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OZET

Agiz boslugunda hamartomlar oldukga nadir gérilen
olusumlardir. Genellikle oral-fasial-dijital sendromun bir
parcasi olarak goérilirler. Bu sendromun bir bileseni de
damak yangidir. Burada sunulan olguda dilde ve damakta
tespit edilen hamartomlardan baska damak yang onarm
ameliyati sirasinda sert damakta bilateral mukoperiosteal
fleplerin altinda kemik komponentte, solda ise yumusak
damak seviyesinde yag hicreleri iceren hamartomatéz
yapilar tespit edilmigtir.  Sert damak seviyesinde oral
mukozayr kapatabilmek icin bahsedilen kemik yapilar eksize
edilmis, bu durum mukozal flepleri incelttigi icin onarimi
zorlaghirmigti. Yumusak damaktan eksize edilen kitle ise
burada bulunmasi gereken levator kasin yerini aldigi icin
onarim sonrasi ayni faraf karsi tarafa oranla kisa ve dar
kalmistir. Sonug olarak agiz boslugu iginde nadir gérilen
hamartomlar klinik muayeneyle tespit edilemeyecek sekilde
damakta da bulunabilin. Olgumuzda bu durum damak
yangi onarim planini etkilemis ve onarim sonrasi sonuca da
yansimigtir.

Anahtar Kelimeler: : Oral-fasial-dijital Sendrom,
hamartom, damak yang

GIRIS

Agiz boslugu iginde hamartomlar zaman zaman
plastik cerrahlarin karsisina cikmaktadir. Bu lezyonlar
bélgesel farklilasma bozukluklarindan olusan tamamen
benign karakterli' kitleler olmalarina kargin bulunduklan
bslge itibaryla degisik yaklagimlar gerektirebilirler. Agiz
boslugunda, bu tir hamartomlar genellikle dilde tarif
edilmislerdir.2® Bu lezyonlar izole bulunabildikleri gibi,
oral-fasial-dijital sendrom (OFD) adi verilen; agizda,
yizde, el ve ayak parmaklarinda bir grup anomaliyle
karakterize nadir gérilen bir sendrom spektrumunun
parcasi olarak da gérilebilirler® Bu spektrum iginde
damak yang da bulunabilmektedir. Damak yangr ve
dildeki hamartomlarin ayri ayn degerlendirilmesi tercih
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CLEFT PALATE WITH PALATAL HAMARTOMA;
SURGICAL APPROACH

ABSTRACT

Hamartomas in the oral cavity are quite rare. When
seen, they are usually a component of Oral-facial-digital
Syndrome. Another component of this syndrome is cleft
palate. In the presented case there are lingual and palatal
hamartomas and cleft palate. Additional hamartomas were
diagnosed during the cleft palate surgery. Bilateral osseous
lesions were present under the mucoperiosteal flaps and
a lipoma was present in the left soft palate. The osseous
hamartomas were excised so as to close the oral mucosa
at the level of the hard palate. This caused thinning of
the mucosal flaps and subsequent risk of fistula. Since the
soft palatal mass replaced the ipsilateral levator muscle,
the soft palate was short and narrow with respect to the
contralateral side after the surgery. In conclusion, the rare
intra-oral hamartomas may be present in the palatal tissues
that cannot be diagnosed by inspection. In our case, we
encountered such a situation that caused a change in the
operative plan and post-operative result.

Keywords: Oral-facial-digital Syndrome, hamartoma, cleft
palate

edilir.® Burada sunulan olguda ise dilde ve sert damakta
muayene sonucu tespit edilen hamartomlara ilave
olarak damak yangi onarnmi sirasinda yumusak damak
mukozasi icinde de hamartoma rastlanmigtir. Bu durum
onanm planini etkilemis ve onarm sonrasi sonuca da
yansimigtir.

OLGU

45 ginlik olgu damak yangr nedeniyle baska bir
merkez tarafindan Marmara  Universitesi Hastanesi
Plastik ve Rekonstriktif Cerrahi klinigine konsilte edildi.
Konsultasyon notlarindan; dogum sonrasi 25 gin sireyle
aspirasyon pnémonisi tanisiyla hastanede yathgi anlagildi.
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Hikayesinden; aralarinda akrabalik bagr bulunmayan
saghkl anne ve babanin ¢iinci cocugu olarak normal
bir gebelik sonrasi miadinda spontan vajinal yolla, 3400
gr. olarak dogdugu égrenildi. Ailenin diger cocuklarinda
herhangi bir sorun yoktu. Yapilan muayenesinde; genis
alin, bilateral epikantus, kepce kulak deformitesi,
hipoplastik ~ burun  kanatlari,  maksillomandibuler
retrizyon, yiksek damak arki ve komplet damak yang
mevcuttu. Dilde toplam dért adet ve sert damakta bir
adet papiller gérinimli, Gzeri mukoza kapli yumusak
doku kitlesi bulunuyordu (Resim 1). Ekstremitelerde
anomali saptanmadi. Bilateral inverted nipple vard.
Hasta ¢ aylikken dildeki kitlelerin iki tanesi eksize edildi.
Yapilan patolojik incelemede hamartom olarak rapor
edildi (Resim 2). Hasta 18 aylikken damak yangi onarimi
amaciyla ameliyat edildi. Ameliyat sirasinda insisiv
foramen seviyesinde sag damak arkindan kaynaklanan
kitle eksize edildi. Mukoperiosteal flepler kaldirlirken,

Resim 1:Dilde anterior yerlesimli bir hamartom (A), damakta insisiv foramen seviyesinde yerlesimli hamartom (B).

