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Kraniyofasiyal Bolgeyi ilgilendiren Brankial Ark
Sendromlari ve Dis Hekimligi A¢isindan Onemi

Kraniofasial bolgeyi etkileyen birgok sendrom bulunmaktadir.
Sendromlarin ¢ogu agiz ve bag-boyun bolgesinde birgok belirti
vermektedir. Dis hekimlerine rutin olarak gelen saglikli
bireylere gore daha az siklikla gelmekte olan sendromlu
bireyler, 6zel durumlarma 6zgiin 6zellikler gostermektedirler.
Bu ozellikler, bireylerin hayatin1 tehdit edecek ciddiyette
olabilmektedir. Bu nedenle, bu bireylerin hekim tarafindan
ayirt edilebilmesi; dogru taninin konmasi, ihtiya¢ duyduklari
tedavi planinin dogru bir sekilde olugturulabilmesi ve
gerekirse bireyin ve ailesinin yonlendirilmesi bakimindan ¢ok
biiyiikk 6nem tagimaktadir. Brankial arklar prenatal donemde
bas ve boyun yapilarmin koken aldigr yapilardir. Ozellikle
birinci ve ikinci brankial arklarda anomaliler gelistiginde
maksilla, mandibula ve kulak gibi yerlerde malformasyonlar
geligmektedir. Teshis, diger sendromlarda oldugu gibi
multidisipliner bir yaklasimla konulur ve tedavi semptomlara
yonelik yapilir. Bu derlemenin amaci dis hekimi klinigine
gelen brankiyal ark sendromlu bireylerde 6zellikle agiz, dis ve
cenelerde gorebilecegimiz anomalileri tanimak ve bu
bireylerin tedavisine yaklagimi degerlendirmektir.
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Kafatas1 malformasyonlari, bas-boyun bdlgesinin
olusma ve gelisme asamalarindaki aksamalar ya da
sapmalar sonucu ortaya ¢ikan yapisal ve islevsel
bozukluklardir. Kafatasinin etkilendigi olgularin biiyiik
boliimiinde c¢ene-yiiz bolgesinin  de etkilenmesi
kagimilmazdir; bu tiir olgulara kraniyofasiyal anomaliler
ya da kraniyofasiyal malformasyonlar nitelemesi yapilir.
12

Kraniyofasiyal malformasyonlarin bir bolimii ailesel-
izole olgulardir. Cogunlugu sendroma 6zgii bir bulgu
olarak saptanir.2
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ABSTRACT

Branchial Arch Syndromes Relating to the
Craniofacial Region And Its Importance in Dentistry

Many syndromes affect the craniofacial region. In most
syndromes, there are numerous symptoms in the mouth, head,
and neck regions. Individuals with syndromes, who visit the
dentist less frequently than healthy individuals who routinely
visit the dentist, have features that are unique to their particular
conditions. These features can be severe enough to threaten the
lives of those affected. It is crucial to make the correct
diagnosis, develop the proper treatment plan, and guide the
affected individual and their family as needed. Branchial
arches are structures from which head and neck structures
develop in the prenatal period. Especially when anomalies
develop in the first and second branchial arches,
malformations develop in places such as maxilla, mandibula
and ear. Diagnosis, as with other syndromes, is made with a
multidisciplinary approach, and treatment is based on
symptoms. This review aims to identify the anomalies that we
can diagnose, especially in the mouth, teeth, and jaw of
individuals with the branchial arch syndrome who apply to the
dental clinic, and to evaluate the approach to treating these
individuals.
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Kraniofasiyal sendromlar, kafatasi, yliz ve c¢eneleri
etkileyen biiyiime bozukluklaridir. Etkilenen ¢ocuklarin
bazilarinda eller, ayaklar, kalp, bdbrekler gibi i¢
organlari da ilgilendiren anomaliler gelismektedir.?

Dis hekimleri ve tip hekimleri sendromlu bireylerin
tedavisini, multidisipliner olarak birlikte yiiriitmektedir.

