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diğer kan tetkikleri normal olarak bulunmuştur. Di-
ğer sistem taramalarında hastada ventriküler septal 
defekt, atriyal septal defekt ve pulmoner stenoz sap-
tanmıştır. Yatışının ikinci gününde oksijen satüras-
yonlarının stabil seyretmesi üzerine pediatri kliniğini 
tarafından ekstübe edilmiştir. Kliniğimiz tarafından 
yapılan ilk muayenesinde ağız açıklığı yaklaşık 1 cm 
olarak saptanması üzerine acil bir cerrahi müdahale 
düşünülmemiştir. Ağız açıklığındaki kısıtlılığın sebe-
bini araştırmaya yönelik yapılan X-ray ve bilgisayarlı 
tomografi görüntülemesinde temporomandibuler ek-
lem aralıklarında tek taraflı hafif daralma ile beraber 
herhangi bir ankiloz bulgusu saptanmamıştır (Şekil 
1–2). Hastanın beslenmesi bu dönemde orogastrik 
sonda ile sağlanmıştır. Ayrıca intravenöz sıvı des-
tek tedavisi uygulanmıştır. Postpartum 14. gününde 
tarafımızca yapılan ikinci muayenesinde dudakların 
ayrılabildiği, ancak maksillomandibuler dişetlerinin 
okluzal düzeyde sol anterolateraldeki 2 cm.lik kısım 
hariç total olarak yapışık olduğu saptanmıştır (Şekil 
3). Bunun üzerine ikinci ayında hasta operasyon için 
hazırlanmış, trakeotomi açılabileceği olasılığı için 
aile bilgilendirilmiştir. Sedoanaljezi altında yapılan 
operasyonda dişetindeki füzyon bistüri yardımı ile 

GİRİŞ 
Doğumsal maksillomandibuler füzyon oldukça 

nadir görülen bir anomalidir. Tek veya iki taraflı or-
taya çıkabilen bu anomali yalnızca yumuşak doku 
tutulumu ya da beraberinde kemik tutulumu şeklinde 
görülebilir. Ağız açılımında kısıtlanma sonucunda 
bebeğin beslenmesi, solunumu ve gelişimi olumsuz 
yönde etkilenir. Erken müdahale karşılaşılabilecek 
bu problemler nedenleri ile oldukça önemlidir. Ay-
rıca geç müdahale edilen olgularda ortaya çıkabile-
cek temporomandibuler eklem ankilozu daha komp-
like sorunlara yol açabilir.

OLGU SUNUMU
Otuz altıncı gebelik haftasında sezaryen ile 1550 

gram olarak doğan kız bebekte doğum sonrası ya-
pılan ilk muayenede maksillomandibuler füzyon ne-
deniyle ağız açıklığında kısıtlılık saptanması üzerine 
bistüri ile füzyon açılmış ve hasta entübe edilerek 
hastanemiz pediatri kliniğine sevk edilmiştir. Pediat-
ri kliniğinde yapılan ayrıntılı incelemelerde annenin 
sağlıklı bir gebelik dönemi geçirdiği, bebeğin ailenin 
ilk bebeği olduğu, ailede bilinen bir doğumsal ano-
mali öyküsü olmadığı, ancak anne babanın birinci 
derece akraba evliliği yaptığı öğrenilmiştir. Yapılan 

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. 

ÖZET 
Doğumsal maksillomandibular füzyon oldukça nadir 

görülen, sadece yumuşak doku ya da bununla birlikte kemik 
doku tutulumunun görüldüğü bir anomalidir. Tutulum tek ta-
raflı ya da bilateral olabilir. Literatürde tek başına ya da send-
romlar ile birlikte olabileceği bildirilmiştir. 

Klinikte maksillomandibular füzyon sonucu hastada ağız 
açıklığında kısıtlılık ve buna bağlı olarak doğum sonrası bes-
lenme, nefes alma gibi hayatsal fonksiyonlarda problemler 
görülebilir. Kliniğimizde takip ve tedavi edilen maksilloman-
dibuler füzyonlu hastayı literatüre eklemek amacı ile sunmayı 
amaçladık.
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füzyonun tekrarladığı saptanmıştır (Şekil 6). Aileye 
tekrar operasyon önerilmiş, fakat eşlik eden prob-
lemler yüzünden hasta henüz tekrar opere edileme-
miştir. 

