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GOLDENHAR SENDROMU
(OCULOAURICULOVERTEBRAL DISPLAZI)
BiR OLGU BiLDIiRIMIi

B. Basak KIZILTAN *, Elif SEPET *

OZET

Yiiz anomalileri , cene -yiiz anomallilerinin biiyiik boliimiinii
olusturmaktadir. Goldenhar sendromu, diger adiyla oculoauriculovertebral
displazi,cene - yiiz anomalilerin alt sinifi olan konjenital anomaliler grubuna
giren kalitsal ve daha ¢ok erkeklerde goriilen bir sendromdur. Bu sendromdaki
esas bulgularin 1. ve 2. brankiyal arktan gelisen yapilarda gériilen konjenital
unilateral malformasyonlar oldugu belirtilmektedir.

Bu makalede , Goldenhar Sendromlu 5 yasinda bir erkek ¢ocukta goriilen ¢ene
-yiiz bulgulari ve uygulanan tedaviler bildirilmiy , agiz - diy saghgi acisindan
ise hastanmin uzun sireli takibine karar verilmistir.

Anahtar Sozciikler : Goldenhar sendromu,
Oculoauriculo-vertebral displazi,
Maksillo-facial anomaliler.

ABSTRACT

Facial malformations make a wide chapter of maxillofacial
abnormalities. Goldenhar syndrome (oculoauriculo-vertebral dysplasia) is
classified as congenital maksillofacial abnormalities and is seen commanly in
boys.The main symptoms of this syndrome are congenital unilateral
malformations in the area of the 1! and the 2 brancial arches .

In this article the maxillofacial symptoms and treatments of a 5 years old boy
with Goldenhar Syndrome is reported and the long-term follow up this case is
determined.
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iRIS:

Cene -yliz anomalilerinin alt simfi olan konjenital anomaliler grubuna
giren, Goldenhar sendromu, diger adiyla oculoauriculo-vertebral
displazi,kalitsal bir sendrom olup siklikla erkeklerde
gortilmektedir(1,5,7).Sendromun bashca bulgular1 1. ve 2. brankial arktan
gelisen yapilarda gortilen konjenital unilateral malformasyonlardir.(2, 7 ).

Goldenhar Sendromunda ,ytlizde asimetri,genig aln ile birlikte
mikrognati,hemifacial hipoplazi,gukur damak, yark damak,alt gene ramus ve
kondil aplazisi veya displazisi,malokluzyon gibi gene anomalilerine de
rastlanabilmektedir.Agiz boslugu kiigiiktiir,dil ve dudak yarklar da
goriilebilmektedir.(1,2,5,6,7). '

Gozle ilgili bulgular;arcus zygomaticus hipoplazisi, list g6z kapaginda
dermoidler,mikroftalmi,anoftalmi,optik atrofi olarak bildirilmigken,burun deligi
atrezisi, diigik kulak kepgesi kulak deformiteleri, fistiiller ve sagirhk kafa
bolgesinde goriilebilecek diger anomalilerdir(2,6,7,8).

Bu bulgularla birlikte ekstremite anomalileri,parmak hipoplazileri,
barsak malformasyonlari,herniler,kalp ve bobrek anomalilerine ve zeka
geriliklerine rastlamak olasidir(2).Ayrica bu gocuklarda dogumda imperfore
aniis oldugu da bildirilmistir(6).

OLGU:

i.(0/. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi , Plastik Cerrahi ve Goz Hastaliklar
A.D. da Goldenhar Sendromu tanisiyla takip edilmekte olan hasta , 5 yaginda bir

erkek gocugu olup , boyu 105 cm,tartisi ise 19kg olarak saptanmig ve geligim
olarak 5 yasa uygun oldugu belirtilmistir. .

Hastanin dogumunun normal yolla , zamaninda ve komplikasyonsuz
oldugu imperfore aniis nedeni ile 2 glinliikken, 11 ayhkken her iki goziinden ve
23 aylikken ise kulak bolgesinden operasyonlar gegirdigi rapor
cdilmistir.Hastanin her iki goziinde de epibulbar bolgede retinada nodil
tarzinda olusumlar gozlendigi,agiz kenarlarinda deformiteler kulaklarin
anteromediallinde 1-2 c¢m mesafede lem boyunda yumugak papillomatdz
olusumlar bulundugu saptanmigtir (Resim 1,2 ). Yapilan kranial bilgisayarli
tomografi incelemesinde falx anterior boliimiinde odaksal kalsifikasyonlar
oldugu, corpus collosum corpusunda spilenium altina uzananlcm genigliginde
lipom varlig1 ve orta hatta kiiglik bir maksiller yarik gozlemlendigi bildirilmigtir
(Resim 3,4,5 ).
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7/1/1999 tarihinde ¢iiriik dislerinin tedavisi igin I.U.Dis Hekimligi
Fakiiltesi Pedodonti A.D.na bagvuran hastanin yapilan agiz i¢i muayenesinde
alt-iist siit az1 diglerinde derin dentin giriikleri, {ist gene orta hatta maksiller yarik
ve digetlerinde gingivitis saptandi.Yariga bagh olarak iist siit kesici dislerin
konum bozuklugu ile birlikte kapamigta da bozukluk ( yan gapraz kapanig-on
bolgede malokliizyon ) oldugu goriildi. Bununla birlikte dil,yanak ve dudaklar
gibi yumusak dokularda higbir patolojik olusum olmadig: tespit edildi ( Resim
6,7,8,9 ).