Kraniyofasiyal Bolgeyi Etkileyen Sendromlar **
1) Dudak ve damak yariklari

2)  Kraniyosinositozlar dizostoz

sendromlart)

(Kraniyofasiyal

a) Apert Sendromu
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b )Carpenter Sendromu
¢ )Crouzon Sendromu
d) Pfeiffer Sendromu

3) Brangiyal Ark Sendromlari

a) Hemifasiyal Mikrozomi

b) Goldenhar Sendromu

c) Treacher-Collins Sendromu
d) Moebius Sendromu

e) Orofaciodijital Sendrom

f) Nager Sendromu

4) iskeletsel Sendromlar

a) Klediokraniyal Displazi

b) Marfan Sendromu

¢) Mc-Cune Albright Sendromu
d) Kraniyometafizyal Displazi
5) Osteokondroplaziler

a) Akondroplazi

b) Osteogenezis Imperfekta

6) Deri Hastaliklar1

a) Ehler-Danlos Sendromu
b) Leopard Sendromu

¢) Okulokiitan6z Albinizm

7) Sinir Sistemi Hastaliklar1

a) Norofibromatozis

b) Cockayne Sendromu

8) Hamartoneoplastik Sendromlar

a) Sturge-Weber Sendromu
b) Gorlin-Gotz Sendromu
c) Peutz-Jeghers Sendromu
d) Maffuci Sendromu

9) Kromozomal Sendromlar

a) Down Sendromu
b) Cri-Du-Chat Sendromu
c) Turner Sendromu

d) Fragile-X Sendromu

10) Diger Sendromlar

a) Di George Sendromu

b) Pierre-Robin Sendromu
c) Klippelfeil Sendromu

Brankial ark sendromlari, kraniyofasiyal deformiteler
icinde en sik gdriilenlerinden biridir. Dogum 06ncesi
donemde bas-boyun yapilari, brankial arklardan gelisir.
Bu yiizden bu arklarda herhangi bir sebeple geligebilecek
sorun;  bas-boyun  yapilarinda  anomali  veya
malformasyon seklinde ortaya ¢ikacaktir.®

Brankial Ark Sendromlar1
1) Goldenhar Sendromu

Goldenhar sendromu, birinci ve ikinci brankial arkin
gelisim anomalisi sonucu olusan hemifasiyal mikrozomi,
g6z, kulak ve vertebra anomalileri ile karakterize bir
sendromdur (Resim 1). Tam etiyoloji heniiz
bilinmemektedir; ancak gebelikte annenin talidomid,
retinoik asit gibi teratojen ilaglara maruz kalmasi ve
gestasyonel diyabetten siiphelenilmektedir.5®

Resim 1: Goldenhar Sendromu3®

Literatiire gore malformasyonlar ve anomaliler sadece
ceneler, agiz ve kulaklar1 kapsadiginda ‘’Hemifasiyal
Mikrozomi’’ olarak adlandirilir. Eger vertebra ve goz
anomalileri de mevcutsa ’Goldenhar Sendromu’’ olarak
tanimlanir. Bunlara ek olarak kompleks anomaliler de
mevcutsa ‘’Oculo-Auriculo-Vertebral Spektrum’” olarak
adlandirilir.®

Iskeletsel ve agiz ici bulgular: Belirgin skolyoz veya
kifoz, az gelismis mandibula, yiizde asimetri ve vertebral
anomaliler, malokliizyonlar; bazi hastalarda yarik dudak
ve damak, temporomandibular eklem
malformasyonlaridir. %10

2) Hemifasiyal Mikrozomi

Mandibula, maksilla, zigoma ve temporal kemige ek
olarak dis ve orta kulakta ayn1 zamanda yiiziin yumusak
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dokularinda asimetrik gelisim yetersizligine neden olan
dogum oOncesi donemde olusan anormallikler ile
karakterize bir sendromdur. Her ne kadar hemifasiyal
terimi yiiziin yarisini belirtse de ¢cogunlukla bilateraldir
ve yiizlin bir yarisinin gelisim geriligi diger yarisina gore
daha fazladir. Bu anomali i¢in tipik 2 bulgu: Tek tarafl
ramus ve kondil yoklugu ile etkilenen taraftaki kulak
kepgesi anomalisidir. 123

Iskeletsel ve agiz ici bulgular: Yiiziin bir yaris1 diger
yarisina gore kiiciiktiir ve sagital, transversal ve vertikal
yonlerde asimetri mevcuttur. Bu asimetrinin nedeni; bir
tarafta ramus mandibularis ve kondilin hi¢ olusmayigidir.
Etkilenen tarafta masseter, temporal ve pterygoid kaslar
da olusmadig1 igin fonksiyon yoktur. Fonksiyonun
olmadig1 bu bolgede de biiylime ve gelisim olmaz ve
anatomik yapilar kii¢iik kalir (mikrosomi). Etkilenen
tarafta maksilla ve zigomatik kemik kii¢ciik kalmustir.
Damak asimetrik ve derindir; fakat yarik yoktur.11314

