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SUMMARY: Tungbilek G, Ozgiir F, Balc1 S. (Departments of Plastic and
Reconstructive Surgery, and Pediatrics, Hacettepe University Faculty of
Medicine, Ankara, Turkey). Additional malformations and syndromes in 1220
cleft lip and palate patients. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Dergisi 2004; 47:
172-176.

Cleft lip and palate is one of the common congenital anomalies of the head and
neck. The number of additional malformations and known syndromes associated
with cleft lip and palate have increased over the last decades. The main goal
of this study was to classify and investigate the incidence of the additional
malformations and syndromes associated with cleft lip and palate patients treated
in our institution. One hundred and fifty one (12.2%) of 1229 patients with
cleft lip and palate had 206 additional malformations (some cases had more
than one malformation). The most common malformations were extracranial
skeletal system malformations (23.3%). Fifty-five (4.4%) of 1229 patients were
syndromic, with Pierre-Robin sequence (15 patients) the most common group.
Parents need precise information regarding the prognosis and recurrence risk
of the condition in addition to assistance with treatment of the cleft.
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OZET: Dudak ve damak yariklari, bas-boyun bélgesinin sik goriilen konjenital
malformasyonlar arasindadir. Dudak ve damak yariklarina eslik eden
malformasyonlarla ve dudak-damak yariklarinin dahil oldugu taninabilen
sendromlarin sayist ve orami yillar icinde artis gostermistir. Bu calismada,
boliimiimiizde tedavi edilen yarik dudak ve damak hastalarinda goriilen ek
malformasyonlarin ve sendromlarin oranlarinin saptanmasi, siniflamalarinin
yapilmasi planlandi. Calismaya alinan 1229 hastanin 151’inde (%12.2) izlem
veya tedavi gerektiren toplam 206 ek malformasyon (bazi hastalarda birden
fazla) oldugu saptandi. Ek malformasyonlar etkilenen organ sistemlerine gore
incelendiginde ekstrakranial iskelet sistemi malformasyonlarinin (%23.3) en
sik goriilen gruptu. incelenen 1229 hastanin 55’inin (%4.4) de sendromik oldugu
saptandi. Sendromik hastalar icinde, Pierre-Robin sekansi (n: 15) en sik goriilen
gruptu. Yarik dudak ve damak deformitesinin zamaninda ve uygun tedavisi
yapilsa bile altta yatan ek problemler ortaya ¢ikmasi beklenen ideal sonucu
etkileyebilir. Bu nedenle hastalarin ayrintii muayene sonrasi dogru tanisinin
konmasi, gerek prognoz gerekse de tekrarlama riskleri hakkinda aileyi
bilgilendirmek ag¢isindan 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: yarik dudak ve damak, malformasyon, sendrom.

Dudak ve damak yariklari, bas-boyun bélgesinin
sik goriilen konjenital malformasyonlar
arasindadir. Etkilenen hastalarin énemli bir
kisminda ek bir anomali saptanamazken, eslik
eden konjenital malformasyonlar zaman zaman
karsimiza c¢ikabilmektedir. Hastalarin deger-

lendirme asamalarinda genetik ve dismorfolojik
incelemenin roliiniin artmasina paralel olarak,
tespit edilen malformasyonlarin ve dudak-
damak yariklarinin dahil oldugu taninabilen
sendromlarin sayisi ve orani da yillar icinde artis
gostermistir. Glinlimiizde dudak ve damak



Cilt 47 * Say 3

yariklarinin, 300’ti askin sendromun i¢inde yer
aldig1 gosterilmistir!2. Bu sendromlarin 6nemli
bir kismi seyrek goriilmekte ve dudak-damak
yarikli hastalarda eslik eden diger malfor-
masyonlar bir¢cok yayinda degisik oranlarda
bildirilmektedir. Yarik dudak ve damak hasta-
larinin degerlendirmelerinin ve tedavilerinin
eksiksiz olmasi icin hastalarin ayrintili incelen-
meleri sarttir. Bu amagla yarik dudak ve damak
deformitesine ek olarak diger malformas-
yonlarin bulunabilecegi akilda tutulmalidir.

