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ik caglarcdan beri bilinmekte_olan dudok--damak yariklarnnin
etyolojisi, cagimizda tip alanindaki gelismelere ve kondisyon (izerin-
deki strekli galismalara ragmen tam bir acrkliga kavusmamistir. Bu
cohgmada dudak-damak yarklilarda genetik incelemeler yvapilarak
etyolojisinin aydinlotilmasina katkida bulunmak amaglanmstir,

1705 de Ana’nin bir gilede tg kusok boyunca cesitli yartk  va-
koior soptadigi bilinmektedir (16). Brohy (1924) bir kindredin ¢
kusaginda 13 damaok yariki vaka saptwyorak genetik etkenlerin ro-
line dikkati cekmistir (16).
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Dudak-damak yarklarinin etyoclojisine iligkin itk  bilimsel  ve
sistematik calismay! 1942 -de Fogh-Andersen Danimarka toplumun-
da yapmistir. Arastiricl dudak-damak yanklarimin olugmasinda - iki
ayri genetik sistem hipotezini ortaya atmis, kalitimun onemli  bir
etken oldugu gérising savunmusgtur (3, 10).

MATERYAL VE METOD ;

1973-1977 yillar orasinda A, U. Twp Fakiiltesi K. B. B. ve Gene-
tik Karstleri le Dis Hekimligi Fokiitesi Cerrahi KirsUsine bag vu-
arn 0-6 yaslan arasindaki 100 dudok-damak yang arastirma  gru-
bunu olusturmustur.

Metod 3 béiumde verilebilir :

1 — Fizik muayene : Her vakada standard bigimde  uygulon-
mus, gerekli hallerde ilgili klinikler ite konsiiitasyona gidilmistir,

2 - Vakalarin prenatal ve natal donemlerine iligkin - ayrintila-
rih saptanmasi Bunun icin dze! bir form gelistirilmis ve bizzat an-
neden anomnez olinmistir. Bu form bir yondon  standardizasyonu
saglamis, 6te yandan gelisme hikdyesinin en dogru bhicimde alin-
masing olanak venmistir,

3 — Pedigri gizimi : Genetik etkenlerin ve bazi durumiarda ka-
iim seklinin ortaya konmasiv amaglayan bu yontem her vakaya
uygulanmis, pedigriler standard bigimde hozirlanmigtir.

BULGULAR :

Fizik Bulgular

Vokalarin cinsiyeti ve anomalinin sekiine gore dagihm  Tablo
| de goriitmektedir,

Ancemalinin $ekli Cinsiyeti %
Damak yangi E 7
K 14
Dudok yangt E 10
K 14
Dudak-damak yangi E 37
K 18
Toplam 100

Tablo | : Damak, dudak ve damak-dudak yang 100 vakanin cinsiyete
gore dagilimi,
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Vakalar tim olarak ele alindigindg cinsivet dadibminda  biwiik
bir sapma gbzlenmemis; buna kargin, yalniz damak yangt dislierde,
dudak-damak yang ise erkeklerde daha fazla goriilmiistir,

Prenatal — Natal Bulgular

Damak yarikh 21 gocugun annelerinin gebelik anamnezinde 4
vak'ada gebelik ayrintdari acikca saptanamamig; 10 annenin gebe-
liginin normal gectigi; diger 7 anneden 2 si disik yopmak icin ilbg
kullandiklariny, uzun siiren vaginal kanamalara ragmen 3. aym so-
nunda abortus olmadifindan bu isteklerden vazgectikleri; 2 annenin
ise diglk tehdidine karsi devamli ildg kullandiklar; birinin kortizon
tedavisi gordidii ve 2 annenin ise ailevi soruniardan dolayl psiko-
lojik stres etkisinde kaldiklart saptanmistir.

Yalmz dudak yandr ve dudak-damak yargi 79 cocudun annele-
rinin gebelik hik&yesinde 12 tanesinden gerekli bilgiter alinmomis,
42 tanesinde gebeligin normai seyrettigi saptonmestir,. Geri kalgn
25 annenin ise Hk {¢c aymda cesitli dis etkenlere maruz kaldig an-
fagtlmistir. Sdvle ki : 2 anne kizamik, 2 anne siddetli grip gegirmig
ve tedavi amaciyla cesitli ilGclar kullanmis, 8 anne cocuk dirstirmelk
icin bircok ilde almig, 9 anne ise bazi nedenlerle cesitli ilaclar sii-
rekli kullanmis, 1 anne gebe kaldiginin farking varmadan 2. ovin so-
nuna kadar rejim yapmis ve 3 anne de ailevi sorunlardan dolay)
uzlntiii gilinler gecirip psikolofik streslerin etkisinde kalmrstir,

Dogumda anne-baba yasinin ve dogum sirasinin herhangi bir
Ozellik géstermedigi gbzienmistir.

Pedigri Bulgulan

~Pedigri ydntemi iki noktoyy, iki vak'a grubunun -varligini ortaya
cilkarmistir :

1 — Familyal yigihm gésteren vokalar,
2 — Sporadik vakalar.

