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TURNER SENDROMLU BIR OLGU: YELE (PERDE) BOYUN DEFORMITESININ BESLI

FLEP iLE DUZELTILMESI

A CASE OF TURNER SYNDROME: THE CORRECTION OF THE DEFORMITY OF
WEBBED NECK WITH THE FIVE FLAP PLASTY
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OZET

Turner sendromu fenotipik olarak bayan olan hastalarin
genotiplerinin 45 XO olmasi ile karakterize olup, gonadal dis-
genezis, kisa, kalin boyun (yele boyun), ensede genis ve diisiik
sa¢ hatti icerebilmektedir.

Turner sendromlu hastalar mental retarde degildir. Fakat
onlarin bu deformiteye bagh goriinisleri sosyal olmalarini en-
gellemektedir. Bundan dolayi bu deformitenin onarimi 6nem-
lidir.

Deformitenin diizeltilmesi icin; bilateral Z plastiler, doku
genisletici kullanimi takiben eksizyon uygulanmasi, posterior
bolgeden eksizyonlar, lateral servikal ilerletme flebi kullanimi
gibi degisik cerrahi yontemler kullaniimistir.

Calismamizda, besli flep kullanimi ile niiks yele boyun
deformitesi diizeltilmistir. Normal boyun konturu saglanmis,
makul sa¢ hatti elde edilmis ve insizyon hatti posterolateral
bolgeye denk getirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Turner sendromu, besli flep, perde
boyun.

GiRi$

1938’de Turner tarafindan tanimlanan sendrom
fenotipik olarak bayan olan hastalarin genotiplerinin
45 XO olmasi ile karakterizedir. Sendrom gonadal
disgenezis, kisa, kalin boyun (yele boyun), ense-
de genis ve dlusUk sa¢ hatti, kubitus valgus, aorta
koarktasyonu, kalkan g6gis, kisa boy, lop kulak-
lar, epikantal fold anomalilerini icerebilmektedir."?*
Sendroma eslik eden yele boyun deformitesi ilk ola-
rak 1883’de Kobylinski tarafindan rapor edilmistir.3®
Sonrasinda Funke tarafindan 1902°de pterygium koli
olarak tanimlanmistir.® Bu deformite birka¢ send-
romda gorulebilen bir anomalidir. Bunlar Ulrich-
Noonan sendromu (OD gegisli, Turnerin fenotipik
ozelliklerini tasimasina karsin erkek ve bayanlarda
goralir. Sagh alan C6-7’ye uzanir, siklikla perdeler
asimetriktir.)* ve 1912’de Klippel ve Feil tarafindan
tanimlanan perde boyun, damak yarigi, disik pos-
terior sag¢ hatti ve kisitl boyun hareketi olan Klippel-
Feil sendromudur."
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ABSTRACT

The Turner syndrome, phenotypically characterized with
the presence of 45 XO in the genotypes of women patients
and it may also include gonadal dysgenesis, short, webbed
neck, wide and low hair line.

The patients who suffer from Turner syndrom are not
mentally retarded. But their appearance related to this defor-
mity prevents them from taking place in society. For this rea-
son the repair of this deformity is very important.

In order to repair the webbed neck deformity, different
surgical methods have been used such as; Z plasties, tissue
expansion, excision from the posterior region, the use of the
lateral cervical advancement flap.

In our case study; with the use of five flap plasty, relapsed
webbed neck deformity have been repaired. The normal neck
contour was achieved, reasonable hair line was obtained and
incision line corrected to the postero-lateral area.

Keywords: Turner syndrome, five flap plasty, webbed
neck.

Boyun deformitesinin patogenezi bilinmemekte-
dir. Mulliken inutero lenfatik malformasyonlarin kro-
mozomal hastaliklardaki boyun deformitesi ile ilgili
oldugunu ileri surmektedir. Miller vertikal deri azhgi
ve horizontal deri fazlaligini tanimlamistir.2 Turner
sendromunda siklikla mastoidden acromiona uza-
nan kalin fasyanin olusturdugu subkutandz bant
vardir, bu yapi bazende kaslarla ilgilidir."*

Turner sendromlu hastalarda boyunda perde
olanlarda kardiak hastalik olma ihtimali, normal bo-
yunlu olanlara gore fazladir. Perde boyun ve kalp
hastaligi arasindaki iliski, ikisi arasinda patolojik ilis-
kiyide 6ne slUrmektedir. Embriyolojik ¢alismalarda
lenfatik anomaliler etyolojik iliskinin temelini olustur-
maktadir. Lenfatik kesenin vendz sistemle normal
iliskisi bozulmustur.®

Turner sendromlu hastalar mental retarde de-
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gildir. Fakat onlarin bu deformiteye bagh gérunisle-
ri sosyal olmalarini engellemektedir. Bundan dolayi
bu deformitenin onarimi énemlidir.”

