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109 KONJENİTAL BAŞ VE BOYUN 
HASTALIKLARI

GIRIŞ
Konjenital baş ve boyun anomalileri, embriyoge-
nezdeki malformasyonlar veya embriyonik ve 
fetal büyümeyi etkileyen intrauterin olaylarda-
ki hatalardan kaynaklanır. Baş ve boyun bölgesi 
oluşumu oldukça karmaşıktır. Bir yapının oluşu-
mu ne kadar karmaşıksa, malformasyon riskide o 
kadar fazladır. Baş ve boyun bölgesinde rastlanan 
konjenital anomalilerin çoğu doğumdan sonra 
görülsede özellikle boyun bölgesindeki anomaliler 
hayatın her yaşında ortaya çıkabilmektedir. Baş ve 
boyun bölgesindeki konjenital anomalileri kulak 
anomalileri, burun anomalileri ve boyun kitleleri 
şeklinde üç ana başlık halinde inceleyeceğiz (1).

A) KONJENITAL KULAK ANOMALILERI
Embriyoloji

Dış kulak
Dış kulak birinci brankial arkın ektodermin-

den gelişir. Bu arkın ektodermi içe doğru bir tü-
nel şeklinde ilerleyerek, birinci farengeal kesenin 
endodermi ile temas eder ve bu bölgede timpa-
nik membran oluşur. Timpanik membran birin-
ci brankial arkın ektodermi ile birinci farengeal 
kesenin endodermi ve bu ikisi arasındaki fibröz 
dokudan oluşur. Kulak kepçesi, embriyonun yü-
zeyindeki yumuşak dokutepeciklerin birleşme-
sinden oluşur.Kulak kanalı, intrauterin yaşamın 
beşinci haftasında yüzey epitelinin invajinasyonu-
ileoluşur. Dış kulak kanalının yeniden yapılanma-

sı, ikinci trimesterde meydana gelir ve yaklaşık 28 
haftada tamamlanır (2).

Orta kulak
Orta kulak boşluğu ve östaki tüpü birinci fa-

rengeal kesenin endoderminden gelişir. Mastoid 
bölgenin pnömotizasyonu doğumdan sonra olu-
şur. Mastoid hücrelerin tam gelişimi ise 2 yaş civa-
rında olur. Kemikçikler, birinci ve ikinci brankial 
arkustaki mezenkim tabakasından oluşur. Malleus 
ve incus birinci brankial arktan, stapes ise ikinci 
brankial arktan gelişir.Kemikçikler doğumda eriş-
kin boyutuna ulaşmış olur (3).

İç kulak
İç kulak morfogenezi, yüksek koordineli ve 

karmaşık bir büyüme şekli gerektirir. Üçüncü ges-
tasyonel haftada ektoderm yüzeyinde lamina oti-
ka adı verilen bir alan olarak başlar. Bu alan daha 
sonra çukurlaşarak fossa otika oluşur. Beşinci haf-
tada ise fossa otikanın yüzey epitelle bağlantısı ke-
silir ve otik vesikül gelişir. Otik vesikülün ventra-
linden ductus cochlearis ve sacculus, dorsalinden 
utrikulus, semisirküler kanallar ve endolenfatik 
ductus gelişir.

Fossa otika, otik vesikül haline geçerken bir kı-
sım epitel hücresi ayrılarak statoacustic ganglionu 
oluştururlar. Bu ganglion ikiye ayrılarak gangli-
on vestibulare ve ganglion spiraleyi oluşturur. Bu 
gangliondan gelişen sinir lifleri makula, crista ve 
corti organına ulaşırlar. İkinci üç aylık dönemin 
sonunda, iç kulak, titreşimli enerjiyi beyne iletilen 
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yoluyla boyuna doğru uzanırlar. Mikst tip hem in-
ternal hem de eksternal olanların karışımı şeklin-
dedir ve en sık görülen tiptir (73).

