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OZET

Dogumsal maksillomandibular flizyon olduk¢a nadir
gorilen, sadece yumusak doku ya da bununla birlikte kemik
doku tutulumunun goérildigu bir anomalidir. Tutulum tek ta-
rafli ya da bilateral olabilir. Literattirde tek basina ya da send-
romlar ile birlikte olabilecegi bildirilmistir.

Klinikte maksillomandibular flizyon sonucu hastada agiz
acikhginda kisitlilik ve buna bagli olarak dogum sonrasi bes-
lenme, nefes alma gibi hayatsal fonksiyonlarda problemler
gorulebilir. Klinigimizde takip ve tedavi edilen maksilloman-
dibuler flizyonlu hastayi literatiire eklemek amaci ile sunmayi
amacladik.

GiRiS

Dogumsal maksillomandibuler fliizyon oldukca
nadir gorilen bir anomalidir. Tek veya iki tarafli or-
taya cikabilen bu anomali yalnizca yumusak doku
tutulumu ya da beraberinde kemik tutulumu seklinde
gorilebilir. Agiz aciliminda kisitlanma sonucunda
bebegin beslenmesi, solunumu ve gelisimi olumsuz
yonde etkilenir. Erken midahale karsilasilabilecek
bu problemler nedenleri ile olduk¢ga dnemlidir. Ay-
rica ge¢ mudahale edilen olgularda ortaya ¢ikabile-
cek temporomandibuler eklem ankilozu daha komp-
like sorunlara yol acabilir.

OLGU SUNUMU

Otuz altinci gebelik haftasinda sezaryenile 1550
gram olarak dogan kiz bebekte dogum sonrasi ya-
pilan ilk muayenede maksillomandibuler flizyon ne-
deniyle agiz acikhginda kisithhk saptanmasi Gzerine
bisturi ile fizyon acgiimis ve hasta entlibe edilerek
hastanemiz pediatri klinigine sevk edilmistir. Pediat-
ri kliniginde yapilan ayrintili incelemelerde annenin
saglikh bir gebelik ddnemi gegcirdigi, bebegin ailenin
ilk bebegdi oldugu, ailede bilinen bir dogumsal ano-
mali dyklsu olmadidi, ancak anne babanin birinci
derece akraba evliligi yaptigi 6grenilmistir. Yapilan
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ABSTRACT

Congenital maxilllomandibular fusion is a rare disorder
that may involve only the soft tissues or both the bony and
soft tissues. It may be unilateral or bilateral. This anomaly may
be seen isolated or in association with syndromes.

Maxillomandibular fusion restricts mouth opening and
may causes problems in feeding and respiration. We present a
case of maxillomandibular fusion with description of the clini-
cal features and treatment adding to the existing amount of
the literature on the subject.

diger kan tetkikleri normal olarak bulunmustur. Di-
ger sistem taramalarinda hastada ventrikuler septal
defekt, atriyal septal defekt ve pulmoner stenoz sap-
tanmistir. Yatisinin ikinci giniinde oksijen satiras-
yonlarinin stabil seyretmesi Uzerine pediatri klinigini
tarafindan ekstiibe edilmistir. Klinigimiz tarafindan
yapilan ilkk muayenesinde agiz acikligi yaklasik 1 cm
olarak saptanmasi Gzerine acil bir cerrahi midahale
disunulmemistir. Agiz acikhgindaki kisitliigin sebe-
bini arastirmaya yonelik yapilan X-ray ve bilgisayarli
tomografi goriintilemesinde temporomandibuler ek-
lem araliklarinda tek tarafli hafif daralma ile beraber
herhangi bir ankiloz bulgusu saptanmamistir (Sekil
1-2). Hastanin beslenmesi bu dénemde orogastrik
sonda ile saglanmistir. Ayrica intravendz sivi des-
tek tedavisi uygulanmistir. Postpartum 14. giiniinde
tarafimizca yapilan ikinci muayenesinde dudaklarin
ayrilabildigi, ancak maksillomandibuler disetlerinin
okluzal duzeyde sol anterolateraldeki 2 cm.lik kisim
harig total olarak yapisik oldugu saptanmistir (Sekil
3). Bunun Uizerine ikinci ayinda hasta operasyon igin
hazirlanmis, trakeotomi agcilabilecegi olasiligi icin
aile bilgilendirilmistir. Sedoanaljezi altinda yapilan
operasyonda disetindeki flizyon bistiri yardimi ile

85

www.turkplastsurg.org




Turk Plast Surg 2010;18(2)

Maksillomandibuler flizyon

Sekil 1: Preoperatif bilgisayarli tomografi gorintisi (sag ek-
lem arahgr)