Deformitenin diizeltiimesi icin; bilateral Z plas-
tiler, doku genisletici kullanimi takiben eksizyon uy-
gulanmasi, posterior bdlgeden eksizyonlar, lateral
servikal ilerletme flebi kullanimi gibi degisik cerrahi
yéntemler kullaniimistir.

Turner Sendromu’nda Begsli Flep———

OLGU:

Kromozom analizi 45 XO Turner Sendromu
ile uyumlu 13 yasinda, bayan hasta sunulmustur.
Hastada disiUk sa¢ hatti, yiksek damak, gonodal
disgenesiz, gégus anomalisi, boyun hareketlerin-
de kisithilik, bilateral yele boyun deformitesi ve eski
operasyona bagh hipertrofik skarlar mevcuttur.(Se-
kil 1) Hastaya daha 6nce baska bir merkezde bo-
yundaki deformite icin cilt eksizyonu ve primer sitir

Sekil 1. (A-D) 13 yasindaki Turner Sendrom’lu hastanin preoperatif gérintileri.
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yapiimis ancak vertikal deri eksikligi duzeltiimedigi
ve fibréz bantlar eksize edilmedigi igin niiks etmistir.
Deformitesi diizelmeyen hastada bilateral besli flep
kullanimi ile deformite dizeltilmistir (Sekil 2). Flep
eski skar hattina planlanip, skar dokulari ve fibréz
bant eksize edilmistir. Fleplerin adaptasyonu ile nor-

mal boyun konturu saglanmis, makul sa¢ hatti elde / h
edilmis ve insizyon hatti posterolateral bolgeye denk

getirilmistir (Sekil 3). Yaklasik bir yillik postoperatif

takipte nuks gérulmemistir. Sekil 2. Besli flebin sematik gériinimdi.

Sekil 3. (A-D) Skar eksizyonu ve begsli flep kullanimi ile perde boyun diizeltilmesi sonrasi postoperatif gortintiler.

www.turkplastsurg.org 135



Turk Plast Surg 2010;18(3)

TARTISMA

Turner sendromundaki perde boyun deformite-
sinin cerrahi tedavisi daima problem teskil etmistir.
Cerrahide hedeflenen gerginlik altinda kapatma ve
vertikal deri eksikligine bagl rekirrensleri 6nle-
mek, normal boyun konturu saglamak, simetrik sa¢
hatti ile beraber anterior ve lateral boyunda skar
olusturmamaktir.3”

Perdenin yapisal 6zelligi ile ilgilide tartismalar
vardir. Fibréz bant olup olmamasi énemli olup, ban-
tin yetersiz eksizyonu veya serbestlestiriimesi rekir-
rens riski ile ilgilidir. Sharin ve DeFranzo, 1980’de
posterior teknikle rekirrens bildirmislerdir. Bant fib-
réz ve kas elemanlar igerir, bu platismada kisaliga
neden olabilir. Platizmanin siddetli kisaligi frog veya
dove neck anomalisine neden olur. Mandibulanin alt
kismi ile boyun kaybolmus gibidir ve ylz derisi direkt
goguse geciyormus izlenimi vermektedir. Bu ano-
mali siddetlidir ancak Turner sendromunda ¢ok az
gorulur. Bantin olmadidi hastalar Klippel Feil send-
romlu hastalar olup, bunlarda bant olmadigi muaye-
ne ile kolayca tespit edilebilir. Boyundaki kisalik ve
asiri dokudan dolayi psédoveb vardir.?