3) Oculo-Auriculo-Vertebral Spektrum

Bag, yiz ve vertebranin O6nemli bir kisminda
malformasyonlar goriiliir. Kraniyofasiyal
malformasyonlarin etkilendigi bolge, karsi tarafa gore
daha kiigiiktiir. Malformasyon ¢ift tarafli olsa bile yiiziin
bir tarafi daha ¢ok etkilenmistir ve fasiyal asimetri
belirgindir.  Mental  retardasyon  ve  serebral
malformasyonlar ek olarak  goriilebilir. ~ Kulak
malformasyonlar1 goriiliir. Preaurikular sarkik deri
uglari, tragus ve agiz kdsesi arasina yerlesmistir.® (Resim
2).

Iskeletsel ve agiz igi bulgular: Malar bdlge, maksilla,
mandibula ve temporal kemik hipoplazisi, makrostomia
(bliylik agiz), parotis bezi agenezi/displazisi, anoftalmi
(gbziin hi¢ gelismemesi) / mikroftalmi (goziin az
gelismesi), dudak-damak yarig1 goriilebilir.®

Dis gelisimi de geridir. Bu gecikmis gelisim sadece
lingual ve palatinal malformasyonlu hipoplazik tarafta
ortaya gikar.®

4) Treacher-Collins Sendromu (Mandibulofasiyal
Dizostoz)

Yanaklarin dis iist kisminda, mandibulada, maksillada ve
g0z cevresinde gelisim geriligi ile karakterize dogum
oncesi donemde olusan bir sendromdurl5 Resim 2: Bu
sendrom, TCOF1 genindeki mutasyondan kaynaklanir. Bu gen
kraniyofasiyal yapilarin erken embriyonik gelisiminde énemli
rol oynayan proteinleri kodlar.5:

Iskeletsel ve agiz ici bulgular: Yiizde karakteristik bir
supraorbital sirt bulunur. Burun, diger kemik ve
kartilajlarin tam gelismemesi nedeniyle oldugundan
biiyiik goriiliir.3 Zigomatik kemik ve mandibulada
hipoplazi, dis ve i¢ kulak kemiklerinde anomaliler, goz
kapagi anomalileri, yarik damak, kisa ramus, biiyiik
gonial ac1; bunlara bagli olarak iskeletsel acik kapanis ve

tipik kus yiizii goriiniimii vardir.'”'® Diglerde anormal
pozisyonlara, diastemalara ve hipoplazilere sik rastlanir.®

Yeni doganda bu sendromun karakteristik 6zelligi olarak
ortaya ¢ikan ciddi mikrognati hayati 6nem tasimaktadir.
Havayolu tikanmalarina ve beslenmede zorluga neden
olabilmektedir.'’

Sendromda

Oculo-auriculo-vertebral
preauricular sarkik deri uclarr®

Resim 2:

5) Moebius Sendromu

Nervus (N.) Abdusens (6. Kraniyal sinir) ve N. Facialis
(7. Kraniyal sinir)’in dogumsal olarak ¢ift veya tek
tarafli, tam veya kismi felci ile karakterize bir
sendromdur. N. Abdusens felcine bagl, goézlerde
hassasiyet, sasilik, motor gecikmeleri ve yan bakislarin
azalmasi s6z konusudur. N. Facialis felci sonucu, fasiyal
paralizi ve giilme kabiliyetine sahip olmayan, maskeye
benzer ifadesiz bir yiiz ortaya ¢ikmaktadir. Bu iki sinir
disinda N. Trigeminalis (5. Kraniyal sinir), N. Vagus (10.
Kraniyal sinir), N. Accesorius (11. Kraniyal sinir) ve N.
Hypoglossus (12. Kraniyal sinir) felgleri goriilebilir. Bu
sinirlerin felgleri de genellikle ¢igneme, yutma ve
oksiirme gibi solunum komplikasyonlarina yol agar, 5120
Hastalar yutkunurken baglarin1 geriye atar ve genelde
salya akis1 vardir. Mental retardasyon goriilebilir.3
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Iskeletsel ve agiz igi bulgular: Mikroglossi, dil
hareketlerinde kisitlanma, mikrostomi (kiigiik agiz),
yarik damak, mandibular mikrognati, derin ve dar sert

damak, artmig overbite, siddetli ¢aprasiklik, iskeletsel
6,21-23

smif II malokliizyona egilim goriiliir.

