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Ozet

Abstract

Yeni dogan bebeklerde fasiyal asimetri her zaman fasiyal paralizi
oldugu anlamina gelmez. Konjenital fasiyal asimetri, dogumsal
travmatik fasiyal paraliziye bagli olabilecegi gibi, “konjenital
asimetrik aglayan yiiz" olarak adlandirilan depresor anguli oris
kasinin aplazisi (DAOA) nedeniyle de olabilmektedir. izole kas
aplazilerine, iskelet, kardiyovaskuler, Grogenital, solunum ve santral
sinir sistemi anomalileri eslik edebilir. Burada sunulan DAOA'li
hastanin kuzeninde iki elde 8 parmak aplazisi, kal¢a ¢ikigi, bilateral
ayak parmaklarinda parsiyel kutanéz sindaktili ve ASD mevcuttur.
DAOA, kulak burun bogaz ve pediatri doktorlar tarafindan bilinmesi
gereken, etiyolojisi netlesmemis, karsilagildigi vakit ek tarama tetkiki
gerektiren, konjenital bir anomalidir.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, fasiyal asimetri, depresor anguli
oris kasinin aplazisi (DAOA)

Facial asymmetry in new-born babies is not always due to facial
paralysis. Congenital facial asymmetry, might as well as be due to
depressor anguli oris muscle aplasia (DAOA), so called “congenital
asymmetric crying facies”. Additional congenital anomalies like
skeletal, cardiovascular, urogenital, respiratory or central nerve
system anomalies can also accompany this disorder. Here, we
present a case with DAOA whose cousin had aplasia of 8 fingers in
two hands, hip dislocation, partial cutaneous syndactyly in bilateral
feet fingers, and ASD. DAOA is a rare congenital anomaly with
unknown etiology; therefore, screening tests should be done when
encountered by otolaryngologists and pediatricians.

Key words: Newborn, facial asymmetry, depressor anguli oris
muscle aplasia (DAOA)

GiRis

Konjenital fasiyal asimetrili hastalarda, fasiyal paralizinin yanisira
depresor anguli oris kasi aplazisi (DAOA) de akilda tutulmalidir.
DAOAin karakteristik Ozellikleri ilk olarak Bonar ve Owens (1)
tarafindan tanimlanmis olsa da, “asimerik aglayan yiz" ifadesi Pape
ve Pickering tarafindan kullanimistir (2). Ailevi gecis nadirdir. Insidansi
%0.3-0.6 arasindadir (3). Birlikte ek anomali bulunma ihtimali literatirde
%20-70 arasinda degismektedir (4-7). Bu caloismada sunulan 2 aylik
bebek hastada DAOA ve fasial asimetri, 1. derece kuzeninde ise iki elde
8 parmak aplazisi, kalga ¢ikigl, bilateral ayak parmaklarinda parsiyel
kutandz sindakili ve ASD mevcuttur.

OLGU

iki aylik erkek bebek (1. olgu) éksiiriik yakinmasi ile kulak burun
bogaz polikliniginde degerlendirildi. Oykiisiinden 31 yasindaki anneden
40 gebelik haftasinda 2800 gr agiriinda normal spontan vajinal yol
ile dogdugu &grenildi. Fizik incelemede; nétral durumda ytizli normal
gérinen hastanin aglarken ve gllerken sag alt dudakta asimetri
olustugu, ancak alin kiristirma, gézlerini kapatma hareketlerinin normal
oldugu belirlendi. Bu bulgularla hastada DAOA oldugu disiintldi (Sekil
1). Okslirigii olan hastaya akut bronsit tanisi ile uygun tedavi basland.
Bir aylikken yapilan kalga ultrasonografisi ve idrar tetkiki normal
sinirlardaydi. Hastanin 1. dereceden kuzeninde (dayi kizi) ek anomali

varliginin égrenilmesi (izerine ek tarama testlerinin gerekliligi ve faydasi
anlatildi, ancak ailesi ek tetkik yaptirmayi kabul etmedi.

ikinci olgu (1. olgunun kuzeni), 29 yasindaki annenin 4. gebeliginden
41. gebelik haftasinda 3100 gr agirliginda sezaryen ile dogan kiz bebek
idi, 18 glinliikken dis merkezden TSH ylksekligi nedeni ile Dr. Sami
Ulus Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi'ne gdonderilmisti. Anne-baba
arasinda akraballk olmayan hastanin dykistinden travmatik dogum
veya prenatal ilag kullaniminin olmadigi 6grenildi. Fizik incelemede;
hastanin her iki elde 2., 3., 4. ve 5. parmak aplazisi, bilateral ayaklarda 2.
ve 3. parmaklarda parsiyel kutanéz sindaktili ve tirnak yoklugu belirlendi
(Sekil 2). Kardiyovaskuler sistem muayenesinde sternum solunda 1/6
siddetinde pansistolik ifiirim duyuldu. Diger sistem bulgulari dogaldi.
Transtorasik ekokardiyografide patent foramen ovale (PFO) izlendi.
ik giin hafif yiiksek izlenen TSH:11.347 plU/ml, 2 giin sonra normal
seviyeye geriledi (3.734 plU/ml). Serbest T3 ve serbest T4 normaldi.

