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OZET

Konjenital asimetrik aglayan yiz (KAAY) tek tarafli
depresor anguli oris kasinin yoklugu veya hipoplazisinin
neden oldugu konjenital bir anomalidir. Ik defa
1929'da Boner ve Owens tarafindan tarif edilen bu
hastahigin karakteristik dzellikleri daha sonra Hoefnagel
ve Penry tarafindan daha etraflica  yayinlanmstir.
Hastaligin ginimizde kullanilan ismi olan ‘Asimetik
Aglayan Yuz' Pape ve Pickering tarafindan 1972 yilinda
konulmustur.?

KAAY cogunlukla sporadik gérilir ancak az sayida
olguda ailesel gecis bildirilmistir. Insidans % 0,3-0,6
arasinda verilmektedir.® Hastaligin en énemli bulgusu
aglama sirasinda agiz késesinin asagi ve disa hareketinin
kisith veya higc olmamasidir. Genellikle tutulum sol tarafta
olmaktadir (% 80). Yizin diger mimik kaslari normaldir
ve yUz istirahat esnasinda simetriktir. KAAY'deki asimetri
en cok bebeklik déneminde belirgindir ancak yas
ilerledikce asimetri azalir. Erigkinlik déneminde giclikle
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fark edilen bir deformite olur.* Cayler ilk defa KAAY ile
birlikte konjenital kalp hastaliklarinin gérilebilecegini
bildirmig ve 1969 yilinda KAAY ve konjenital kalp hastahg
birlikteligine  “Cayler'in  Kardiyofasiyal ~ Sendromu”
denilmigtir.>¢ En sik olarak atrial septal defekt olmak
Uzere ventrikiler septal defekt, fallot tetralojisi, patent
duktus arteriosus ve aort koarktasyonu sendroma eslik
edebilir. Cayler sendromunun insidansi % 0,3-1 olarak
bildirilmektedir. Kalp hastaliklar  diginda  KAAY'ye
servikofasyal, kas-iskelet, solunum, genitoiriner ve santral
sinir sistemine ait anomaliler eslik edebilir. KAAY'ye
konjenital anomali eslik etme insidansi cesitli yayinlarda
% 5-77 arasinda degismektedir.%”8? Konjenital anomali
ile birlikte olan KAAY'li cocuklarin %5-10"unda gelisme
geriligi ve psikomotor retardasyon gézlenebilmektedir.
Hastaligin tanisi dncelikle fizik muayene ile konur.
Elektromyelografik (EMG) inceleme ile tani teyit edilir.
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Sekil 1: Hastanin aglar iken yiz gérinimo

OLGU SUNUMU:

Uc yasinda erkek hasta aglar iken agiz sol kenarinda
kayma sebebi ile ebeveynleri tarafindan polikliniginimize
getirildi. Hastanin agiz kenarindaki asimetrinin dogustan
itibaren oldugu ve ailede boyle bir hastaligin olmadig
égrenildi. Cocugun sistem sorgusu ve fizik muayenesi
herhangi bir sisteme ait patolojisinin  olmadigini,
gelisiminin tamamen normal oldugunu ortaya koydu.
Hastanin  fasiyal siniri  degerlendirildiginde aglama
esnasinda sol kommisir depresyonunun olmadig tespit
edildi (Sekil 1). Ancak kaslarinikaldirma, gézlerini kapama
ve burun kanatlarinin hareketleri ile ilgili bir patoloji
saptanmadi. Hastaya fizik muayene bulgusu ile depresér
anguli oris kas fonksiyon bozuklugu tanisi konuldu. Kasin
hipoplazisini veya yoklugunu belirlemek igin manyetik
rezonans gorintileme (MRI) istendi. Hastanin yasi
geregi genel anestezi altinda MRI cekilmesi planlandi
ancak aile genel anestezi sebebi ile MRI gérintileme
istemedi. Hastanin yapilan ekokardiyografik ve batin
USG incelemeleri ile diger sistemlere ait ek patolojisinin
olmadig teyit edildi. Operasyon disinilmeyen hastaya
periyodik takipler énerildi.
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TARTISMA:

KAAY’nin ayirici tanisinda en énemli hastalik dogum
travmasina bagl fasiyal sinirin tek tarafli hasandir. Bu
nedenle KAAY oldugu disinilen bebeklerde detayli bir
dogum travma arastirmasi yapmak &nemlidir. Ayirici
tani yine anamnez ve fizik muayene ile yapilir. KAAY'de
travmadan farkli olarak kag ¢atma, géz kapatma, alinin
burusturulmasi, burun deliklerinin  solunumla  uyumlu
olacak sekilde genisleme hareketleri, nazolabial oluk
derinlikleri bilateral olarak vardir ve normaldir. Géz yasi
ile ilgili sorun yoktur. Cocuk emme esnasinda sikinti
yasamaz, etkilenen taraftan salya akmasi olmaz. Fasiyal
travmadan ayinmi agisindan hasta ortalama 1 yil (6 ay-2
yil) gézlem altinda tutulur. 1% Travmaya bagl hasarda
% 90 geri dénus gézlenir. Majér anomalisi bulunmayan
ve kontrollerde dizelme gézlenmeyen hastalarda tani
depresér anguli oris hipoplazisi veya yoklugu lehine
olur. Taninin konulmasinda en &nemli ydntem anamnez
ve fizik muayenedir. EMG ile tani desteklenir. Fasiyal
kaslarin USG ve MRI ile incelenmesi depresér anguli
orisin varligi ya da yoklugunu belirlemede kullanilabilir.
Genetik arastirmada ise floresan in situ hibridizasyon
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(FISH) yéntemi kullanilir. KAAY’ye eslik edebilecek diger
sistemlere ait olan anomaliler genel sistemik ve nérolojik
muayene, akciger grafisi, ekokardiyografi, tim batin
ultrasonografisi ve gerekli durumlarda merkezi sinir
sisteminin MRl incelemesi ile tespit edilebilir.

Yuzde kozmetik kusur yaratan asimetrik gérinima
duzeltmek icin fasiyal sinir felci rekonstriksiyon teknikleri
kullanilabilir.’? Terzis ve arkadaslar  depresér kas
fonksiyonu rekonstritksiyonu icin  kommisire digastrik
kasin &n karnini veya platismayi transfer etmistir. Fasiyal
sinirin servikofasyal dalina mini-hipoglossal sinir transferi
veya depresér kasin direkt nérotize edilmesi diger
uyguladigi tekniklerdir.'® Ancak KAAY’deki asimetrinin yas
ile birlikte ciddi seviyede azalacagr unutulmamalidir ve
hastaya gereksiz cerrahi girisimlerde bulunulmamalidir.*
Hastalarin periyodik muayeneleri 1 yil ara ile yapilmali
ve klinik gelisim fotograflar ile belgelenmelidir.
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