Fomilyal yidiim gbsteren ve probandda valniz doamak  yang
bulunan vakalarda, ailenin difer musap kisilerinde . yokniz doamalk
yands, probandda yalmiz basina dudak yang: veya dudak-damak ya-
ngr gérilen vakalarda ise dudak yandr He dudak-demak yargmin
karigik ofarak dodidifi gozlenmistir,

Boylece 21 domak yang: vakasmdan 6 inin, dudak, dudak-da-
mak yang: vakasinda ise 29 unun familyal yigihm glsterdigi sapton-
mistir.
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Dudak-damak yandr vakalanndan bir pedigride otozomal do-
minant kahitima uyar kaoltsal dovranig goriimils, ik sib’in ands at-
rezisi ile dogdugu bir baska pedigrice 2 sib yani probandda dudak
yarigi bulunmustur. Anne ve babasinin normal fakat akraba oluglart
ve kindredde bagka voka buiunamamasi karsisinda bu vaka otozo-
mal resessif genlerie determine sayimigti, Foamilyal yigihm gdste-
ren diger vakalormn, hic biri Mende! kurallarina uydr segregasyon
gdstermemistir. Bu bakimdan kahitim polijenik tip olarak degerlen-
dirilmistiv. -

vakalarimizin 22 sinde Kon yokimi evliik gbzienmistir (% 22).
Etyolojinin saptanmasi igin prenatal, natai gelisim ve pedigri and-
lizlerinden cikan sonugkar izole damak yariklan ve dudak, dudak-
domal yarikiar icin oyt ayil degeriendiriimis ve Tabio I, [il de gds-
terikmistir. -

Etken Vaka sayist %
Famityal {herediter) b 23,80 |
Eksojen 7 33,38

N Etyolojisi saptanamayan 9 42,87
Toplam 22

Tablo il : izole damak yarikionnda etyolojik simflama,

Etken Vaka sayist %
Familyal (herediter) 29 36,72
Eksojen ‘ 25 31,64
Etyoloijisi saptonomayan 25 31.64
Toplam ) 79

Tablo [ : Dudok, dudak-damak yarklarinda etyolojik smflomi,

Vakalarin bilyiik bir kisminda, eslerden gerekli bilgi alinamamig,
bazilarda 6zellikle bilgi vermekien kocindiklar icin etyolojisi sapia-
namiyan voka sayigi ylksek olmustur.
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TARTISMA :

Dudak, dudok-ciamak yarikiarinm erkekler, domak yarklarimn
ise digilerde daha fazla bulundugu gonlilmilstiir, Bu farkin  nedeni
kesinlikle bilinmemekiedir. Ancak bu gdzlem birgok  arastiicinin
butgularma uygunluk gdsterir {4, 11, 12, 21).

Gebelik ilk trimestresinde cesitli ilGglan kulanmanin, virliis en-
feksiyonlarinm dudak-damak yanig olusmasing etken oldugu goz-
lenmistir (2, 9, 10, 13, 15, 20, 22). WHO (1970} raporunda dudak-da-
mak yarklarinn meydana gelmesinde thalidomid, rubela ve diya-
betin rol oynoadigy, 2. ditnya savasi sirasinda Almanya'da dudak-da-
mak yariklarindaki artisin psikolojik strestere ve beslenme biozukluk-
larina bagh olabilecegi bildiribmigtir (22). Schilli ve ark. {1970} 315
dudak-damak yarkh hastamin analizinde hamilelidin ik 3 ayinda 34
annenin ciddi gripal, 6 annenin ise sarilik, rubella gibi enfeksiyon-
lara yokalandigin, 36 annenin vaginal kanama gecirdidini, 6 anne-
nin radyolojik tetkik sirasinda radyasyona maruz kaldigini, ayrica
bunlardan % 3,2 sinin uyku ildc;, % 204 {iniin baska Haclar kui-
landidy, % 36,6 sinin psikolojik stresler altinda bulundugunu sapta-
miglardr (17), Gerek bulgularimz gerekse gu sdylenenler gebeligin
1. trimestresinde anneye etki eden k&t cevresel etkenlerin dudak-
damak yarig olugumunda dnemli rol oynadidini gosterir niteliktedir,

Pedigri analizlerinde dudak, dudak-damak yarkiart bulunan fa-
milyal vokalorda probanddan bagka kindredin diger iiyelerinde de
dudak, dudak-damak yarig karstk olarak gorilirken, damak vardi
vakatarinda kindredin' diger Uyelerinde yalniz damak yangi gdzlen-
mistir. Bu bulgu Kobyas: (1953), Fujin ve ark. (1963, Fogh-Ander-
sen (1868), Fraser (1970), Woolf (1971), Bixler ve ark. {1971), Lache-
rezt ve Poupard (1972), Burdi (1972) gdzlemlerine uygun dismek-
tedir (3, 6, 10, 11, 12, 14, 16, 23). WHO (1970) raporunda yukaridaki
goriis desteklenirken istisna olarok Tasmanya ve Hindistan’da da-
mak, dudak-damak yariklarinag karisik olarak rastienikdidini bildir-
mistir (22). '

