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oz

Konjenital fasiyal deformiteler gerek mevcut deformite, gerekse deformitenin gelisim siirecindeki
yansimasi olarak goriilebilmektedir. Gelisimsel sorunlar siklikla mandibula veya orta yiiz bélgesinde
maksilla gelisiminde beliren yetersizlik ve buna baglh olarak gevre dokularda olusan oranti problemleri
ile kendisini géstermektedir. Geligim geriliginin en 6énemli nedenleri arasinda yapilan onarim sonrasi
ortaya gikan skarin kemik geligimini engellemesi , kemigin gelisim odaginin deforme olmasi ve gevre
yumusak doku eksiklikleri sayilabilmektedir. Kemik augmentasyonunu gerektiren fasiyal konjenital
deformiteler arasinda; Pierre-Robin sekansi, dudak damak yariklaria sekonder orta yiiz gerilikleri,
kraniofasiyal mikrozomi sayilabilir. S6zii edilen deformite spektrumu, klasik ortognatik cerrahi veya
distraksiyon osteogenezi ile kemik yapinin restorasyonu ve bunlara ek olarak yumusak doku augmen-
tasyonlar ile rekonstritkte edilebilmektedir. Kemik doku restorasyonunda ilerletme olanaklarmin
daha fazla olmasi,yeni kemik elde edilebilmesi, serbest doku nakli gereksinimini azaltmasi ve daha
stabil bir onarim imkani saglamast nedenleri ile distraksiyon osteogenezi son yilarda daha etkin bir
tedavi yontemi olarak goriilmektedir.

Anahtar Sozciikler: Fasiyal deformite, Dudak damak yarig, Distraksiyon osteogenezi, Fasiyal gelisim,
Pierre-Robin sekansi, Ortognatik cerrahi, Kraniofasyal mikrozomi

ABSTRACT

Congenital deformities in the face occur due to accompanying congenital facial deformity or
developmental problems secondary to deformities. Scar formation after surgery or soft tissue
deficiencies around the deformity may enhance the developmental problems. The most common
congenital facial deformities requiring skeletal correction are deformities secondary to cleft lip and
palate, Pierre-Robin Sequence, and craniofacial microsomia. All these deformities can be treated
with bony advancement with classical orthognathic surgery or distraction osteogenesis and soft tissue
augmentation procedures. The treatment planning for these deformities is complex and difficult,
because the required amount of bony advancement is generally quite large and there is inadequate
soft tissue coverage of the area. Orthognathic surgery is more difficult to perform in cleft lip and palate
cases and impossible for the micrognathic newborn. Due to longer and more stable advancement
opportunities, distraction osteogenesis has become more popular in bony restoration of congenital
facial deformities.

Key Words: TFacial deformity, Pierre-Robin Sequence, Craniofacial microsomia, Cleft lip-palate,
Distraction osteogenesis, Maxillofacial development, Orthognathic surgery

GIRIS
Kraniofasiyal deformiteler basit bir inkople dudak yarigindan anensefaliye kadar degisen

bir spektrumda gézlenebilen dogussal anomalilerdir. Bu deformitelerin en sik goriilen
alt grubu dudak damak yariklaridir. Kraniofasiyal deformitelerin bir ¢ogunda kemik
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dokuda degisen dizeylerde patolojiler go6zlenmektedir.
Bu iskeletsel patolojiler icerisinde geometrik sorunlar,
gelisim problemleri, hipoplaziler, hipertrofiler, asimetriler
sayllabilmektedir. Sézt edilen kemik deformitelerinin
duzeltilmesi amaciyla degigik tedavi ilkeleri bulunmaktadir.
Bunlar arasinda kemik rediiksiyonlari, augmentasyonlari,
osteotomiler ile restorasyonlar, rezeksiyonlar ve distraksiyon
osteogenezi sayilabilmektedir. Distraksiyon osteogenezinin
sik kullanildigr klinik durumlar arasinda dudak damak
yariklari, Pierre- Robin Sekansi, kraniofasiyal mikrozomi
ve sendromik kraniosinostozlar sayilabilmektedir. Apert,
Pfeiffer, Saethre Chotzen, Jackson-Weiss ve

Carpenter sendromu gibi sendromik kraniosinostozlarin

Cruson,

neden oldugu orta yiiz deformiteleri bu yazimin diginda
farkli bir baslik olarak degerlendirilmistir.