DAMAKTA HAMARTOM

her iki damak arkinda da mukozanin altinda periosteal
doku yerinde kemik doku bulundugu saptandi (Resim3).
Veloplasti icin yapilan yumusak damak diseksiyonu
sirasinda, solda nadir levator veli palatini kas liflerine
rastlandr. Bu lifler arasinda yag dokusu oldugu saptand:
(Resim 3). Yag dokusu eksize edildi. Kas lifleri mimkin
oldugu kadar korunarak serbestlestirildi ve veloplasti
yapildi. Sert damak bélgesinde fleplerin  serbestce
kargilikl gelebilmesi icin mukozanin altindaki kemik
doku eksize edildi ve onarm yapildi. Yumusak damak
diseksiyonunda sol tarafta nadir kas lifleri oldugu icin
ve buradan yag dokusu eksize edildigi igin mukozal
onarim sonrasi yumusak damagin sol tarafi diger tarafa
oranla daha kisa ve dar kaldi (Resim 4). Ameliyat sonrasi
dénem sorunsuz oldu. Bu ameliyattan é ay sonra dilde
kalan iki adet hamartomun eksizyonu gerceklestirildi.
Hasta su anda damak ameliyah sonrasi birinci yilini
doldurdu. Yumusak damak asimetrik olmakla birlikte

Resim 2:Tukirik bezleri, yag dokusu ve kikirdak dokusunun birlikte gérildug tipik hamartom
bulgusu (Hematoksilen & Eosin, 40X biyitme altinda).
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Resim 3: Ameliyat sirasindaki eksplorasyon bulgusu. “>", sert damak seviyesinde bilateral kemik dokusunu isaret ediyor;

damak seviyesinde yag dokusunu isaret ediyor.

hareket ediyor. Maksiller hipoplazisi, adenoid ve tonsiller
hipertrofisi nedeniyle nazal kacak bulgusu yok. Belirtilen
sebeplerden 6t0ri hasta, tikayici uyku apnesi nedeniyle
pediatrik gégis hastaliklar bslimi tarafindan takip
altinda. Konusma muayenesi igin dil gelisiminin ilerlemesi
bekleniyor. Ameliyat sonrasi dénemde, ek patolojiler
icin yapilan kraniyal manyetik rezonans gérintileme,

Resim 4: Ameliyat sonunda solda yumusak damak kisa ve dar
olarak izleniyor.
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uxn

, solda yumusak

ekokardiyografi, abdominal ultrasonografi ve géz dibi
muayenesinde patoloji saptanmad.

TARTISMA

Burada, damak yangwyla birlikte agiz icinde cok
sayida hamartomlari olan bir olgunun damak yang
onarm ameliyati  sirasinda  kargilagilan  ve cerrahi
islemi zorlastiran nadir bir durum sunulmustur. Olguda
oldugu gibi, dudak yanginin eslik etmedigi izole damak
yariklarinda %50'ye varan oranlarda ek anomali veya bir
sendrom gérilmektedir.”

Agiz ici hamartomlarla birlikte damak yangi siklikla
genis bir sendrom spektrumu olan Oral-fasial-dijital
sendrom (OFDS) ile tanimlanmistir.é OFDS, oral, fasial
ve dijital anomalilerin birlikte gérilebildigi sendromlar
grubudur. Bugiine kadar en az dokuz alttipi tanimlanmigtir.
OFDS alt tipleri arasinda értisen bulgularin cok olmasi
klinik olarak tani koymay zorlaghrmaktadir. Molekiler
defekt sadece tip 1 igin tanimlanmigtir. Dolayisiyla
olgularin cogunda fenotipik &zelliklerden klinik tani
konmasi yoluna gidilmektedir.2? OFDS Tip 1 ve Tip 2'de
yUksek damak arki, dilde hamartom ve damak yangi sik
goérilmektedir®'® Hastamizda da genis alin, bilateral
epikantus, kepge kulak deformitesi, hipoplastik burun
kanatlari, maksillomandibuler retrizyon, yiksek damak
arki, komplet damak yangi ve agiz ici hamartomlar
nedeniyle OFDS ilk planda akla gelmektedir. Ancak,
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herhangi bir dijital anomali olmamasi nedeniyle bu
tanidan uzaklagilmaktadir.

