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Submandibiiler bezin tek tarafli dogustan aplazisi

Unilateral conjenital aplasia of the submandibular gland

Dr. Murat Damar,' Dr. Cem Burak Kalayci,? Dr. Ulki Bekar,? Dr. Biinyamin Turhan®

!Osmaniye Devlet Hastanesi Kulak Burun Bogaz Hastaliklar: Klinigi, Osmaniye, Tiirkiye
*Hakkari Devlet Hastanesi Radyoloji Klinigi, Hakkari, Tiirkiye
*Hakkari Devlet Hastanesi Kulak Burun Bogaz Hastaliklar: Klinigi, Hakkari, Tiirkiye

Majér tikuriuk bezlerinin aplasizi olduk¢a nadir
olmakla birlikte, izole tek tarafli submandibiler
bez aplazisi daha da nadirdir. Bu yazida 55
yasinda kadin hastanin boyun ultrasonografi-
sinde tesadifen saptanan, eslik eden baska
dogustan anomalisi olmayan tek tarafli sol sub-
mandibller bezin aplazisi literatur verileri esli-
ginde sunuldu.

Anahtar Sézcikler: Agenezi; aplazi; dogustan; subman-
dibller bez.

Aplasia of the major salivary glands is very
uncommon, whereas isolated aplasia of unilateral
submandibular gland is even rarer. In this article,
we report a 55-year-old female case in whom
unilateral aplasia of the left submandibular gland
was detected incidentally by ultrasonography with
no other congenital comorbidities in the light of
literature data.

Key Words: Agenesis; aplasia; congenital; submandibular
gland.

Major tiikiiriik bezlerinin yoklugu oldukca
nadir goriilen bir durumdur ve ilk defa 1885 y1linda
Gruber tarafindan tanimlanmigtir. Tiikiiriik bezi
aplazisi izole veya diger gelisimsel anomalilerle
iligkili olarak 6zellikle de ektodermal anomalilerle
birlikte ortaya ¢ikabilir.*?! Ektodermal defektlerin
major tiikiiriik bezlerinin iki tarafli aplazisi ile
iligkisi literattirde tanimlanmigtir. Bunlar lakrimo-
aurikulo-dento-dijital sendrom, hemifasyal mikro-
zomi, Treacher-Collins sendromu ve ektodermal
displaziyi icermektedir.*! Bu anormalliklerin ana-
lizi, tiikiirik bezlerinin aplazisinin muhtemelen
birinci ve ikinci brankiyal arklarin fetal gelisi-
mi esnasindaki bir bozukluktan kaynaklandigini
gostermektedir, fakat tam nedeni bilinmemekte-
dir. Olgularin ¢cogunlugu semptomlarin olmamasi
nedeniyle tesadiifen yakalanmaktadir. Literatiirde