Periferik kandan bakilan karyotip analizi 46 XX ile uyumlu bulundu.
Abdominal ve transfontanel ultrasonografi normaldi. Isitsel beyinsapi
cevaplari (ABR) bilateral normaldi. Yapilan kalca ultrasonografisinde sag
normal, sol kalganin Tip 2 (displazik) kalca ile uyumlu oldugu izlendi.
Ailede kalga ¢ikikhigi 6ykiisii olan hastaya ortopedi tarafindan pelvik
bandaj uygulamasi yapildi. Bir ay sonra yapilan kontrol ultrasonografide
her iki taraf normal sinirlarda izlendi. Pelvik bandaja son verilerek 6 ay
sonraya kontrol randevusu verildi.
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Ozgiirsoy ve ark.

Sekil 1. Aglarken ve gilerken sad alt dudakta
asimetri

TARTISMA

Dogum travmasina bagli gelisen fasiyal paralizi, daha nadir
olarak gorilen konjenital DAOAden, kolaylikla ayrilabilir. Dogumsal
fasiyal asimetri olgularinin %90'dan fazlasi travmatik orijinlidir (8,9).
Oykiide uzamis zor dogum, forseps uygulamasi, dogum travmasi
varsa asimetri fasiyal sinir parezi veya paralizisine baglidir. Ayrica,
fasiyal paralizili hastalarda marjinal mandibular sinirin inerve ettigi tim
alt dudak kaslarinda paralizi beklenir. izole kas aplazisinde yalnizca
bebek adladiginda veya gildiiginde alt dudakta asimetri ortaya gikar
ve alin kiristirma, nasolabial oluk derinligi ve goz kapanmasi etkilenmez,
istirahatte asimetri yoktur.

izole kas aplazili hastalarin %20-70 inde birlikte baska konjenital
anomaliler de mevcuttur (4-7). DAOA en sik iskelet, genitouriner,
gastrointestinal sistem ve bas boyun anomalileri ile birlikte gordlUr.
DAOAne Cayler kardiyofasiyal sendromu, velokardiyofasiyal sendrom,
CATCH 22, VACTERL Trisomy 18 gibi sendromlar nadiren de olsa eslik
edebilir. Bu ¢alismada sunulan DAOA olgusunda gériilen ek bir patoloji
bulunmamaktadir ancak 1. derece kuzeninde 8 el parmak aplazisi, ASD,
bilateral ayak parmaklarinda parsiyel kutandz sindaktili, konjenital kalga

Sekil 2. Her iki elde 2., 3., 4. ve 5. parmak aplazisi,
bilateral ayaklarda 2. ve 3. parmaklarda parsiyel
kutandz sindaktili ve tirnak yoklugu
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cikig mevcuttu. DAOA olgusunun annesine, gerekli bilgiler verilip, ek
tarama énerilmesine ragmen tarama tetkiklerini kabul etmedi.

Konjenital unilateral DAOAnin patogenezi net olarak bilinmemektedir.
intrauterin katlanma, gebelik sirasinda subklinik viral enfeksiyon ve
genetik faktorler etiyolojide suglanmistir (10-12). Multifaktoriyel etiyolojisi
oldugu dusundimekle birlikte daha ileri calismalar gerekmektedir.
Bu DAOA olgusu ve konjenital ek anomalileri olan kuzeni, heniiz
netlesmemis genetik faktorlere yonlendirmektedir.

izole kas aplazili olgularin gogunda bilyidiikce fasiyal asimetri
azalr, erigkin dénemde gugliikle fark edilen bir asimetri kalir (13). EGer
hastayi rahatsiz edecek dlizeyde bir asimetri varsa ve sebat ederse,
fasiyal sinir dali bloke edilebilir (14). Botoks ile periyodik enjeksiyon
uygulanabilir (15).

Kulak burun bodaz ve pediatri doktorlar “asimetrik aglayan ytz”
olgularini karsilastigi zaman taniyabilmeli, ve iskelet, kardiyovaskuler,
urogenital, solunum ve santral sinir sistemi anomalilerinin birlikte
olabilecegi, ve bu bakimdan tarama tetkikleri yapilmasi gerektigi
hakkinda aileleri bilgilendirmelidirler.
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