Distraksiyon osteogenezi gercktiren deformitelerin  bir
kismi konjenital deformiteye bagimh, ancak geligimsel
olarak da karsimiza ¢ikabilmektedir. Ornegin, dudak
damak yariklarinda goriilen kraniyal ve fasiyal deformiteler,
konjenital deformiteler olarak veya gelisimsel sorunlar ile
belirebilmekte ya da kraniofasyal mikrozomide asimetrinin
varhgr dogugsal iken asimetrinin ileri diizeyde artist
gelisimsel olarak kargimiza gikabilmektedir.

Dudak Damak Yariklarinda Gelisimsel
Sorunlara Bagl Deformitelerin Nedenleri

Dudak damak yarikli hastalarda sik gorilen geligimsel

deformitelerden birisi maksiler hipoplaziye sekonder

gelisen orta yiz geriligidir Orta yiz geriligi veya
gelisim bozuklugu ile maksiller arkta daralma, okliizal
iliskide bozulma ve Angle simiflamasma gore smuf IIT
malokliizyon ortaya cikabilmektedir. Maksilla gelisimindeki
yetersizligin olusumunda cerrahi tedaviye bagh geligen skar
suclanmaktadir (1,2). Bunun yanisira Sommerland, Ross ve
Rohrich gibi aragtirmacilar erken palatoplasti girigimlerini
de etken olarak suglamiglardir-ki bu uygulamanin amaci
konusma gelisiminde sagladigr avantajlardir. Buna kargin
Ysunza ise erken palatoplastinin maksiller gelisme geriligini
artirdigina dair bir kamit bulamadigini bildirmistir (3-
6). Palatoplasti ameliyainin zamanlamasimin  Gtesinde
cerrahi teknigin daha etkin bir faktér oldugunu vurgulayan
arastirmalar mevcuttur (7). Ayrica hava yolu ve soluma
sekli ile oral kavitede mandibula, dil ve yanaklarin istirahat
pozisyonundaki konumlar: da orta yiiz gelisiminde etkin
oldugu 6ne suriilen faktorlerdendir (8,9).

Tum bu ctmenlerin Gtesinde, konjenital olarak orta yliz
geligim potansiyelindeki azalmanin skar geligimiyle birlikte
etki ettigl de diger bir sav olarak sunulsa da (10), ameliyat
edilmemis olan hastalarda maksilla ve orta ylz gelisiminin
normal diizeyde oldugunu gésteren aragtirmalar bu teoriyi
desteklememektedir (11). Sonug olarak maksilla geligiminde
yetersizlik ve buna bagl orta yiiz geriliginin en 6nemli
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nedeni olarak cerrahi tedaviye sekonder skar olusumu
gosterilmektedir.

Dudak damak yarikh hastalarda onde gelen geligimsel
deformiteler burun, st dudaklar ve orta yiizii ile orta
yizii ilgilendiren diger anatomik olusumlar tzerinde
yogunlagmaktadir. Fasiyal bolgede dudak damak yariklarina
baglh olarak olugan deformiteler (12-15):

*  Yayvan genel yiiz agist

* Goreceli olarak posterior yerlesimli infraorbital bar
¢ Nazofrontal acida genisleme

* Dtz veya konkav paranazal kontur

* Maksilla projeksiyonunda azalma

* Maksiller arkda darlik

* Maksillada dentoalveoler retroinklinasyon
®  Supratip agisal kirilmanin yoklugu

¢ (apraz kapanig

* Maksiller vertikal uzunlukta azalma

* Ust yiiz vertikal boyunda azalma

* Mandibula yuksekliginde artma

* Mandibulada darhik

*  Burun projeksiyonunda azalma

* Burun tabaninda genisleme

* Nazolabiyal acida daralma

¢ Kolumellada diizlesme

* Azalmig nazal protriizyon/nazal uzunluk oram
*  Ust dudak projeksiyonunda azalma

* Yanakta kontur kayb:

*  Ust dudak vertikal boyunda azalma

*  Ust dudak konkavitesinde azalma.

