Olgu Sunumu / Case Report Akdeniz Tip Dergisi / Akdeniz Medical Journal

Turner Sendromlu Bir Olguda Pterigium Colli’nin
Cerrahi Tedavisi

Surgical Repair of Pterigium Colli in a Case with Turner Syndrome
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rresponcenee Aadres Pterigium colli, Turner sendromlu olgularda % 75 siklikta gériilen bir deformitedir. Bu deformitede,
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Cerrahi Uzmany, Istanbul, Tiirkiye Bu yazida Turner sendromlu 6 yaginda bir olguda Z plasti ve cilt eksizyonu ile Pterigium Colli’nin

E-posta: anicinpolat@hotmail.com diizeltilmesi sunulmustur.
Operasyon sonrasi bir komplikasyon gériilmemis olup, estetik olarak tatmin edici sonug saglanmugtir.

Sonug olarak Pterigium Colli diizeltilmesinde uyguladigimiz teknik giivenilir ve estetik sonuglar yo-
niinden tatmin edici bir cerrahi yontemdir.
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ABSTRACT

The prevalence of the Pterigium Colli deformity is 75% in patients with Turner syndrome. This
congenital deformity manifests as bilateral extracervical skin extending from the mastoid to the acromion
and constituting webs.

The repair of Pterigium Colli in a 6-year-old patient with Turner syndrome using the Z plasty technique
and skin excision is presented.

There were no postoperative complications and a satisfactory aesthetic result was obtained.
Our technique for the repair of Pterigium Colli is safe with a satisfactory aesthetic result.
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GIRIS

Konjenital bir deformite olan Pterigium Colli ilk olarak Kobylinski tarafindan 1883 yilinda
tanimlanmugtir (1,2). Servikal cildin fazlaligt her olguda degisken olmakla birlikte, genellikle
mastoidden akromiona kadar uzanmaktadir. Posterior bolgede sag ¢izgisi laterale dogru
uzanir ve bu da genis bir sag cizgisine neden olmaktadir. Tam mekanizmasi bilinmemekle
beraber, baz1 yazarlar uterus i¢indeki dénemde olusan bir lenfatik malformasyonun neden
olabilecegini savunmaktadirlar (3). Bu deformite Klippel-Feil ve Noonan sendromlarinda da
gortlebilirken siklikla Turner sendromuna eslik eder. 45X0 karyotip anomaligi ile seyreden
Turner sendromu ilk olarak 1938 yilinda tamimlanmugtir (4).

Bu deformite fonksiyonel olarak bir sorun olusturmamasina kargin , hastalar ve ailelerinde
estetik olarak sikayet yaratmaktadir. Bu deformitenin diizeltilmesinde literatiirde birkag
cerrahi teknik tanimlanmugtir (1,5). Bu makalede Turner sendromu olan bir olguda Z plasti
ve cilt eksizyonu ile Pterigium Colli’nin diizeltilmesi sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

6 yagindaki kiz hasta yelken boyun deformitesiile klinigimize
bagvurdu. Daha 6nce kromozom analizi yapilmamis
olan hasta, kromozom analizi yapilmas:t icin Genetik
klinigine yonlendirildi ve Turner sendromu tanist konuldu.
Herhangi bir fonksiyonel sikayeti olmayan hastanin fizik
muayenesinde iki tarafli kulak deformitesi, kisa boy ve
yelken boyun deformitesi saptandr (Sekil 1).

Hastanin cerrahi o6ncesi planlamasinda; mastoidden
akromiona uzanan sag tarafta tek ve sol tarafta iki tane olan
fibrotik bandlar kalem ile vertikal planda isaretlendi. Bu
vertikal ¢izgilerden anterior ve posteriora dogru, 60 derece
aciyla Z plasti kollar: igaretlendi. Cerrahi girisim hasta sirt
Gistii pozisyonda iken genel anestezi alunda yapildi. Ilk
olarak kepge kulak onarmmi yapildi. Mustarde’nin U siitiir
teknigi ile onarim uygulandi. Daha sonra boyun bélgesinde

¢izime gore yapilan insizyonla Z plasti cilt flepleri trapez

Turner Sendromlu Bir Olguda Pterigium Colli'nin Cerrahi Tedavisi

kasi tizerinden kaldirildi. Cilt flepleri planlanan Z plastiye
uygun olarak planlanan yerine gotirildi ve fleplerdeki
cilt fazlahg eksize edildi. Trapez kasi tizerindeki fibrotik
bandlar cksize edildi. Kulak arkasi alanda olusan kopek
kulaklari, kepce kulak onarimi nedeniyle kulak arkasindan
da insizyon yapildigi i¢in dolagimi bozmamak adma eksize
edilmeden birakildi. Her iki boyun bdlgesine hemovak
drenler konuldu ve cilt flepleri cilt alt1 ve cilt olacak sekilde
iki tabaka olarak sttiire edildi.