Sekil 2: Preoperatif bilgisayarli tomografi goriintusi (sol ek-
lem arahgi)

acilmis, tek tarafli kisa bir segmentte singnati sap-
tanmis ve periost elevatoru ile tim sinesik dokular
aclimistir (Sekil 4). Yeterli agiz agikhginin saglanma-
sI sonrasinda hastanin damak yaridi oldugu saptan-
mistir. Operasyon sonrasinda agiz agikhgi yaklasik
2 cm olarak dlgulmastir. Flizyonun tekrarlamamasi
icin hazirlanan silikon mold tek tarafli olarak lateral
bdlgede sutire edilmistir. Kanama kontrolinu taki-
ben operasyon tamamlanmistir. Erken postoperatif
dénemde herhangi bir komplikasyon gézlenmemis
olup, hasta oral beslenmeye baslanmistir (Sekil 5).
Aileye yaptiriimasi gereken egzersizler 6gretilerek
ve pediatrik kardiyoloji birimine yénlendirilerek tabur-
cu edilmistir. Postoperatif birinci ayinda silikon mold
cikarilmistir. Ancak silikon blogun ¢ikarilmasindan
sonraki takiplerinde, kardiyak problemleri nedeni ile
interne edildigi ddnemde yeterli agiz agikhginin sag-
lanamamasi Uzerine ameliyat sonrasi ikinci ayinda
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Sekil 3: Preoperatif hastanin goriintisi

Sekil 4: Intraoperatif flizyonun acilmis haldeki gérintisi

flzyonun tekrarladii saptanmistir (Sekil 6). Aileye
tekrar operasyon onerilmis, fakat eslik eden prob-
lemler yuzinden hasta heniiz tekrar opere edileme-
mistir.

TARTISMA

Dogumsal maksillomandibuler fliizyon nadir g6-
rilen bir anomali olup, tek basina ya da yarik du-
dak yarik damak, mikroglossi, mikrognati, tempo-
romandibuler eklem bozukluklari, aglossi, popliteal
pterygium sendromu, Van der Woude Sendromu,
Aglossi - Adaktili Sendromu ile birlikte gordlebilir.'?
Bunlar arasinda en sik gérilen anomali yarik damak
olup, bu durumda yarik damak lateral alveolar sinesi
sendromu olarak adlandirilir. 134
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Sekil 5: Erken postoperatif donemdeki goriintlisi (silikon
mold heniiz ¢ikarilmamis)

Sekil 6: Postoperatif ikinci ayinda hastanin flizyonunun tek-
rarladigi gorintlist

ik olarak Burket 1936’da maksillomandibuler
fuzyon ile beraber fasiyal hemiatrofi ve dogum-
sal temporomandibuler eklem ankilozu olan olgu-
yu yayinlamistir.® O zamandan ginimize kadar
yaklasik 30 maksillomandibuler fiizyon olgusu
yayinlanmistir.6-3%

Maksillomandibuler flizyon genellikle dogum-
dan hemen sonra agiz agikliginda kisitlilik olmasi
ile taninir. Nadiren de olsa ge¢ yasta tani konmus
hastalar olabilir.™

Flzyon izole olarak yumusak dokular arasinda
(sinesi) ya da daha agir bir form olarak beraberinde

kemik yapilar arasinda (singnati) olabilir.

Dawson’un ilk yaptigi singnati siniflamasina
gore;™

Tip 1: Basit singnati (bas boyun bélgesinde bas-
ka anomali olmadan)

Tip 2: Kompleks singnati
Tip2a: Singnati ve aglossinin birlikte gortilmesi

Tip2b: Singnatinin proksimal mandibula bolge-
sinde hipoplazi veya agenezi ile birlikte gérilmesi
seklindedir.

Bu siniflama son olarak Laster (2001) tarafin-
dan modifiye edilmis ve basit anterior (tip 1a) ve
kompleks anterior (tip 1b) ve basit zigomatikomandi-
buler (tip 2a) ve kompleks zigomatikomandibuler (tip
2b) singnati olarak yapilmistir.’® Bu son siniflamaya
gbre olgumuz tip1b grubuna girmektedir.