TARTIŞMA
Doğumsal maksillomandibuler füzyon nadir gö-

rülen bir anomali olup, tek başına ya da yarık du-
dak yarık damak, mikroglossi, mikrognati, tempo-
romandibuler eklem bozuklukları, aglossi, popliteal 
pterygium sendromu, Van der Woude Sendromu, 
Aglossi - Adaktili Sendromu ile birlikte görülebilir.1,2 
Bunlar arasında en sık görülen anomali yarık damak 
olup, bu durumda yarık damak lateral alveolar sineşi 
sendromu olarak adlandırılır. 1,3,4.

açılmış, tek taraflı kısa bir segmentte singnati sap-
tanmış ve periost elevatorü ile tüm sineşik dokular 
açılmıştır (Şekil 4). Yeterli ağız açıklığının sağlanma-
sı sonrasında hastanın damak yarığı olduğu saptan-
mıştır. Operasyon sonrasında ağız açıklığı yaklaşık 
2 cm olarak ölçülmüştür. Füzyonun tekrarlamaması 
için hazırlanan silikon mold tek taraflı olarak lateral 
bölgede sütüre edilmiştir. Kanama kontrolünü taki-
ben operasyon tamamlanmıştır. Erken postoperatif 
dönemde herhangi bir komplikasyon gözlenmemiş 
olup, hasta oral beslenmeye başlanmıştır (Şekil 5). 
Aileye yaptırılması gereken egzersizler öğretilerek 
ve pediatrik kardiyoloji birimine yönlendirilerek tabur-
cu edilmiştir. Postoperatif birinci ayında silikon mold 
çıkarılmıştır. Ancak silikon bloğun çıkarılmasından 
sonraki takiplerinde, kardiyak problemleri nedeni ile 
interne edildiği dönemde yeterli ağız açıklığının sağ-
lanamaması üzerine ameliyat sonrası ikinci ayında 

Şekil 1: Preoperatif bilgisayarlı tomografi görüntüsü (sağ ek-
lem aralığı)

Şekil 2: Preoperatif bilgisayarlı tomografi görüntüsü (sol ek-
lem aralığı)

Şekil 3: Preoperatif hastanın görüntüsü

Şekil 4: Intraoperatif füzyonun açılmış haldeki görüntüsü
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kemik yapılar arasında (singnati) olabilir. 

Dawson’un ilk yaptığı singnati sınıflamasına 
göre;14

Tip 1: Basit singnati (baş boyun bölgesinde baş-
ka anomali olmadan)

Tip 2: Kompleks singnati

Tip2a: Singnati ve aglossinin birlikte görülmesi

Tip2b: Singnatinin proksimal mandibula bölge-
sinde hipoplazi veya agenezi ile birlikte görülmesi 
şeklindedir.

Bu sınıflama son olarak Laster (2001) tarafın-
dan modifiye edilmiş ve basit anterior (tip 1a) ve 
kompleks anterior (tip 1b) ve basit zigomatikomandi-
buler (tip 2a) ve kompleks zigomatikomandibuler (tip 
2b) singnati olarak yapılmıştır.15 Bu son sınıflamaya 
göre olgumuz tip1b grubuna girmektedir.

Maksillomandibuler füzyonun etiyolojisi henüz 
tam olarak bilinmemektedir. Alveolar çıkıntıların 
embriyolojik gelişiminin olduğu 7–8. haftalarında, 
dil ve damak kontakt halinde iken, bundan sonra-
ki adım olan palatal kapanma dilin aşağıya doğru 
kontraksiyonuna bağlıdır. Oral kavite duvarlarının 
medial hareketleri ile dilin ağızdan dışarı doğru çık-
ması sonucu alveoler çıkıntıların füzyonu engellenir. 
Genetik, teratojenik veya mekanik bir takım etkiler 
bu kritik zamanda, bu periyodun uzaması ile oral ya-
pılar arasındaki hareketsiz temasa ve anormal bir 
füzyona neden olabilir.16 Gebeliğin geç döneminde 
geçirilen travma, stapedial arter anomalisi ve tera-
tojenik ajanlar da diğer muhtemel etiyolojik ajanlar 
arasında yer alır.15,30 