Yapilan radyografik kontrollerde siit ve siirekli dis dizisinde herhangi
bir anomaliye rastlanmadi.Agiz agma gii¢liigiine ragmen hastanin g¢iirlik olan
dislerinin tedavileri yapilip,hasta ve ailesi agiz-dig bakimi konusunda
bilgilendirildi.

TARTISMA:

Goldenhar Sendromunda siklikla goriilen bulgulardan epibulbar
dermoidler,preauriculer papillamatéz olusumlar ve vertebral anomaliler yeni
doganda taniy1 kolaylagtirmaktadir.

Jonhson ve arkadaglari (1995)(4) Singh ve arkadaglari (1994)(6)
Goldenhar Sendromlu olgularda , daha once kargilagilmadig: belirtilen sakral
kemik anomalilerinden sézetmigler ve imperfore aniis bulgusunun yeni dogan da
dikkat ¢ekici oldugunu bildirmislerdir.

Bu olguda da epibulbar dermoidler , preauriculer papillomatoz
olusumlar, imperfore aniis , maksiller yarik yeni dogan doneminde taniya
gotiiren bulgulardir. Bu olguda, bilinen bulgulara ek olarak , kranial BT
incelemesinde odaksal kalsifikasyonlar ve lipona varhifi saptanmugtir .

Golisch ve arkadaglar1 (1994) Goldenhar Sendromlu 14 aylik bir kiz
¢ocukta alt genede hipoplazi, TME de aplazi nedeni ile alt ytizde goriilen asimetri
ve makroglossi bulgularini bildirmiglerdir.(3)

Bu olguda da yapilan eklem muayenesi sonucu eklemlerde displazi
oldugu goriilmiigtii. Ayrica makroglossi goriilmemesi tedavinin daha rahat
yiiriitillebilmesini saglamugtir.

Sutphen ve arkadaglari (1995) Goldenhar Sendromlu hastalarda
trakeaosefaringeal fistiil ile de karsilasilabilinecegini belirtmisler(8), Golisch ve
arkadaglari (1994) ise bu hastalarda mandibuler hipoplazi ile vertebra
anomalilerine bagli boyun hareketlerindeki kisithilik nedeni ile genel anestezi
altindaki tedavilerde entiibasyon giigliiklerinden soz etmislerdir(3).

Bu olguda ise herhangi bir hareket kisitlihig bulunmadigi gocuga
belirli hareketler yaptirilarak anlagilmgtir.
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SONUC:

Cene-yiiz anomalilerinin  tedavisi iyi bir klinik analiz
gerektirmektedir.Bu analizlerle; malformasyonun meydana gelme nedeni ,
lezyonun simiflandirilmasi ve yapilabilecek tedaviler hakkinda bir karara
varilmas: kolaylagmaktadir. ’

Goldenhar Sendromlu bu olguda gene-yliz bulgulan bildirilerek
yapilan tedavi plani sonucu , agiz-dis saghg en ist diizeye getirilmeye
calistimistir. Ortodonti A.D. ile yapilan konsiiltasyonla alt-iist stirekli kesicilerin
siirmesinden ve Cerrahpaga Plastik Cerrahi Boliimiinde orta hattindaki yarigin
kapatilmasi amaci ile gegirecedi operasyonun iyilesme donemi tamamlandiktan
sonra alt-list bant braket sabit ortodontik tedavisine baglanabilecegine karar
verilmigtir Konjenital dig eksikligi olmamasimin da tedaviyi olumlu
yonlendirecegi bildirilmistir.
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RESIM 1 :5 yagindaki Goldenhar sendromlu hastada her iki
gozde epibulbar bolgede retinada nodiil olusumu .

o
RESIM 2 : Goldenhar sendromlu hastada kulak éniinde
saptanan papillomatoz olugumlar.
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RESIM 3 : Hastada kranial bilgisayarli tomografi incelemesi
sonucu saptanan odaksal kalsifikasyonlar.

RESIM 4 : Hastada saptanan lipomun gériintiisii.
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RESIM 5 :Ust gene orta hatta saptanan kiigitk maksiller yarik.

da

RESIM 6 :Hastanm panoramik radyografisi.
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RESIM 7 : Ust dislere ait okliizal radyografi.

RESIM 8 : Hastanin agiz igi goruntiisi.
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RESIM 9 : Tedavi sonrasi hastanin agiz igi gdriintiisii.
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