Ameliyat sonrast dénemde herhangi bir komplikasyon go-
rilmedi. Hastanin drenleri ikinci giin ¢ekildi. Ameliyat son-
ras1 yapilan degerlendirmede perdelerin giderildigi ve es-
tetik olarak tatmin edici bir sonug alindigr gozlendi (Sekil 2).

TARTISMA

Turner sendromu 2500-3000 canli kiz dogumunda gériliir
ve 45X0 karyotipi ile seyreder. Kisa boy, dusiik sa¢ ¢izgisi,
perdeli boyun, disiik yerlesimli ve/veya rotate kulaklar,

Sekil 2: Operasyon sonrast 6. ayda hastanin yelken boyun deformitesinin diizeldigi gézlenmektedir.
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dar damak, lateralde yerlesmis hipoplazik memeler ve genis
gogiis kafesi, cubitis valgus, tirnak ve kardiyak anomalilerle
infertilite bu
karakteristik Ozellikleridir. Bu hastalarin zeka diizeyleri

karakterizedir. Amenore ve sendromun
normaldir (6). Tani genellikle fetal dénemde konulmakla
beraber, bizim olgumuzda da oldugu gibi ge¢ tam da

konulabilmektedir.

Pterigium Colli veya perdeli/yelken boyun siklikla Turner,
Noonan ve Klippel-Feil sendromlarina ait bir bulgudur.
Etiyopatogenezi halen tam olarak bilinmemektedir. Uterus
icindeki dénemde servikal bélgede olugan lenfatik sistemin
gelisim defektinden ya da yine inutere dénemde boyun
posterior alanda kistik higroma olusumuna sekonder
gelistigi dugtintilmektedir (3,7).

Plastik cerrahlar i¢in ideal cerrahi teknik; kozmetik sonucu
iyl olan, komplikasyon orani az ve rekiirrens orani disiik
olan tekniklerdir. Bugiine kadar bu deformitede baz
teknikler kullamilmigtir. Bunlardan biri balon teknigidir
(8). Ozellikle vertikal laksite saglamak amaciyla yapilan
bu teknikte iglemin iki seanshi olmasi ve balon sisirme
seanslarinin  ¢ocuklar igin travmatik olmasi teknigin
dezavantajlaridir.
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Bir diger teknik posteror servikal liftingdir. Bu teknikte
insizyon ensede sa¢ hizasinda kalmaktadir. Avantaji
anormal yerlesimli sa¢ hizalanmasinin diizeltilebilmesi iken
dezavantaji ise skar genislemesi ya da hipertrofik skardir (1).

Bizimde uyguladigimiz bir diger teknik ise Z plasti
teknigidir. Deri fazlaligim azaltmada ¢ok iyi bir yontem iken
anormal sa¢ hizalanmasimma minimal fayda saglamaktadir.
Teknigin bir diger dezavantaji ise boyun yan tarafinda
skarin olmasidir (1,9). Biz de bu teknigi kullanarak iyi
bir estetik sonu¢ aldigimizi digintiyoruz. Operasyon
sirt ustt pozisyonda gerceklestirilmigtir  ve pozisyon
degisikligine ihtiyag olmamugtir. Ayni seansta hastanin
kulak deformiteside onarildig i¢in, kulak insizyonuna yakin
alanda fold rezeksiyonu kan dolagimini bozmamak icin
ikinci seansa birakilmugtir.

Sonug olarak Pterigium Colli deformitesinde kullanilabile-
cek birkag cerrahi teknik secenegi vardir, hastanin mevcut
sorunlart gozontne alinarak ideal yontem belirlenmeli-
dir. Bu se¢eneklerden biri olan Z plasti ve deri eksizyonu
yontemi ile uygun olgularda estetik olarak tatmin edici
sonuclar alinacaginm diisiinmekteyiz.
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