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Van der Woude Sendromu: 2 Olgu Sunumu
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OZET

Genetik ve otozomal dominant olan Van der Woude Sendromu, yarik dudak-damak ile birliktelik gosteren en sik sendromdur. En sik goriilen sekli alt
dudak vermilyonunda, orta hattin her iki yaninda simetrik volkan krateri goriiniimiinde siniislerin olmasidir. Alt dudak siniislerinin tedavisinde basit
eliptik eksizyon en sik kullanilan tekniktir. Basit olmasina ragmen bu teknik her zaman siniis tekrar1 ve dudakta tonus kaybi gibi problemleri tam
olarak ¢ozmemektedir. Bu sendrom ¢ogu zaman akla gelmemekte ve teshis konmadan tedavi edilmektedir. Bu durum hastalarda mevcut olabilecek
submukoz yariklarin tedavi edilmeden kalmasina ve bagka organ anomalilerinin arastirilmamasina sebep olmaktadir. Biz bu yazida dudaktaki siniisler
i¢in tedavi istenmeyen yalnizca damak yarig1 onarim ameliyatt yapilmus bir hasta ve dudaktaki siniisleri tedavi edilmis bir baska vaka olmak tizere iki
olguyu tartistik.

Anahtar Sozcukler: Van der woude sendromu, Yarik dudak-damak, Alt dudakta sintsler
ABSTRACT
Van der Woude Syndrome: Presentation of Two Cases

Van der Woude Syndrome is a rare genetic disorder inherited in an autosomal dominant pattern. It is the most common syndrome that accompanies
cleft lip and/or palate. The most common expression of the disease is symmetrical, volcanic crater-like pitting or mounding in the lower lip vermilion.
For the treatment of lower lip sinuses, simple elliptical excision is the most commonly employed technique. Although this technique is simple and
easy to perform, recurrence of the sinuses and loss of lip tone are common after surgery. The clinical manifestations of this syndrome are usually
treated without due consideration to the underlying cause. Often this results in misdiagnosis of the other associated abnormalities of the syndrome like
sub-mucous cleft palate. We discuss two cases in this paper. One of the patients underwent corrective cleft palate surgery without a requisite comple-
mentary lower lip sinus excision due to parental objection, and the other with surgically treated lower lip sinuses. Key words: Van der woude synd-
rome, Cleft lip palate, Pitting of the lower lip

Dudaklardaki fistiillerin varligi ilk olarak 1845 yilinda nedeniyle klinigimize bagvurdu. Muayenede alt dudak
Demarquay tarafindan tarif edilmistir. Anne Van der orta hattin her iki yaninda volkan krateri benzeri siniis-
Woude ise, 1954 yilinda alt dudak fistiilleri ile damak ler tespit edildi (Resim 1). Hastanin Oykiisiinde alt
ve/veya dudak yariklarmin birlikte goriildiigii bir send- dudaktaki bu ¢ikmtilardan dayisinda da oldugu 6gre-
rom tarif etmistir (1). Sendrom bu tarihten itibaren nildi. Baska patolojik bulgu tespit edilmedi. Aile, go-
kendi adiyla anilmaya baglanmigtir. cugun dudagindaki ¢ikintilarinin ¢ocuga farkli bir gii-

zellik kattigmi soyleyerek alinmalarini istemedi. Bu
nedenle hastaya sadece furlow yoOntemiyle yumusak
damak yarig1 onarim ameliyati yapildi.

Van der woude sendromu (VWS) 1/40 000 ile
1/100 000 dogumda bir goriilen, otozomal dominat
gecis gosteren nadir dogumsal anomalidir. Bu sendro-
ma interferon diizenleyici faktdr 6(IRF6)’daki mutas- i :
yonlarin neden oldugu bildirilmistir (2, 3). Fakat son
zamanlardaki bazi ¢aligmalarda bu mutasyonlar goste-
rilememistir (4, 5). Yartk dudak-damak ile birliktelik
gosteren en sik sendromdur. En sik goriilen sekli alt
dudak vermilyonunda, orta hattin her iki yaninda si-
metrik volkan krateri goriiniimiinde siniislerin olmasi-
dir. Kiz ve erkek ¢ocuklarin etkilenme oranlari esittir

(6).

OLGU SUNUMU
Olgu 1
Ue yasinda erkek ¢ocugu yumusak damak yarigi Resim 1. Olgu 1 de alt dudaktaki sintslerin gérintimu
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Olgu 2

Bes yasinda erkek ¢ocugu alt dudak orta hattin
her iki yaninda volkan krateri benzeri siniisler i¢in
klinigimize bagvurdu (Resim 2). Muayenede dudaktaki
bu siniislerin disinda yarik dudak veya damak, dislerde
eksiklik, bifid uvula tespit edilmedi. Aile Sykiisiinde
benzer duruma rastlanmadi. Hasta genel anestezi altin-
da ameliyata alindi. Siniisler mindr tiikiiriik bezleri ile
birlikte eksize edildi. Dr. Mutaf’in tarif etmis oldugu
yontem ile onarim yapildi. Ameliyat sonrast 6 aylik
takibinde estetik ve fonksiyonel sonuglar tatmin edi-
ciydi (Resim 3).