Dudak damak yarikli hastalarin ytiz anatomisi global olarak
degerlendirildiginde, antropometrik oranti problemlerinin
en o6nemli nedenleri arasinda ist yiz vertikal uzunluk
kaybr ile mandibula ytkseklik artigi veya mandibuler darlik
gosterilmektedir (15).

Tedavi yontemleri arasinda iskelet ve yumusak doku
Iskelet

restorasyonlart icerisinde alveoler kemik greftlemeleri,

onarimlart ayr1 ayrnt degerlendirilebilmektedir.

alveolar ekspansiyon, ortognatik cerrahi, distraksiyon
osteogenezi, septo-rinoplasti sayilabilir.  Yumusak doku
onarimlari icerisinde ise CLN (Cleft Lip Nose) onarimlari,
lipoenjeksiyon uygulamalari, dermofat graft, tip rinoplastiler
ve abbe flep uygulamalar: sayilabilmektedir.
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Dudak damak yarigina sekonder orta yiiz geriliklerinin teda-
visinde temel felsefe, geride yerlesik kemik segmentin 6ne
tagmarak orta yliz konveksitesinin yeniden olusturulmasina
dayanmaktadir. Bu amacla 1970’li yillardan itibaren kisith
ilerletme olanag: sunmasi ve %4 ile 40 arasinda degisebilen
relaps oranlarina ragmen Lelort I osteotomi ve osteotomi-
ze segmentin ilerletilmesi kullanilagelmistir (16-22). Relaps
ozellikle ilk 12 haftada belirgin olarak kendini géstermek-
tedir (23). Bu yiiksek relaps oranlari, tedavide mandibuler
geriletme iglemlerinin daha liberal ve miktar olarak daha
fazla uygulanmasini saglayabilmektedirki bu durum tedavi
edilen hastalarin yiz projeksiyonlarinin yetersizligine ve
sinirh estetik kazanima neden olabilmektedir.

Distraksiyon osteogenezi
kemik segmenti birbirinden yavag ve stiregen bir sekilde

ile osteotomize edilmig 1ki

uzaklastirilarak arada yeni kemik segment olusumu saglanir.
Boylece osteotomize segmentler arasmda ortaya gikan
defektin kemiklegmesi ile daha stabil ilerletme elde edilmesi
hedeflenir. Distraksiyon osteogenezinin ilk defa McCarty
tarafindan mandibulada uygulanmasini takiben 1997°de
Polley ve Figueroa ciddi orta yuz gerliklerinde osteotomize
segmenti “Rigit External Distraction (RED)” teknigi ile
ilerletmigtir (Sekil 1-3) (24,25). Literatiirde distraksiyon
osteogenezi ile daha stabil ilerletmenin saglanabildigini
gosteren caliymalar mevcuttur (23, 26-29). Yontemin en

Sekil 1: Orta yiiz geriligi olan tek tarafli dudak damak yarikh
15 yaginda erkek hasta profil gériintimii. Distraksiyon kuvvetinin
uygulanacag dig destekli aperey izlenmektedir.
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6nemli avantajlarindan birisi ise konvansiyonel ortognatik
tedaviye oranla ¢ok daha fazla ilerletme olanag: sunmasidir.
Konvansiyonel LeFort I osteotomi ve ilerletme ile 0-9mm

arasinda ilerletme yapilabilmekte iken bu oran distraksiyon

Sekil 2: Ayn1 hastanin alt tist cene okliizal iligkisi.

Sekil 3: Hastanin distraksiyon osteogenezi sonrasi postoperatif 1.
yil izleminde profil géruntisi.
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osteogenezinde 5-14 mm dolaylarina gikmaktadir (10).