yayimlanan tek tarafli submandibular bez aplazi
olgularinin sadece ikisinde sol tarafli aplazi sap-
tanmig olup bunun nedeni bilinmemektedir.*” Bu
yazida, sol boyunda agris1 olan, fizik muayenede
tist juguler bolgede benign lenf nodu biiyiimesi,
ultrasonografi (USG)'de ise izole tigiincii sol sub-
mandibiiler bez aplazisi tesadiifen saptanan bir
kadin hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Elli bes yasinda kadin hasta bir yildir sol
boyun iist kisim, yan ve arka bolgede, sol
omuza vuran miyojenik karakterde agri, sol
elde uyusma ve ses kisiklig1 yakinmas: ile KBB
poliklinigine basvurdu. Bogazda giciklanma,
yanma disinda nazal veya otolojik semptom
yoktu. Daha o6ncesinden gegirilmis sialadeni-
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tis, her iki sol mandibiiler bolgede sislik, agiz
kurulugu yoktu, disfaji veya odinofaji tarifle-
medi. Genel fizik muayenesinde 6zellik yoktu,
ek anomali tariflemiyordu. Kulak burun bogaz
muayenesinde; oral mukoza normaldi, her iki
submandibiiler papilla mevcuttu fakat palpas-
yonla sol duktal orofisten tiikiiriik gelmiyordu.
Disler protezdi ve oral hijyen orta seviyede idi.
Orofarenkste kronik farenjitle uyumlu grantiler
goriiniim disinda Kkitle veya lezyon saptanmad.
Nazal muayene normaldi. Direkt larengoskopik
muayenede her iki vokal kord hareketli olup,
kordlarda minimal 6dem, aritenoidlerde hafif
hiperemi, interaritenoid pakidermi saptandu.
Boyun palpasyonunda iki tarafli iist juguler
bolgede lenfadenopati (LAP) saptanmast tize-
rine boyun USG istendi. Bu bulgularla hastada
larengofarengeal reflii, kronik farenjit ve benign
lenf nodu biiytimesi diisiintildii. Pantoprazol
40 mg 2x1 baslandi1 ve genel 6nerilerde bulunul-
du. Ultrasonografi degerlendirilmesinde; her
iki 6n servikal zincirde reaktif karakterde lenf
nodlar: izlendi. Sol submandibiiler bez deger-
lendirilemedi. Sol submandibiiler bez agenezisi
on tanisiyla hastaya kontrastli boyun manyetik
rezonans (MR) incelemesi planlandi. Boyun MR
incelemesinde sol submandibiiler bez agenezisi
6n tanist konfirme edildi (Sekil 1, 2). Yapilan
servikal MR incelemesinde servikal disk hernisi

Sekil 1. Aksiyel T1 agirlikls yag baskilr (T1-weighted SPIR)
kontrastls manyetik rezonans incelemede sag subman-
dibiiler bez normal olarak izlenirken (ince beyaz ok),
sol submandibiiler bez normal konfigiirasyonunda ve
yerlesim yerinde izlenememektedir (beyaz ok).
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saptanan hasta norosiriirji birimine yodnlendi-
rildi.

TARTISMA

Tikiiritk bezleri, fetal hayatin 4-8. haftalar:
arasinda oral kavitenin solid epitelyal tomur-
cuklanmasi gelisir. Bu tomurcuklar biytytp
alttaki mezenkimal dokulara uzanarak yerlesir.
Sonradan yogun sekilde dallanir ve liimenleri
gelistirir. Cevre mezenkim dokular1 ve bezleri
lobtillere boler ve bu lobiilleri sarmalayarak kap-
siillerini olustururlar. Erken fetal gelisim done-
mindeki glandiiler elemanlar ve cevre mezenkim
dokulari ile anatomik sinir sistemi arasindaki bu
etkilesim, tiikiiriik bezlerinin normal gelisimi
acisindan, hayati rol oynar. Gestasyonun 4. hafta-
sinda parotis bezleri, 6. haftasinda submandibiiler
bezler ve 9. haftasinda sublingual bezler goriilme-
ye baglar.11

Tiikiirik bezlerinin dogustan yoklugu sik
olmayan bir durum olup multipl major tiikiirtik
bezleri daha siklikla tutulur. Tk olarak 1885'te
iki tarafli submandibiiler bez aplazisinin bildi-
rilmesinden bu yana 40’tan az olgu bildirilmis-
tir. Izole tek tarafli major tiikiiriik bezi aplazisi
ise ¢ok daha nadirdir ve simdiye kadar 15 olgu
bildirilmistir.*”! Major tiikiirtik bezi aplazisinin
nedeni bilinmemektedir. Bu durum Treacher-
Collins sendromu, hemifasiyal mikrozomi,

Sekil 2. Aksiyel T1 agirlikli yag baskili kontrastsiz manyetik
rezonans incelemede iki tarafli parotis bezleri normal
olarak izlenmektedir (yildiz).
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damak yarig1 veya lakrimal punktanin yoklugu
gibi gelisimsel anomalilere eslik edebilir.>*! Bu
anormallikler tiikiirtik bezi aplazisinin birinci ve
ikinci brankiyal arklarin ektodermal defektleri ile
iligkili olabilecegini desteklemektedir ve siklikla
parotis bez aplazisi veya multipl bez agenezisi
ile birlikte goriiliir.™ Fakat bizim hastamizda da
oldugu gibi submandibiiler bezlerin tek tarafl
dogustan yoklugu ile iligkili gelisimsel anomali
su ana kadar bildirilmemisgtir.