Mathis araştırmalarında adezyonların bukkofa-
ringeal membran artıkları olduğunu öne sürmüştür. 
17 Hayward ve Avery dişeti epitelyumu, palatin ta-
baka ve ağız tabanı arasında kontakta bağlı adez-
yonların geliştiğini belirtmiştir.18 Fuhrmann herediter 
bir geçiş olduğunu, yayınladığı olgusunda ailenin 5 
üyesinde damak yarığı ve sineşi olduğunu, birinde 
yarık damak olmaksızın sineşi olduğunu belirtmiştir. 
19 Stenberg ise gingivanın erken füzyonunu takiben 
dilin tam olarak öne düşmesi sonucu oluşan poste-
rior yarık damak ve mandibula immobilizasyonuna 
bağlı olarak gelişen temporomandibuler eklem anki-
lozu olduğunu savunmuştur.20 Goadacre ve Wallace 
ise füzyonun embriyolojik temelini araştırmış ve geli-
şen brankiyal ark bölgesinde bukkofaringeal memb-
ran veya amniyotik bant teorisini ortaya koymuştur. 
21 Credence ve Rao ise çevresel faktör olarak mec-
lozin ve yüksek doz vitamin A kullanımının bu ano-
maliden sorumlu olabileceğini belirtmiştir. 22,29

İlk olarak Burket 1936’da maksillomandibuler 
füzyon ile beraber fasiyal hemiatrofi ve doğum-
sal temporomandibuler eklem ankilozu olan olgu-
yu yayınlamıştır.5 O zamandan günümüze kadar 
yaklaşık 30 maksillomandibuler füzyon olgusu 
yayınlanmıştır.6–35 

Maksillomandibuler füzyon genellikle doğum-
dan hemen sonra ağız açıklığında kısıtlılık olması 
ile tanınır. Nadiren de olsa geç yaşta tanı konmuş 
hastalar olabilir.13 

Füzyon izole olarak yumuşak dokular arasında 
(sineşi) ya da daha ağır bir form olarak beraberinde 

Şekil 5: Erken postoperatif dönemdeki görüntüsü (silikon 
mold henüz çıkarılmamış)

Şekil 6: Postoperatif ikinci ayında hastanın füzyonunun tek-
rarladığı görüntüsü
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Doğumsal maksillomandibuler adezyonlar oral 
kavitenin değişik bölgelerinde görülebilir. Çoğunlukla 
alt ve üst alveoler çıkıntılar arasında (singnati) veya 
dil ve damak sınırları veya maksilla (glossopalatal 
ankiloz) , alt dudak, ağız tabanı veya orofaringeal 
istmus bölgesinde görülebilir. Bu sineşiler epitelyum 
membranları veya bantları ile birlikte değişik oran-
larda bağ dokusu ve kas veya kemik içerebilir. 23,28 

Adezyonların lokal veya genel anestezi altında 
basit cerrahi yöntem ile ayrılması normal beslenme, 
üst hava yolunun tıkanmaması, normal mandibuler 
fonksiyon ve yüz gelişimi için gereklidir. Ne kadar 
erken tedavi edilirse temporomandibuler eklem an-
kilozu gelişim riski o kadar azdır. Operasyon ne ka-
dar kısa olsa da genel anestezi vermek bazen zor 
olabilir, fiberoptik laringoskoplar endotrakeal entu-
basyon için gerekli olabilir.24 Bazen adezyonların tek 
başına kesilmesi normal ağız açıklığının sağlanması 
için yeterli olmayabilir. Manuel manipülasyonla tem-
poromandibuler eklem sertliğini açmak gerekebilir. 
Normal ağız açıklığı bazen operasyondan ancak bir-
kaç hafta sonra sağlanabilir.25

İnteralveolar silastik bite blokun postoperatif 
yara iyileşme döneminde dört hafta süre ile kullanıl-
ması füzyonun tekrarlamaması açısından önemlidir. 
Maksillomandibuler füzyonun açılmasından sonra 
rekürrensin olduğu çeşitli vakalar yayınlanmıştır. 26,27 
Bu durumun hastanın yaşı dolayısı ile yüksek osteo-
jenik potansiyel taşıması veya yeterli fizik tedavi uy-
gulanamaması nedeni ile olduğu düşünülmektedir.35 
Sunduğumuz hastada da operasyon sırasında yer-
leştirilen silikon blok bir ay süre ile kullanılmış ancak 
daha sonraki dönemde hastanın kardiyak ek ano-
malileri nedeni ile hospitalize edildiği sürede yeterli 
ağız açıklığının sağlanamaması nedeni ile füzyon 
tekrarlamıştır. 

Sonuç
Kemik füzyonu ile beraber veya tek başına 

görülen doğumsal maksillomandibuler füzyon na-
dir görülen, ancak karşılaşıldığı durumlarda erken 
müdahale edilmesi gereken bir anomalidir. Aksi 
takdirde bebeğin nefes alma, beslenme, yutkunma 
fonksiyonları ve yüz gelişimi olumsuz yönde etkile-
nebilmektedir. Füzyonun operasyon sonrasında tek-
rarlamaması için de gerekli önlemler alınmalıdır.
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