- Pedigri analizleri sonunda damak ve dudak, dudak-damak va-
riklarinin olugsumunda ki ayr genetlk sistemin rol oynadigl ve her
ikisinin kaltrminin polijenik oldugu kanisina variimigtir.  Arastirma
grubumuzda damak yarklannda kalitsalik % 23,80 kadarken bu
oran dudak, dudak-demak yariklarninda ise % 36,72 olarak saptan-
nistr,

Dudak-damak yariklarinda itk sistematik genetik calismay ya-
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pan Fogh-Andersen damak yariklarinda % 20-25, dudak, dudak-da-
mak yariklarnda % 40-50 arasinda hereditenin rol oynadigini bil-
direrek ki ayr genetik sistem tezini savunmustur (10). Carter (1967,
19619) dudak-domak yoriktarmda kalitimin polijenik otdugu gdrisi-
nii sovunmustur (6, 7). Woolf (1971) iki ayri genetik sistem goniisi-
nil benimsemis ve kahtimda ¢ok sayrda genin rol oynadigina dedi-
nerek su gorisi Hert s{irmiigtly: Ebeveyn ne kadar cok kusurlu gene
schip olurlarsa musap cocuda schip olma clasihigi o kadar ylkse-
lir. Bundan baska yokin akrabalannda bu tiir malformasyona sahip
propoziti, uzak akrabatardn pbirinde bu malformasyon bulunan pro-
. pozitiden daha fazla sayida mutant gene sahiptir. Propozitide ne
kodar fazla bu tisp gen varsa kardesinde dudak-damak yang goril-
mesi rizki artar (23).

Fraser 1970 dudak-damak yarid vakalarinm bir kisminin mutant
genler, kromozom aberasyontarl ve tzel cevre sartlannin etkisiyle
olustugunu, biylik bir kisminm ise dar etkili genetik kosullar tesirily-
le meydona geldigini bildinmis ve etyolojisinin mittifokiorivel teme-
le doyandi§ml savunmusgtur (11). Burdi {1972), Stonova ve Messina
(1972) aym sekilde polijenik kalrtrmi desteklerken (5, 13), Temtamy
ve Loutfi (1970) Misirda yapiikian bir cahsmada okrabalk oranim
% 58 bularak kahtimda resessif genlerin rol oynadigini ileri sirer-
ler {20}. co

Chabora ve Horowitz (1974) simdiye kadar ortaya atidan  iKi
ayr1 genetik sistem tezine kars! cikmiglar ve hey iki malformasyonun
tek bir genetik sisteme bagl olabilecedi hipotezini benimsemisier-
dir (8). Biz bu son goriise katilmaymp ki ayr genetik sistemin var-
g benimseme egilimindeyiz. '

Akrabalik ydniinden butgutarimiz degerlendiritdiginde akrabalik
arant % 22 i oldugu goriilmektedir. Yurdumuzda kan yakin evienme-
ferin yliksek oldugu bir gergektir. Sayh (1969) baz1 bblgelerde akra-
ba eviiligini % 28.9 Bagaran (1972) % 37.75 olarak bitdirmistir (1,
19). Vakalanmizda kan yokin eviilik oraninin genel orgna yakin ol-
masi otozomal resessif genierin dudak-damak vartklarinin kalrtsal-
ngiida ne gibi bir rol oynadiklann degerlendirmede gliclik yarat-
maktadir. : -

GZET

Bu cahismada dudak-damak yarklt hastalerda klinik ve genetik aragtirmalar
yapilarak etyolojisinin aydinlonmasing katkida bulunmak amagianmister,
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Metod - fizlk muayene, prenatal ve natal dénemlers Eh$km ayrintdarin - sap-
tanmast ve pedigri ciziminden ibarettir.

‘Calismonin sonunda damak yarklarmin  dudak, dudak-damak yarklarindan
ayr bir antite saylaobllecedi kararlastinimistir.. Prenatal ddnemde cevrenin za-
rarh etkilert dudak-damak yariklannm olusumuna yol agubitecedl anlagilmig, ka-
htimin’ varlige bellrgm olarak gdzlenmis ve polifenik tipte kalitim oldugu saptan-
mistir,

SUMMARY

The: purpose of this study.is to carey out some olinical and genetlc observa-
tions In patients with cleft-lip and palate and to find out some additiona! factors
ln lts eticlogy.

The method Includes examinations, the detalles noted In prenatal and natal
perlods and the pedigres,

As a result it Is decided that cleft polate can be considered as a different
entity from cleft-lip and cleft-lip cleft-palate. It is understood that the harmful
effect of the environment during the prenatal period can produce cleft- lip, cleft-
palate, the presence of heredity is clearly observed and it is found that thore
Is heredity in .the polygenic type,
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