Laringoseller sadece hava veya sıvı ile dolu ol-
duklarında semptom verirler. Hastalar öksürük, 
ses kısıklığı, boğazda yabancı cisim hissi, boyunda 
kitle gibi semptomlar ile başvururlar. Semptom-
lar aralıklı olarak belirip kaybolabilir. Sıvı ile dolu 
laringoseli kistlerden ayırmak çok zordur. Eğer 
laringoseller enfekte mukopürülan sıvı ile dolu 
olursa laringopiyosel adı verilir. Tanı direkt larin-
goskopi ve bilgisayarlı tomografi ile konur. Has-
taların %3’ünde laringosel altta yatan karsinom 
nedeni ile ortaya çıkabilir. Sadece semptomatik 
olanlar tedavi gerektirirler. İnternal olan küçük 
leyonlarda endoskopik lazerle çıkarım, büyük lez-
yonlarda ise eksternal yaklaşım önerilir (74).

Timik Kist
Üçüncü ve dördüncü brankial keselerin aşağı 

doğru uzanıp orta hatta birleşmesi sonucu timus 
oluşur. Bu aşağı inme sırasında oluşan servikal 
timofarengeal duktusun gerilemesinde oluşan ye-
tersizlik sonucu timik kistler oluşur. Sert hareketli 
bir kitle şeklinde boyun yan tarafında palpe edilir-
ler ve oldukça nadir görülürler. Öksürük veya so-
lunum sıkıntısına yol açabilirler. Litaratürde 100 
den az sayıda olgu bildirilmiştir. Olguların 2/3’ü 
boyun sol tarafında saptanmıştır. Teşhiste radyo-
lojik tetkikler kullanılır ve tedavide cerrahi eksiz-
yon önerilir (75).

Tortikolis
SKM içerisinde meydana gelen fibrozis ve 

kontraksiyon sonucu kas liflerinin kısalması se-
bebiyle doğumda veya sonrasında ortaya çıkarlar.
Etyolojide doğum travması yada anne karnında 
anormal baş pozisyonu rol oynar. Baş lezyon tara-
fına, yüz ise karşı tarafa dönük şekilde olur. Tedavi 
başlangıçta pasif germe hareketleri ile konservatif 
olarak yapılır. Başarısızlık halinde cerrahi tedavi 
uygulanır. Cerrahi tedavi SKM kasının tendonla-
rının kesilmesini içerir. Tedavi 3-4 yaşından önce 
uygulanır ise boyun asimetrisi tamamen kaybola-
bilir (76).

SONUÇ
Konjenital kulak burun boğaz hastalıkları özel-
likle embriyonel hayatın ilk trimesterinde ortaya 
çıkan gelişimsel anomaliler sonucu meydana ge-
lirler. Konjenital kulak anomalilerinin birçoğu do-
ğum sırasında saptanır ve bazı tipleri oluşturduk-
ları kozmetik anomalilerin yanısıra işitme kaybına 
sebep olduklarından hayatın ilerleyen yaşlarında 
estetik ameliyatların yanında fonksiyonel ame-
liyatlara da ihtiyaç duyarlar. Konjenital burun 
anomalilerinin çoğu tıpkı konjenital kulak ano-
malilerinde olduğu gibi doğum anında saptanır-
lar ve doğumdan sonra nefes alma problemlerine 
yol açabildikleri için erken dönemde müdahale 
edilmeleri gerekebilir. Konjenital boyun kitleleri-
nin çoğu konjenital kulak ve burun anomalileri-
nin aksine doğum sırasında saptanmayıp hayatın 
ilerki yıllarında bulgu vermektedirler. Bulunduk-
ları yerlere, boyutlarına göre kozmetik deformite 
yanında solunum sıkıntısı, yutma güçlüğü gibi 
semptomlara yol açabildiklerinden cerrahi olarak 
çıkarılmaları gerekir.

Anahtar kelime: konjenital baş boyun hasta-
lıkları, kulak anomalileri, burun anomalleri, bo-
yun anomalileri
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