiroidizm, hipotiroidizm) anomalilerinin yanisi-
ra CHARGE, VATER gibi asosiyasyonlarla da iligkili olabilecegi bildirilmistir
(3,11,12). AAY’e eslik eden en ilging hastaliklar tilkemizden bildirilmistir. Bun-
lar arasinda Glanzmann trombastenisi, Griscelli Sendromu, Collodion baby,
Klinefelter Sendromu, izole CD4 eksikligi ve 4p delesyonu sayilabilir (3,11,13-
15). Hastamiza ise korpus kallozum hipoplazisi, ektopik-hipoplazik sag bob-
rek ve IV. derecede vezikoiireteral refliiniin yaninda parmak deformitesi eslik
ediyordu.

AAY’lin tanisi 0ykii ve fizik muayene bulgulari ile konulur. EMG taniyi destekle-
mek ve travmatik kokenli sinir hasari ile ayirici taniy1 yapabilmek amaciyla kul-
lanilabilir. Eslik edebilecek olasi dogumsal malformasyonlara yonelik genetik,
radyolojik ve hormonal tetkikler tamamlanmalidir. Kozmetik kusurlari diizeltmek
amaciyla cesitli cerrahi teknikler kullanilabilir ve botulizm toksini uygulanabilir
(2). Ancak fasiyal asimetri yasla beraber giderek azalir ve erigkin donemde
giicliikle fark edilebilir bir hal alir (1). Bu nedenle vakalarin mimkiin oldugunca
uzun donem izlenmeleri ve gereksiz cerrahi girisimlerden kaginiimasi gerektigi
akilda bulundurulmalidir. Bizim hastamiza da ek norolojik disfonksiyonu olma-
digr ve emme-yutma fonksiyonu etkilenmedigi icin herhangi bir tedavi baglan-
madi. Gelisebilecek anomaliler agisindan takipleri devam etmektedir.

Dogumsal AAY mindr bir anomali olmasina ragmen, major dogumsal anomali-
lere eslik etme olasiligina yonelik transdisipliner bir yaklagimla etraflica arasti-
rilmali, kisa ve uzun dénem sistem tutulumlari agisindan yakin takip edilmelidir.
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