Perde boyun deformitesinin operasyon ile du-
zeltiimesi ilk defa 1937°de Chandler tarafindan Z
plasti ile yapilmistir.'®* Sonraki yillarda bu deformi-
te igin bircok yontem tanimlanmistir. Plastik cerrah
fonksiyonel ve kozmetik olarak en iyi sonug ve en az
morbidite verecek yontemi segmelidir."

Cerrahi girisimleri lateral ve posterior yaklasim-
lar olarak iki ana baslik altinda degerlendirmek ge-
rekir.

1) LATERAL YAKLASIMLAR:
Z PLASTILER:

Geleneksel Z plasti Chandler tarafindan tanim-
lanmis, bazi cerrahlar tarafindan modifiye edilmis-
tir (Mc Gregor, 1980). Bu yontemin dezavantajlari;
skar lateralde yerlesir, kolaylikla gorilir ve Z plasti-
nin posterior ayagi sach deri icerir, anteriora yer de-
gistirir. Bundan kuguk multipl Z plastiler ile korunu-
labilir. Fakat bunda da sag hatti lateralde yerlesir ve
eleve edilemez. Ancak Z plasti ile perde iyi sekilde
diizeltilebilmektedir.* Tamamen kisa ve kalin boyun-
lu hastalarda direkt yeterli diizeltme saglamak igin Z
plasti gerekmektedir.*

Bazi otdrler modifiye Z plasti ile onarim yénte-
minin diger yontemlerden iyi olduguna inanir. Fib-
réz bant direkt olarak gorilip eksize edilebilmekte,
trapezius kasinin kisa kas fiberlerini kibarca uzata-
bilmekte veya lateral boyunun normal kurvatiri igin
myotomize edebilmektedir. Postoperatif skar sacli
alan kiyisinda postaurikiler bdlgede yerlesmekte-
dir. Sach derinin gériinen lateral boyuna yerlesimini
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Onlemek icin Z plastinin varyasyonlari kullaniimistir.
Calismalarda skara lazer uygulanmasi ve postope-
ratif sagli alana lazer uygulanmasida vardir.’

LATERAL SERVIKAL ILERLETME FLEBI:

Lateral servikal ilerletme flebi yaklasimi ilk kez
Menick ve arkadaslari tarafindan 1984’te tanimlan-
mistir. Anterior boyun derisi ile platisma eleve edilir
ve posterior, superiora ilerletilerek fibréz veblerde
kullanilir. 13

Fazla horizontal derinin yayillmasi ve sa¢ hat-
tinin yeniden konturunu igerir. Anterior ve lateral
skardan korunur. Teknik degisik derecelerdeki de-
formitelere adapte edilebilir. Eszamanli dizeltme
ile simetri saglanabilir. Skar sag ici ve posteriorda
kalmaktadir, sa¢ hatti eleve edilir, rekirrens azdir,
anormal bant eksize edilir. Operasyon basit givenli
ve direkt goérilerek olmaktadir. Dezavantajlari; has-
tada skar olur ve bunlar posterior yaklasimdaki skar-
dan daha belirgindir ve simetriyi saglamak zordur 2.
Asimetri benzer boyutlardaki elipslerin eksizyonu ile
dizeltilir.® Ayrica bazi olgularda; kisa ve kalin bo-
yunlularda, bu yontem kullanilacak olursa kapatma
orijinal vebin apeksinde sonlanir ve eger uzun diiz
hatta az miktarda hipertrofi olursa bu da vebi taklit
eder, sonuglar boyun uzunlugu ile ilgilidir.4

Postaurikuler V-Y ilerletme flebi de kullanilan
bir diger yaklasimdir. insizyon kulak arkasindan su-
perior helikal rime kadar planlanir, asag! sa¢ kena-
rindan uzatilir. Diseksiyon akromiyon ve klavikulaya
kadar devam ettirilir. Fibréz bant ortaya konulup ek-
size edilir, servikal deri posteriora tasinir, asir deri
ve sag eksize edilir. V-Y plasti seklinde kapatilir.26

LATERAL YAKLASIM DOKU EKSPANSIYONU:

Ozellikle kisa boyun ve diisiik sag hatti olup
basarili anterior ilerletme flebi yapilamayacak ol-
gularda kullanilir.* Doku genisletici, oksipital ¢ikinti-
dan yaplilan insizyon ile mastoidden anteroinferiora
diseksiyon yapilarak yerlestirilir. ikinci basamakta
fazla deri c¢ikartilip anteriordaki flep posteriora iler-
letilir. Posteriorda T seklinde insizyon olur. > Genel-
likle doku genisletme ile defektler uygun deri (renk
ve kalinlk) ile kapatilabilir. Bu deformitede problem
vertikal deri eksikligidir ve anormal dusik sa¢ hatti
olmasidir. Posterior insizyon hattinda gerginlik ol-
mamasi reklrrensten korur, boyun agisi saglanir.”
Doku genisleticiler vertikal planda daha ¢ok sagsiz
deri ve subkutan doku saglayabilir.' Ancak doku
ekspansiyonunun birden fazla operasyon gerektir-
mesi ve nispeten ¢ocuklarda zor bir teknik olmasi
dezavantajidir. Siddetli vertikal eksiklik olan vaka-
larda kullaniimaktadir.? Diger tekniklere avantaji gok
fazla degildir.

2) POSTERIOR YAKLASIM:
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Posterior yaklasim ilk olarak Foucar tarafindan
1948’de tanimlanmistir. Bu yontemde veb fazla bo-
yun derisinin posteriorda eksizyonu ile duzeltiimistir.
Fibréz bant skoring ile serbestlestirilip yer degisti-
rilir. inferiordan kapatmaya baslanip superiorda
T gérinumli skar olur ve sa¢ hattinin elevasyonu
mumkindir.® Agris modifiye etmistir, Y seklinde de
kapatilabilir. Shearin ve De Franzo, 1980’de kele-
bek seklinde eksize etmislerdir ve gift ters Y veya
X seklinde kapatmislardir. Bu ybntemin avantaj
tek insizyon olmasidir, ayrica skar géze batmayan
yerde yerlesir. Kolaylikla simetri saglanir, ameliyat
sirasinda her iki alan karsilastirilir."3* Ancak bazi
vakalarda vertikal kolun genislemesine bagl skar
ve orta derecede rekurrens gorulir. Bu durum skar
revizyonu ve double Z plasti ile dlzeltilir.”

Bu yéntem o&zellikle Klippel-Feil sendromunda
daha uygundur. Bunlarda fibréz bant gorilmez ve
gergin kapatmaya bagli niikslerde daha azdir. 3

Biz olgumuzda sekonder vaka olmasi, boyun
lateralinde hipertrofik skar ve fibréz bant varligi ne-
deniyle yeterli diizeltmeyi saglamak igin besli flep
yontemini tercih ettik. Hastada fibréz bant varligi ve
lateralde yer alan hipertrofik skar dolayisiyla poste-
rior yaklasimi yeterli duzeltmeyi saglamayacag: gibi
iki ayri skar olusturacagi i¢in disinmedik. Lateral
ilerletme flebi igin yeterli doku olmadigi igin kullan-
madik. Doku genisletici kulanimini hastaya tguncu
bir ameliyat yiku getirmesi, ¢cocuk hastalarda uyum
sorunu ve normal doku ile beraber skar dokusun-
da da genislemeye neden olabilecegi dusiincesiyle
tercih etmedik. Hastanin deformitesini tam olarak
duzeltmenin Z plastiler ile olabileceg@ini disunduk,
ancak bunlardaki skarin yerlesimi ve sa¢ hattinda
yerdegistirme dezavantajlarini dnlemek icin besli
flep kullandik. Bu ydntemle hastamizda posterior
bdlgeye yakin skar hatti ile beraber normal, simetrik
boyun konturu ve makul seviyede sa¢ hatti elde et-
mis olduk. Yele boyun deformitesinde besli flep yon-
teminin fibréz bant eksizyonunun yapilabildigi, kabul
edilebilir skar ve sa¢ hatti saglayan, kullanimi kolay,
efektif ve akilda tutulmasi gereken bir segenek oldu-
gunu disinmekteyiz.

Yele boyun deformitesinde tamamen diisiik sag
hattini ortadan kaldirmak mumkin olmamaktadir.
Elbette dlzeltilmis ve gizlenmis skarlara ihtiyag var-
dir. Glinimuzde birgcok sag sekli ile bunlar kamufle
edilebilmektedir. Bu deformitelerde vebin dizeltil-
mesi birinci amag olmalidir. 2
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