Resim 3: Treacher-Collins Sendromus?
6) Orofasiodijital Sendrom (OFD)

Ag1z boslugu, yiiz ve parmak anomalileri ile karakterize
gelisimsel bir sendromdur. Sik episodik néromiiskuler
rahatsizliklar, farkli derecelerde mental retardasyon, kisa
kol ve bacaklar, el ve ayak malformasyonlar1 ve yarik
damak sik goriliir. En az 13 farkl1 tipi tanimlanmistir. 1
Yiiz anomalileri daha ¢ok OFD-I"de goriiliir.?*

Iskeletsel ve agiz ici bulgular: Frontal ¢ikinti,
hipertelorizm, alopesi (sa¢ dokiilmesi), sasilik, burun
kokii basikligi, mikrognati, mandibula ramus hipoplazisi
ve fasiyal asimetrileri, yarik dudak ve damak, ¢ok sayida
hiperplazik frenulum, ankiloglosi, hamartomatoz
biiylimeleri olan lobule dil, dar iist dudak goriiliir.
Iskeletsel olarak biiyiik bir gonial ac1 ve yiiksek bir
mandibular diizlem, mikrognati ile birlikte anterior agik
kapanisa, maksiller ark anomalilerine ve posterior ¢apraz
kapanisa neden olur. Digsel olarak eksik disler,
stiperniimere digler, mine displazisi goriilir. Bu
hastalarda ¢apragiklik ve dar dental arklar sonucu dis
ciiriigii yaygindir.524-26

7) Nager Sendromu

Kraniofasial bolgeyi, ekstremiteleri, kas ve iskelet
sistemini etkileyen bir sendromdur (Resim 4). 9932
kromozomundaki bir degisiklikten kaynaklanmaktadir.
Kraniyofasiyal anomaliler; igitme, konugma ve beslenme
sorunlarina  neden olabilir. Bu hastalarda
kardiyovaskiiler anomaliler ve belirli derecelerde zeka
geriligi de goriilmektedir. Hastalarda mortalite ve
morbidite oranini arttiran asil sebep, hava yollarinin
daralmasina  baghi  olarak  yasanan  solunum
sikintilaridir. 2728

Iskeletsel ve agiz ici bulgular: Az gelismis zigoma,
maksilla ve mandibula; kiigiik disler, mine hipoplazisi,

oligodonti, dissel malokliizyonlar, yarik dudak ve
damak, kisa yumusak damak, palpebral fissiirlerin asag:
dogru konumlanmasi, alt goéz kapagi kirpiklerinin
yoklugu, diiz burun kopriisii, diisiik yerlesimli, arkaya
doniik kulak goriiliir. Bu hastalarda kisith agiz agiklig

nedeniyle ¢igneme ve oral hijyen yeterince saglanamaz.
27-29

AN =B
Resim 4: Nager Sendromus?
SONUC

Glintimiizde dis hekimleri saglik alaninda 6nemli bir role
sahiptir. Agiz sagligina verilen 6nem giderek artmakta ve
bireyler bilinglenmektedir. Dig hekimleri; agiz igi ve
dislere yonelik hastaliklar1 tedavi ederken, var olabilecek
diger sistemik hastaliklart ve bunlarin 6zelliklerini de
sorusturmali ve tedavi planlamasini olusturmalidir.
Bununla beraber dogustan var olan yapisal, davranigsal,
fonksiyonel, ve metabolik bozukluklarin 6zellikle bas ve
boyun bolgesinde meydana getirdigi malformasyonlar ve
deformasyonlarin klinik olarak erken dénemde ve dogru
tanimlanabilmesi  dis  hekimliginde o6nemli  bir
sorumlulugu da giindeme getirmektedir. Bu derlemede
ceneleri ve cevre dokuyu etkileyen brankial ark
sendromlar1 irdelenmisgtir.

Orofasiyal bolgeyi etkileyen tiim sendromlarin tanisi
multidisipliner ~ yaklagimla  konur ve  tedavisi
semptomlara yoOnelik olarak yapilir. Dis hekimleri bu
hastalarla karsilagtiginda, gerekli dental tedavilerini
yapabilmeli ve ilgili hekimlere hastayr konsiilte
etmelidirler.
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