Bu calismanin amaci, bolimiimiizde tedavi
edilen yarik dudak ve damak hastalarinda
goriilen ek malformasyonlarin ve sendromlarin
oranlarinin saptanmasi, degerlendirilmesi ve
siniflamalarinin yapilmasidir.

Materyal ve Metot

Boliimiimiiziin ve genetik boliimiiniin hasta
kayitlarindan yarik dudak ve damak nedeniyle
izlenen ve tedavi edilen hastalar saptandi.
Seyrek goriilen yiiz yariklari ¢alismaya alinmadi.
Saptanan hastalarin hastane dosyalari incelendi
ve hastalarin tanilari, eslik eden malformasyon
ve sendromlar belirlendi. Eslik eden malfor-
masyonlar temel olarak etkilenen organ sis-
temine gore siniflandirildi. Sendromik hastalarin
kayitlar1 genetik béliimiindeki dosyalar ile
karsilastirilarak tanilar1 kesinlestirildi.

Bulgular

Yapilan incelemelerde yarik dudak ve damak
nedeni ile tedavi edilmis ve kayitlar1 tam olan
toplam 1229 hasta saptandi. Bu hastalarin
793’tinde (%64.4) ise dudak * damak yarigi,
436’sinda (%35.6) ise izole damak yarig1 oldugu
gortilmiistiir (Tablo I).
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Tablo I. Hastalarin dudak ve damak yarik
tiplerine gore dagilimi

Yarik tipi n %
Dudak * damak yarig: 793 64.4
Izole dudak yarigi 239 19.4
Dudak + damak yarig1 554 45.0
Damak yarig1 436 35.6
Submukoéz damak yarigi 27 2.3
Toplam 1229

Calismaya alinan 1229 hastanin 151’inde
(%12.2) izlem veya tedavi gerektiren toplam
206 ek malformasyon oldugu saptandi (Tablo
I1). izole damak yarig1 olan 436 hastanin 60’inda
(%13.7) ve dudak = damak yarig1 olan 793
hastanin 91’inde (%11.4) ek malformasyon
vardi. Bu malformasyonlar etkilenen organ
sistemlerine goére incelendiginde ekstrakranial
iskelet sistemi malformasyonlarinin en sik
goriildiigii saptandi (n: 48) (Tablo IIT). Bu grubu
kraniofasial bolge (n: 30) ve kardiovaskiiler
sistem malformasyonlar1 (n: 28) izliyordu. Ek
malformasyonu olan 151 hastadan 108’inde bir,
28’inde iki, dokuzunda ti¢ ve altisinda dort ve
daha fazla malformasyon vardi. izole damak
yarig1 grubundaki malformasyonlu 60 hastanin
43’{inde tam olmayan, 17’sinde ise tam damak
yarig1 vardir. Dudak + damak yarig1 grubundaki
91 malformasyonlu hastanin 62’sinde tek tarafli,
29’unda ise cift tarafli dudak yarig1 vardi.

Calismaya alinan 1229 hastanin 55’inin (%4.4)
sendromik oldugu saptand: (Tablo IV).
Sendromik hastalarin 32’si (%7.3) izole damak
yarikli hastalarda, 23’1 ise (%2.3) dudak =
damak yarig1 olan hastalarda goriildii (Tablo V).
Sendromik 55 hasta incelendiginde, Pierre-
Robin sekansinin (n: 15) en sik goriilen grup

Tablo II. Hastalardaki eslik eden malformasyon dudak ve damak yarik tiplerine gore dagilimlari

Yarik dudak + damak

izole yarik damak

Ek malformasyonu olan hasta sayisi 13

(n: 793) (n: 436)
izole yarik dudak  Yarik dudak ve damak Tam  Submukéz
78 59 1
91 (%11.4) 60 (%13.7)
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Tablo III. Etkilenen sistem ve organlara gore malformasyonlarin dagilimi