Maksillomandibuler flzyonun etiyolojisi henuz
tam olarak bilinmemektedir. Alveolar c¢ikintilarin
embriyolojik gelisiminin oldugu 7-8. haftalarinda,
dil ve damak kontakt halinde iken, bundan sonra-
ki adim olan palatal kapanma dilin asagiya dogru
kontraksiyonuna baghdir. Oral kavite duvarlarinin
medial hareketleri ile dilin agizdan disari dogru ¢ik-
masl! sonucu alveoler gikintilarin flizyonu engellenir.
Genetik, teratojenik veya mekanik bir takim etkiler
bu kritik zamanda, bu periyodun uzamasi ile oral ya-
pilar arasindaki hareketsiz temasa ve anormal bir
flizyona neden olabilir."® Gebeligin ge¢ déneminde
gegcirilen travma, stapedial arter anomalisi ve tera-
tojenik ajanlar da diger muhtemel etiyolojik ajanlar
arasinda yer alir.530

Mathis arastirmalarinda adezyonlarin bukkofa-
ringeal membran artiklari oldugunu 6ne sidrmustur.
7 Hayward ve Avery diseti epitelyumu, palatin ta-
baka ve agiz tabani arasinda kontakta bagll adez-
yonlarin gelistigini belirtmistir."® Fuhrmann herediter
bir gegis oldugunu, yayinladigi olgusunda ailenin 5
Uyesinde damak yarigi ve sinesi oldugunu, birinde
yarik damak olmaksizin sinesi oldugunu belirtmistir.
9 Stenberg ise gingivanin erken flizyonunu takiben
dilin tam olarak 6ne dismesi sonucu olusan poste-
rior yarik damak ve mandibula immobilizasyonuna
bagh olarak gelisen temporomandibuler eklem anki-
lozu oldugunu savunmustur.?® Goadacre ve Wallace
ise flizyonun embriyolojik temelini arastirmis ve geli-
sen brankiyal ark bélgesinde bukkofaringeal memb-
ran veya amniyotik bant teorisini ortaya koymustur.
2! Credence ve Rao ise gevresel faktor olarak mec-
lozin ve yuksek doz vitamin A kullaniminin bu ano-
maliden sorumlu olabilecegini belirtmistir. 222°

www.turkplastsurg.org 87




Turk Plast Surg 2010;18(2)

Dogumsal maksillomandibuler adezyonlar oral
kavitenin degisik bolgelerinde goriilebilir. Cogunlukla
alt ve Ust alveoler ¢ikintilar arasinda (singnati) veya
dil ve damak sinirlari veya maksilla (glossopalatal
ankiloz) , alt dudak, agiz tabani veya orofaringeal
istmus bolgesinde goérllebilir. Bu sinesiler epitelyum
membranlari veya bantlari ile birlikte degisik oran-
larda bag dokusu ve kas veya kemik igerebilir. 232

Adezyonlarin lokal veya genel anestezi altinda
basit cerrahi ydntem ile ayrilmasi normal beslenme,
Ust hava yolunun tikanmamasi, normal mandibuler
fonksiyon ve yiiz gelisimi igin gereklidir. Ne kadar
erken tedavi edilirse temporomandibuler eklem an-
kilozu gelisim riski o kadar azdir. Operasyon ne ka-
dar kisa olsa da genel anestezi vermek bazen zor
olabilir, fiberoptik laringoskoplar endotrakeal entu-
basyon igin gerekli olabilir.* Bazen adezyonlarin tek
basina kesilmesi normal agiz agikliginin saglanmasi
icin yeterli olmayabilir. Manuel manipulasyonla tem-
poromandibuler eklem sertligini agmak gerekebilir.
Normal agiz acikligi bazen operasyondan ancak bir-
kag hafta sonra saglanabilir.?®

interalveolar silastik bite blokun postoperatif
yara iyilesme doneminde dort hafta sure ile kullanil-
masi fizyonun tekrarlamamasi agisindan énemlidir.
Maksillomandibuler flizyonun agilmasindan sonra
rekirrensin oldugu gesitli vakalar yayinlanmistir. 227
Bu durumun hastanin yasi dolayisi ile yiksek osteo-
jenik potansiyel tasimasi veya yeterli fizik tedavi uy-
gulanamamasi nedeni ile oldugu distiniimektedir.®
Sundugumuz hastada da operasyon sirasinda yer-
lestirilen silikon blok bir ay sire ile kullaniimis ancak
daha sonraki donemde hastanin kardiyak ek ano-
malileri nedeni ile hospitalize edildigi strede yeterli
agiz acikhdinin saglanamamasi nedeni ile flizyon
tekrarlamistir.

SONUC

Kemik flizyonu ile beraber veya tek basina
gorilen dogumsal maksillomandibuler fliizyon na-
dir gorilen, ancak karsilasildigi durumlarda erken
midahale edilmesi gereken bir anomalidir. Aksi
takdirde bebegin nefes alma, beslenme, yutkunma
fonksiyonlari ve yiz gelisimi olumsuz yonde etkile-
nebilmektedir. Fizyonun operasyon sonrasinda tek-
rarlamamasi icin de gerekli 6nlemler alinmalidir.

Dr. Guiniz Eker ULUCAY
Yas Sk.5/17 Bostanci, ISTANBUL

E-posta: gunizeker@yahoo.com
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