Tikiiriik bezi aplazili hastalarin klinigi degis-
kendir ve etkilenen tiikiiriik bezlerinin sayi-
s;, mevcut bezlerin tiikiiriik iretimine katkisi
veya sublingual bezlerin azalmigs tiikiiriik sal-
gisini kompanse etmek icin hipertrofiye olma-
lar1 semptomlar: etkiler. Tek tarafli submandi-
biiler bez aplazisi saptanan hastalar genellikle
asemptomatiktir.”? Hastalar azalmis tiikiiriik tire-
timi nedeniyle agiz kurulugu, ¢ignemede zor-
luk ve disfajiden yakinir, ayrica bu hastalarda
tiikiirtik igindeki koruyucu maddelerin azalma-
sina sekonder olarak artan oranda dig ciiriikleri
ortaya c¢ikabilir. Sadece iki olguda agizda ve
dudaklarda kuruluk, sert gidalar: ¢cignemede zor-
luk ve tat aliminda degisiklikler bildirilmigtir.*!
Fizik muayenede saptanan bulgular degiskendir.
Yapilan yayinlarda ilk semptom olarak boyunda
kitle ile bagvuran ii¢ hastanin, ikisinde kom-
pensatuvar bez hipertrofisi, birinde kargi taraf
submandibiiler bezde pleomorfik adenom olarak
bildirilmistir.">4 ki tarafli submandibiiler bez
aplazili bagka bir hastada sol submandibiiler bol-
gede hemanjiyoma bildirilmistir.'¥ Bizim hasta-
mizda iki tarafl tist servikal bolgede benign lenf
nodu biiytimesi disinda, servikal herniyasyona
bagli boyun agrisi, sol elde uyusma disinda bez
aplazisi ile iligkili olabilecek semptom yoktu.

Tiiktirtik bezi aplazisinden klinik muayenede
stiphelenilebilir, fakat ¢ogunlukla bagka neden-
lerle istenen goriintiileme yontemlerinde tesa-
diifen saptanir. Bez aplazisi USG, bilgisayarh
tomografi (BT), MR goriintiileme, sialografi ve
sintigrafi (technetium T99m pertechnetate) ile
taninabilir.*31%171 Ultrasonografi 6zellikle boyun-
daki sislik ve kitlelerin degerlendirilmesinde ilk
yontem olarak kullanilabilir. Bilgisayarli tomog-
rafi goriintiilemenin yumusak doku ayriminin
iyi olmamasi nedeniyle 6zellikle yumusak doku
goriintiilemede komsu dokular: birbirinden daha
iyi ayiurt edebilen MR goriintiileme kullanilir.
Technetium T99m pertechnetate ile sintigrafi
yapilip submandibtiler bez fonksiyonunun yok-
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lugu gosterilebilir.’! Hastamizda USG ile saptadi-
gimiz sol submandibiiler bez aplazisini dogrula-
mak ve her iki tist juguler bélgedeki lenf nodlarin
degerlendirmek igin kontrastli MR goriintiileme
yapildi, goriintiilemede sol submandibiiler bez
gozlenmedi, reaktif lenf nodlar1 saptandi.

Sonug olarak, tek tarafli submandibiiler bez
aplazisi oldukga nadir bir durumdur ve ¢ogu hasta
asemptomatiktir. Taniy1 dogrulamak i¢in gortintii-
leme yontemleri kullanilabilir. Kserostomi, cigne-
me ve yutma zorlugu, boyunda kitle ve artmis dis
ciiriikleri olan hastalar ile ektodermal malformas-
yonlu hastalarda uygun klinik muayene ve radyo-
lojik degerlendirme yeni olgularin saptanmasina
yardim edebilir.
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lanmas1 agsamasinda herhangi bir ¢ikar ¢akismasi
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