Distraksiyon siirecinde segmentlerin daha kolay kontrol
edilebilmesi ve asimetrik hareketlendirilebilmeleri, mak-
siller ilerletmenin distraksiyon osteogenezi ile yapilmasinin
diger avantajlarindandir. Segmentler asimetrik hareketlen-
dirilebildikleri gibi plak tespiti veya dislerden destek sagla-
yan apareyler ile simetrik de ilerletilebilmektedir. Bilateral
dudak damak yarikli olgularda premaksilla her iki maksiller
segmentten ayr olarak konumlanmusti. Premaksilla 6zel-
likle karma dis evresi alveolar kemik greftlemesi yapilma-
mig olan hastalarda vomeropremaksiller suttir haricinde
kemik yapilardan gelen rigit bir baglantiya sahip degildir.
Bu nedenle konvansiyonel ortognatik cerrahi ile ilerletme
yapmak ve ti¢ segmentin bir arada yeni pozisyonlarinda
stabilizasyonu teknik olarak daha giictiir. Bu nedenle bila-
teral dudak damak yarikli ve premaksillasi hareketli olan
hastalarda, her ti¢ segmentin dis destekli apareyler, tel veya
plak-vida ile tespiti yapildiktan sonra distraksiyon osteoge-
nezi ile gerekli diizeyde ilerletmenin saglanmasi, daha etkin
ve stabil bir tedavi yontemi olarak gorilmektedir (29).

Pierre-Robin Sekans1

1960°larda mikrognati, glossopitoz ve yarik damak triads
Pierre-Robin Sekansi (PRS) olarak adlandirilmigtir (30).
Hastalarin en 6nemli sorunlart solunum sikintist ve
beslenme gucligidir (31). Mikrognati sadece Pierre-
Robin  sekansinda  gorilmemekte, farkh
eslik edebilmektedir. Mikrognatili hastalarda solunum

sitkintisimin nedeni kiiciik ve tam gelisememis mandibula

anomalilere

nedeniyle dil kokiiniin posteriorda yerlesmig olmasi
ve buna bagh olarak hava yolunu tikamasina dayanir
(Sekil 4). Mikrognatili hastalarin yutma gicliigi de yine
dilin anormal pozisyonuna baglh olarak ideal harcketi
yapamamasindan kaynaklanmaktadir. PRS’1inda hastalarin
%100 tinde de yutmamn oral ve faringeal fazlarinda
aksama, %83’linde ise gastrodzefageal refli saptanmigtir
(32). Bu sorunlarin sik aspirasyon pndmonisi olugturmasi ve
tekrarlayan enfeksiyonlara bagh olarak da gelisim geriligine
neden olmast klinik tabloyu karmagiklagtirmaktadr.

Solunum sikintist pron pozisyonda izlem, nazofaringeal
airway uygulama gibi yakin klinik takip ile kontrol altinda
tutulabilecek dtzeyde olabilecegi gibi acil endotrakeal
entiitbasyon hatta trakeotomiyi gerektirecek kadar ciddi
diizeyde de olabilmektedir. PRS’l1 gocuklarin %23 inde
dogumda veya izleyen haftalarda invazif girigimleri
gerektiren solunum sikintist olusabildigi  bildirilmektedir
(33). Solunum problemlerinin cerrahi tedavisi amacryla
trakeotomi, dil-dudak adezyonu ve distraksiyon osteogenezi
uygulanabilmekle beraber dil dudak adezyonu fizyolojik bir
¢6zim olmamaktadir. Ayrica dil dudak adezyonu beslenme
gigligini ¢ozmemekte, hatta dilin yutma tzerindeki
etkisini de negatif yonde etkileyebilmektedir. Ekstiibasyonu
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tolere edemeyen hastalarda uzamis enttibasyon nedeniyle
trakeotomi acilmast kacimlmaz olarak gortulmektedir.
Ciddi olgularda trakeotomi gerekliligi %23,2 olarak
bildirilmektedir (34). Trakeotomi agilan hasta gurubunda
trakeotomi sonrasi dekantilasyon zamani ortalama 3,1 yil
olup yiiksek morbidite sikligi ve maliyeti
diger dezavantajlar arasindadir (35).