Resim 2. Olgu 2 de alt dudaktaki sintslerin gérinimu

Resim 3. Olgu 2'nin ameliyat sonrasi gérinumda

TARTISMA

VWS’de alt dudakta yerlesmis olan siniisler genelde
orta hattin her iki yaninda simetrik olarak bulunurlar.
Bunlar nadir de olsa tek tarafli, orta hatta veya gift
tarafta asimetrik yerlesimli olabilirler. Krater benzeri
cukur olan bu siniisler bazen kor bir ug seklinde sonla-
nabildigi gibi bazen de minor tiikiiriik bezleri, orbikiila-
ris oris kasi, hatta biiylik tiikiiriik bezi kanallariyla
sonlanabilmektedirler (7). Bu siniisler genelde bir
sikayete sebep olmazlar fakat; bazen bunlardan devam-
It ya da ara sira tikiirik bosalimi olabilir. Damak
ve/veya dudak yariklarmin % 2’sinde bu fistiiller go-
rilmektedir (2). VWS’da % 88 vakada alt dudak sintis-
leri vardir ve vakalarin % 64’tinde tek bulgu bu siniis-
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lerdir. % 21 vakada ise degisik sekilde yariklar mevcut-
tur.

Alt dudak, hemen her vakada hipotoniktir ve du-
dakta pitoz goriiniimii vardir. Dudaktaki bu pitoz ¢o-
cuklara asik, melankolik bir yiiz gdriiniimii vermekte-
dir. Bu goriiniim ¢ocuklarin ailesini dudaktaki fistiiller-
den daha ¢ok rahatsiz etmektedir (8). Bizim iki olgu-
muzda da bu yliz goriiniimii mevcuttu, ancak ilging
olarak olgu 1’de, aile bu fistiillerin ve yiiz goriiniimii-
niin ¢ocuga giizellik kattigint diislindiiklerinden tedavi
edilmelerini istememislerdir. Olgu 2’de, aile bu yiiz
goriinimiinden sikayet¢iydi.

VWS ile popliteal ptergium sendrom ve orodigi-
tofasiyal sendrom arasinda ayirict tani yapilmalidir.
Popliteal ptergium sendromun da alt dudaktaki siniisler
ile birlikte popliteal pterygeal, fenotipikal genital ano-
maliler ve parmaklarda sindaktili goriilebilmektedir.
Orofasiyal sendromda orodigital anomaliler mevcut
olup alt dudak siniisleri sik olarak gériilmez (9).

VWS’de dudaktaki siniisler; ile birlikte submuko-
zal yariklar, velofarengial yetmezlik, genitoliriner ve
kardiyovaskiiler anomaliler, ellerde sindaktili, politel-
ya, ankyloglossi de olabilmektedirler. Cok nadir olarak
dudaginda siniis olmayan vakalar da tarif edilmistir (6,
10).

Alt dudak tamiri igin en uygun yas 10 ile 12 aylar
arasidir. Cerrahinin erken yapilmasinin nedeni ailenin
psikolojik durumunun diizelmesi ve ¢ocugun sosyal-
lesmesine yardim etmektir. Alt dudak siniislerinin
tedavisinde basit eliptik eksizyon en sik kullanilan
tekniktir. Basit olmasima ragmen bu teknik her zaman
siniis tekrar1 ve dudakta tonus kaybi gibi problemleri
tam olarak ¢ozmemektedir (8, 11). Niiksleri 6nlemek
i¢in displastik dokularin radikal eksizyonu ve dudakta-
ki hipotonusu diizeltmek i¢in kasin tamiri gerekmekte-
dir. Dr. Mutaf’ i tarif ettigi split-lip ilerletme teknigi
¢ok daha iyi sonuglar vermektedir (8, 11). Biz olgu 2
de bu teknigi kullanarak onarim yaptik. Eksizyon son-
rast dermal allogreftler ile yapilan dolgu onarimlarinda
basarili sonuglar bildirilmigtir (12).

VWS sahip damak/dudak yarikli ¢ocuklar ile bu
sendroma sahip olmayan dudak/damak yarikli cocuklar
arasinda yara iyilesmesi karsilastirildiginda sendromlu
¢ocuklarda yara iyilesme problemleri ¢ok daha fazlaydi
(13).

Bu sendrom ¢ogu zaman akla gelmemekte ve tes-
his konmadan tedavi edilmektedir. Bu durum hastalar-
da mevcut olabilecek submukoz yariklarin tedavi edil-
meden kalmasina ve bagka organ anomalilerinin aragti-
rilmamasina sebep olmaktadir. Geng¢ cerrahlarin bu
sendromu yakindan tanimalari, gerekli arastirmalari
yapmalart ve uygun teknik ile tedavi etmeleri gerek-
mektedir.
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