Hastanin maksillasinin antero-posterior mesafesinin
kisa olmas ve dildeki hamartomlarin iki tanesinin
anterior 2/3 ile posterior 1/3 kesisimine yakin olmasi
nedeniyle ameliyat sonrasi dénemde &deme baglh
solunum sikintisi yaratmamak igin hamartomlar iki ayr
seans halinde eksize edildi. lki ameliyat arasinda damak
yang onarnmi ve damaktaki hamartomun eksizyonu
planlandi. Yine ayni sebeplerden &tird damak yang
ameliyati da 18. aya kadar geciktirildi. Damak yang:
ameliyatinin baglangicinda insisiv foramen seviyesinde,
sag damak arkindan kaynaklanan hamartom eksize
edildi. Ancak sert damakta mukoperiosteal fleplerin
kaldinlmasi sonrasinda periosteum yerinde olgun kemik
dokusu oldugu gérildi. Bu dokunun palatal kemikten
ayrilmasi sirasinda herhangi bir giclikle karsilasilmadh.
Damak elevatérleriyle  normal  bir  mukoperiosteal
flep kaldinlmasi gibi rahatlikla diseke edildi. Bu doku
nedeniyle damak fleplerinin orta hatta rahat ilerlemedigi
tespit edildi ve kemik dokunun eksizyonuna karar verildi.
Kemik dokunun mukozal yizden ayrilmasi daha zor oldu.
Stevens makasla mukozayi perfore etmemek icin dikkatli
bir diseksiyon yapildi ve nispeten ince kalan oral mukoza
kargilikli dikildi. Yumusak damak diseksiyonu sirasinda,
solda nadir kas lifleri ve daha yogun yag hucreleri
bulundugu icin yeterli bir kas diseksiyonu yapilamad:.
Yag hicreleri mimkin oldugu kadar temizlenip kaslar
korundu ve veloplasti gerceklestirildi. Velepic ve
arkadaglan yumusak damaginda yarik olan ama klinik
olarak herhangi bir asimetrisi olmayan OFDS tip 2'li bir
olguda elekiromiyografi yapmiglar ve tek tarafta normal
aksiyon potansiyeli elde edebilmislerken, diger tarafta
herhangi bir kayit alamamislardir.? Bu olgunun ameliyah
sirasinda kayt alinamayan tarafta, bizim olgumuzdaki
gibi, kas lifi olmadigr ve yag hicrelerinden olusan bir
hamartom oldugu saptanmig, yapilan veloplasti de
asimetrik olmustur.  Bizim sundugumuz olgunun da
ameliyat éncesi yumusak damaginda siphelenilecek bir
asimetri yoktu (Resim 1-b). Ameliyat sirasinda sol taraftan
hamartom eksize edildikten sonra da ayni tarafin yumusak
damag karsi tarafa gére kisa ve dar kaldi (Resim 4).
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Agiz iginde hamartomu olan damak yarkli hastalarin
yumusak damaklarinda da hamartom olup olmadigini
anlamak icin Velepic ve arkadaslar gibi elektromyografi
yapmak her zaman imkan dahilinde olmayabilir. Ancak
bu tir hamartomlarin taninmasinda manyetik rezonans
gérinttleme tetkikinden de yararlanilabilecegi akilda
tutulmalidir.  Velepic ve arkadaglarinin  calismasinda
fonksiyonel sonucun bu durumdan etkilendigi belirtilmis
ancak detaylandinimamighr.  Sunulan  vokada  ise
maksillanin hipoplazisi, adenoid ve tonsiller hipertrofi
mevcudiyetinin  klinik olarak nazal kacak olmasini
engelledigi  disinilmektedir. Hasta dil gelisimi ve
konusmanin degerlendiriimesi acisindan takiptedir.

Bu olgunun cerrahisinde iki problemle karsgilagiimistir.
Mukoperiosteal fleplerde periost yerine olgun kemik
dokusu fleplerin karsilikli gelmesini engellemis, bunun
Uzerine kemikler eksize edilmistir Bu durum periostu
olmayan ince iki mukoza tabakasinin karsilikli dikilmesine
sebep olmustur. Sol tarafta yumusak damak seviyesinde
gtkan yag dokusu ise hem burada bulunmasi gereken
kasin yerini aldigi icin yeterli kas dokusu bulunamamus,
hem de eksizyon sonrasi olusan bogluk doldurulamamusgtir.
Bu doku eksize edilmeyip korunsaydi, bu sefer kas
diseksiyonu yapmak mimkin olamayacagr igin hicbir
fonksiyonel kazanim olmayacakti. Sonugta her iki sekilde
de yumusak damakta istenen onarim saglanamayacakt.
Agiz icinde hamartomlan olan benzer olgulara eger
damak yangi da eslik ediyorsa Oral-fasial-dijital Sendrom
olabilecegi ve bu hastalarin bir kisminda damak onarimi
sirasinda da énceden tespit edilemeyen hamartomlarla
kargilagilabilecegi akilda tutulmalidir.
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