uygulamanin

Pierre-Robin Sekansi’'nda mikrognatiye bagl solunum
sikintis1 ve yutma gigliigiine bagh beslenme problemleri
olan secilmis hastalarda distraksiyon osteogenezi giin gec-
tikce 6n plana ¢ikmakta olan bir tedavi alternatifi olarak
belirmektedir. Bu baglamda mandibuler osteotomi ve
distraksiyon osteogenezi, orogastrik tlip ile beslenmeden
ve trakeotomiden kaginmay: saglayacak bir secenek olarak
gortlmektedir. Bu amacla eksternal veya internal distrak-
torler kullamlabilmektedir. Bununla beraber eksternal
distraksiyonda distraktorlerin yanak diginda konumlan-
masmdan 6tirt hareketli cocuklarda ek travma riski ve
buna bagh olarak pin migrasyon ve kemik aviilsiyon riskleri
ortaya ¢itkmaktadir. Bu nedenle internal distraktorler ile
distraksiyon osteogenezi uygulanmasi daha avantajli olarak
goriilmektedir (Sekil 5). Distraktor yerlestirilirken modifiye
Risdon insizyonunun skar olusumuna neden olabilmesi
(Sekil 6), fasiyal sinir marjinal mandibuler dalinda yara-
lanma riskinin mevcudiyeti ve dig kéklerinin zarar gérme
ihtimali ise dezavantajlar1 arasinda sayilabilmektedir.

Kraniofasiyal Mikrozomi

Kraniofasiyal mikrozomi yiiz iskelet yapisinin hipoplazisi
ile birlikte bu yapiyr orten yumusak dokularin da geligim
yetersizligi ile karakterize sik gorilen bir sendromdur
(36).  Avrupa otomandibularis

ekolunde dizostozis

(00

Sekil 4: Siddetli mandibuler hipoplazi mikrognatisi olan hasta
ayni zamanda temporozigomatik ark hipoplazisi de sergilemekte-
dir. Mandibulanin bu denli posteriorda ve kiigtik olarak konum-
lanmasi yutma ve solunum sorunlarin beraberinde getirmektedir.
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olarak adlandirilabilmektedir. Gorlin ve ark. tarafindan
hemifasiyal mikrozomi olarak tanmmlanmug, fakat kimi
olgularda tutulumun kranial bolgeyi de ilgilendirebilmesi
ve bilateral olabilmesi nedeniyle tanmmi kraniofasiyal
mikrozomi olarak degistirilmigtir (37,38). Bununla beraber

siklikla hemifasyal mikrozomi ismi halen kullamilmaktadir.

Kraniofasyal mikrozomi dudak damak yariklarindan

sonra yuz bolgesinde goriilen en sik dogumsal anomalidir
(39). Deformite 3500-4000 canhh dogumda bir ortaya
¢ikmaktadir (40,41). Hipoplazi 1. ve 2. brankial arklarda
olugan yapilarin degisik siddetteki gelisim yetersizliginden

Sekil 5: Pierre-Robin Sekansh internal distraktor yerlestirilmis ve
belirli bir iletme saglanmig mikrognatik hasta.

A

Sekil 6: Tedavi sonrast mandibulanin ilerletildigi gorilmektedir.
Bu evrede hastanin solunum ve uyku problemleri azalmis, yasam
kalitesi artmigtir. Modifiye Rizdon insizyonunun oldukca iyi
tyilestigi izlenmektedir.

Akd Tip D / Akd Med J / 2016; 3: 119-126

kaynaklandigindan klinik spectrum hayli genistir (42,43).
Deformite sikhikla maksilla, mandibula ve aurikulada
hipoplazi ile kendisini gostermekle beraber etkilenen diger
belli bagh alanlar sunlardir: Pterigoid progesler, zigoma,
burun tabani, frontal kemik, fasiyal sinir, ¢cigneme kaslari,
temporal kemik, orta kulak, mastoid kemik, parotis, dil,
yumusak damak, cilt ve ciltalti dokusu (Sekil 7) (44).