Sistem Say1 Sistem Say1
Ekstrakranial iskelet sistemi (n: 48) Goz (n: 9)
El ve parmaklar 27 Anofthalmi 2
Dogustan kalca ¢ikigi 7 Strabismus 2
Ayak anomalileri 7 fris kolobomu 1
Muskiiler tortikollis 2 Glokom 1
Akondroplazi 1 Limbal dermoid 1
Vertebra skolyozu 1 G0z kapagl deformitesi 1
Spina bifida 1 Mikrooftalmi 1
Konstriktif band 1 Karin on duvart (n: 21)
Radial agenez 1 Inguinal herni 18
Kraniofasiyal bozukluklar (n: 30) Umbilikal herni 3
Hipertelorizm 12 Kulak (n: 6)
Mikrognati 6 Kulak deformitesi 3
Kraniosinostoz 3 "Prominent ear" 3
Ensefalosel 3 Gastrointestinal system (n: 5)
Mikrosefali 2 Anal atrezi 3
Ekzoftalmus 2 Anal stenoz 1
Hemifasial atrofi 1 Konjenital megakolon 1
Fasial paralizi 1 Goglis (n: 5)
Kardiovaskiilar sistem (n: 28) Pektus ekskavatus 5
Ventrikiilar septal defekt 12 Vaskiilar anomaliler (n: 3)
Pulmoner stenoz 6 Hemanjiom 2
Patent duktus arteriyozus 4 "Port-wine stain" 1
Biiyiik damarlarin transpozisyonu 2 Diyafram (n: 2)
Pulmoner atrezi 1 Diyafram hernisi 1
Aort stenozu 1 Diayfram eventerasyonu 1
Pulmoner hipertansion 1 Dudak (n: 2)
Mitral kapak yetmezligi 1 Mikrosomi 1
Merkezi sinir sistemi (n: 25) "Double lip" 1
Mental ve motor retardasyon 20 Psikolojik (n: 1)
Hidrosefali 2 Otizm 1
korpus kallosum agenezi 1 Endokrine sistem (n: 1)
Meningosel 1 Hipotiroidizm 1
Ataksi-telejiektazi 1 Metabolik bozukluklar (n: 1)
Urogenital sistemi (n: 17) Fenilketoniiri 1
Hipospadias 10 Hematolojik bozukluklar (n: 1)
Ektopik bobrek 2 Hemofili A 1
Multikistik bobrek 1 Embriyolojik kalintilar (n: 1)
Rektovajinal fistiil 1 Tiroglossal kist 1
Mikropenis 1
KriptoI())rsidizim 1 Toplam 206
Inmemis testis 1

oldugu ve Van der Woude sendromu®# (n: 7)
ile EEC (ektrodaktili, ektodermal displazi,
"clefting") sendromunun (n: 4) sik goriilen diger
sendromlar oldugu saptandi.

Tartisma

Yarik dudak ve damak bas-boyun bolgesinin sik
gorlilen malformasyonlar1 arasindadir. Eti-
yolojileri multifaktoryeldir. Irklar arasinda cesitli
farkliliklar olmakla beraber beyaz irkta goriilme

insidansinin 1000 canli dogumda bir oldugu
kabul edilmektedir®. Tiirkiye’de ise yarik dudak
+ damak goriilme insidansi binde 0.95, izole
yartk damak goériilme insidansi ise binde 0.77
olarak bildirilmistir®.

Yarik dudak ve damak anomalisine eslik eden
malformasyonlarin ve dahil oldugu sendrom-
larin sayist ¢esitlilik gostermekle beraber sayisal
olarak 1960’lardan bu yana belirgin artis
saptanmaktadir. Cesitli yayinlarda yarik dudak
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Tablo IV. Hastalarda saptanan sendromlarin
dudak ve damak yarik tiplerine gore dagilimlar:

Yarik dudak + damak izole yarik damak

(n: 793) (n: 436)
izole yarik  Yarik dudak
dudak ve damak Tam Submukéz
Sendromlar 3 20 32 0
23 (%2.9) 32 (%7.3)