Deformitenin en belirgin oldugu bolge mandibula ramus
boélgesidir. Ramus hipoplazik veya tamamen aplazik ola-
buytikliigi genellikle ramus
hipoplazisinin giddetiyle ilintilidir. Temporomandibuler

bilir. Kondil anatomisi ve

eklem patolojisi minér hipoplaziden kafa kaidesiyle psodo-
artikiilasyon yapacak diizeydeki siddetli hipoplazi arasinda
degiskenlik géstermektedir. Ramus kisa olmakla kalmayip
ayn1 zamanda mediale dogru yer degistirmistir. Genellikle
ramus ile glenoid fossa arasinda fibrotik bir band bulunur.
Ciene ucu etkilenmig tarafa dogru yénelmigtir ve mandi-
bulanmm okliizal plani bozulmustur. Bu plan bozukluguna
maksilla da uyum sergilemektedir. Mandibuler hipoplazi
Pruzansky simmiflandirmasiyla kategorize edilmektedir (13).
Bu simiflandirma daha sonra Kaban tarafindan modifiye
edilmistir (Sekil 8,9) (45).

Gegmiste kraniofasyal mikrozominin tedavisinin kontur
sorunlarinin  ¢6zilmesi ile saglanabilecegi distinilmis,
bu amacla otojen kosta greftleri (46), iliak kemik greftleri
(47,48), allogreftler (49) augmentasyon amaciyla kullanil-
mustir. Ancak bu yontemler, yiiz iskeletindeki acisal bozuk-

luklari, ¢ene kapanig problemleri ve yumusak doku kontur

=

Sekil 7: Yiiz sag yanisinda kemik ve yumusak doku hipoplazisi,
sag microtia, sag frontal sinir disfonksiyonu olan kadn hasta.
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Tip 1 Tip 2a

OO

Tip 2b

TJF 3 Sekil 8: Pruzansky-Kaban

smiflamasi.

Sekil 9: Pruzansky-Kaban Tip 2-B. Redundan glenoid fossa,
ramus hipoplazisi, kondiler agenezi, korpus hipoplazisi olan
hastanin 3-D BT gortntisi.

restorasyonlarida yeterince basarili olamamaktadir. Este-
tik ve fonksiyonel asimetrinin diizeltilmesinde osteotomiler,
kemik greftleri, distraksiyon osteogenezi ve hatta gerekli ise
serbest flepler ile rekonstriiksiyon daha rasyonel ¢oziim ola-
naklan olarak goriilmektedir. Sayilan tedavi yontemlerinin
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kimi zaman kombine edilmesi de gerekebilmektedir. Dist-
raksiyon osteogenezi kimi zaman Tip2A ancak daha sik-
hiklaTip2B deformiteye sahip hastalarda kullanilmaktadir.
Amac kisa olan ramusu uzatarak symphisis mandibulay1
yiiz orta hattina taggmak ve kargi taraf ramus uzunlugunu
elde etmektir. Bu sayede hem fasiyal simetrinin kurgulan-
mas1 hem de okluzyonun daha fizyolojik konuma tagmmmast
saglanir. Osteotomiyi takiben 3 ile 5 gunltk latent period
sonrast distraksiyona baglanir. Giinde bir kez Imm’lik
ayrigirma uygulanarak ihtiya¢ duyulan ilerletme saglanana
kadar distraksiyona devam edilir. Uygulanan distraksiyon
miktarina, kemigin vaskdilaritesine, kemigi orten yumugak
doku kalitesine gore degismekle beraber distraksiyon giin
sayisinin 3-4 kati kadar siire konsolidasyon amaciyla bek-
lenir.

Fasiyal konjenital deformiteler ¢ok degisken bir spektrumda
kendisini gosterebilmektedir. Kimi zaman sadece yumugak
dokuyu ilgilendiriyor gibi goriinse de gelisim doéneminde
ortaya c¢ikabilecek iskeletsel deformiteler ileri cerrahi
tedavi modalitelerini gerektirebilmektedir. Tedavi amaciyla
alloplastic materyaller veya otojen kemik greftleri ile
gergeklestirilebilen restorasyonlardan, ciddi kemik eksiklik
veya malpozisyonlarimin dizeltilmesine degin  degisen
yontemler kullanilabilmektedir. Bu yontemler arasinda
distraksiyon osteogenezi stabil bir ilerletme saglamasi,
llerletme miktarinin oldukga fazla planlanabilmesi, yeni
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