Tablo V. Hastalarda saptanan sendromlarin dagilimi

Sendromlar Say1

Pierre-Robin sekansi 15
Van der Woude sendromu 7
EEC

(ektrodaktili, ektodermal displazi, "clefting") sendromu 4
Down sendromu 2
Oro-kranio-dijital sendrom 2
DiGeorge sendromu 2
Wildervank sendromu 2
CHARGE asosiyasyonu 2
Oro-fasio-dijital sendrom tip 1 2
Fascio-kardio-renal sendrom 1
Trisomi 18 1
Cornelia de Lange sendromu 1
Cat-eye sendromu 1
Hay-Wells sendromu 1
Treacher-Collins sendromu 1
Adams-Oliver sendromu 1
Velo-kardio-fasiyal sendrom 1
Turner sendromu 1
Larsen sendromu 1
Apert sendromu 1
Fraser sendromu 1
Gordon sendromu 1
Klippel-Feil sendromu 1
Goldenhaar sendromu 1
Dandy-Walker sendromu 1
Popliteal web sendromu 1

Toplam 55

ve damak anomalisinin birlikte oldugu
sendromlarin goriilme insidanslar1 %3 ile 22.4
arasinda bildirilmektedir’-11. 1970’de dudak ve
damak yariginin birlikte oldugu 50 adet bilinen
sendrom varken, su anda dudak ve damak
yariklarinin, 300’4 askin sendromun iginde yer
aldig1 kabul edilmektedir!-2.10. Dudak ve damak
yariklarina eslik eden ek malformasyonlarin
goriilme insidanslar1 da %1 ile %63.4 arasinda
degisen oranlarda bildirilmektedir?-12-16. Bu
degisken sonuclarin temelinde ¢alismalarin
metodolojik farkliliklar vardir. Hastane veya
dogum kayitlart temel alinarak hazirlanan
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¢alismalarda diisiik oranlar elde edilmekte, buna
ragmen kraniofasial cerrahi merkezlerine
yonlendirilen hastalarda yapilan ¢alismalarda en
yiksek degerler bildirilmektedir. Bizim
calismamizda elde edilen degerler, hastane
kayitlarindan faydalanilarak yapilan diger
calismalarla uyum gostermektedir.

Yarik dudak ve damak hasta grubuna dahil olan
ancak cok az sayida saptanan bir grup da submukdz
yartk damagi olan hastalardir. Submukdz damak
yarig1 normal populasyonda en sik goriilen ve eslik
eden anomalilerin en sik oldugu yarik damakl
hasta populasyonudur’. Ancak gerek anatomik
olarak damak biitiinltigiinlin tam olmasi gerekse
de bu ¢ocuklarin konusma ¢agina kadar semptom
vermemeleri bu grubun goézden kagmasina neden
olmaktadir. Konusma ¢agina gelen hastalarda bile
hafif bir hipernazalite ¢ogu zaman gozardi
edilmektedir. Bu hastalarin da tani ve tedavi
asamalarina dahil edilmesi ile daha ayrintili
sonuglari ortaya ¢ikacaktir.

Hastanin ayrintili muayene sonrast dogru tani-
sinin konmasi gerek prognoz gerekse de
tekrarlama riskleri konusunda aileyi bilgilen-
dirmek agisindan 6nemlidir. Yartk dudak ve damak
deformitesinin zamaninda ve uygun tedavisi
yapilsa bile altta yatan ek problemler ortaya
cikmasi beklenen ideal sonucu etkileyebilir.

Yarik dudak ve damak anomalisi olan gocuklarin
ayrintili bir degerlendirmeden ge¢meleri esastir.
Bu degerlendirmede hastanin tibbi ve genetik
oykiisii alinmali ve ayrintili sistemik muayenesi
yapilmalidir. Plastik cerrahlar hastanin temel
problemi olan yarik dudak ve damak onarimini
saglayarak hastanin ve ailesinin ana sorununu
¢ozmektedirler. Ancak hastanin eslik eden diger
sorunlar1 gézden kagabilmektedir. Ek problem-
lerin ¢oziimlenmesi, deformitenin etiyolojisinin
incelenmesi ve hasta ailesine genetik danisma
verilmesi i¢in ekip ¢alismasinin gercgekles-
tirilmesi gereklidir.
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