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GIRIS

Konjenital bas ve boyun anomalileri, embriyoge-
nezdeki malformasyonlar veya embriyonik ve
fetal biiytimeyi etkileyen intrauterin olaylarda-
ki hatalardan kaynaklanir. Bas ve boyun bolgesi
olusumu olduk¢a karmasiktir. Bir yapinin olusu-
mu ne kadar karmagiksa, malformasyon riskide o
kadar fazladir. Bas ve boyun bolgesinde rastlanan
konjenital anomalilerin ¢ogu dogumdan sonra
goriilsede 6zellikle boyun bélgesindeki anomaliler
hayatin her yasinda ortaya ¢ikabilmektedir. Bag ve
boyun boélgesindeki konjenital anomalileri kulak
anomalileri, burun anomalileri ve boyun kitleleri
seklinde ii¢ ana baslik halinde inceleyecegiz (1).

A) KONJENITAL KULAK ANOMALILERI
Embriyoloji
Dis kulak

Dis kulak birinci brankial arkin ektodermin-
den gelisir. Bu arkin ektodermi ige dogru bir tii-
nel seklinde ilerleyerek, birinci farengeal kesenin
endodermi ile temas eder ve bu bolgede timpa-
nik membran olusur. Timpanik membran birin-
ci brankial arkin ektodermi ile birinci farengeal
kesenin endodermi ve bu ikisi arasindaki fibroz
dokudan olusur. Kulak kepgesi, embriyonun yii-
zeyindeki yumusak dokutepeciklerin birlesme-
sinden olusur.Kulak kanali, intrauterin yagsamin
besinci haftasinda yiizey epitelinin invajinasyonu-
ileolusur. Dis kulak kanalinin yeniden yapilanma-
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s1, ikinci trimesterde meydana gelir ve yaklagik 28
haftada tamamlanir (2).

Orta kulak

Orta kulak boslugu ve dstaki tiipii birinci fa-
rengeal kesenin endoderminden gelisir. Mastoid
bolgenin pndmotizasyonu dogumdan sonra olu-
sur. Mastoid hiicrelerin tam gelisimi ise 2 yas civa-
rinda olur. Kemikgikler, birinci ve ikinci brankial
arkustaki mezenkim tabakasindan olusur. Malleus
ve incus birinci brankial arktan, stapes ise ikinci
brankial arktan gelisir. Kemikg¢ikler dogumda eris-
kin boyutuna ulagmis olur (3).

I¢c kulak

I¢ kulak morfogenezi, yiiksek koordineli ve
karmagik bir bityiime sekli gerektirir. Ugiincii ges-
tasyonel haftada ektoderm yiizeyinde lamina oti-
ka adi verilen bir alan olarak baslar. Bu alan daha
sonra gukurlasarak fossa otika olusur. Besinci hat-
tada ise fossa otikanin yiizey epitelle baglantisi ke-
silir ve otik vesikiil gelisir. Otik vesikiiliin ventra-
linden ductus cochlearis ve sacculus, dorsalinden
utrikulus, semisirkiiler kanallar ve endolenfatik
ductus gelisir.

Fossa otika, otik vesikiil haline gegerken bir ki-
sim epitel hiicresi ayrilarak statoacustic ganglionu
olustururlar. Bu ganglion ikiye ayrilarak gangli-
on vestibulare ve ganglion spiraleyi olusturur. Bu
gangliondan gelisen sinir lifleri makula, crista ve
corti organina ulagirlar. Ikinci ¢ aylik dénemin
sonunda, i¢ kulak, titresimli enerjiyi beyne iletilen
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yoluyla boyuna dogru uzanirlar. Mikst tip hem in-
ternal hem de eksternal olanlarin karigimi seklin-
dedir ve en sik goriilen tiptir (73).

Laringoseller sadece hava veya sivi ile dolu ol-
duklarinda semptom verirler. Hastalar oksiiriik,
ses kisikligl, bogazda yabanci cisim hissi, boyunda
kitle gibi semptomlar ile bagvururlar. Semptom-
lar aralikli olarak belirip kaybolabilir. S1v1 ile dolu
laringoseli kistlerden ayirmak ¢ok zordur. Eger
laringoseller enfekte mukopiiriilan swv1 ile dolu
olursa laringopiyosel ad1 verilir. Tan1 direkt larin-
goskopi ve bilgisayarli tomografi ile konur. Has-
talarin %3’tinde laringosel altta yatan karsinom
nedeni ile ortaya ¢ikabilir. Sadece semptomatik
olanlar tedavi gerektirirler. Internal olan kiigitk
leyonlarda endoskopik lazerle ¢ikarim, biiytik lez-
yonlarda ise eksternal yaklasim onerilir (74).

Timik Kist

Ugiincii ve dérdiincii brankial keselerin asag
dogru uzanip orta hatta birlesmesi sonucu timus
olusur. Bu asag1 inme sirasinda olusan servikal
timofarengeal duktusun gerilemesinde olusan ye-
tersizlik sonucu timik kistler olusur. Sert hareketli
bir kitle seklinde boyun yan tarafinda palpe edilir-
ler ve oldukea nadir goriiliirler. Oksiiriik veya so-
lunum sikintisina yol agabilirler. Litaratiirde 100
den az sayida olgu bildirilmistir. Olgularin 2/3’t
boyun sol tarafinda saptanmustir. Teshiste radyo-
lojik tetkikler kullanilir ve tedavide cerrahi eksiz-
yon Onerilir (75).

Tortikolis

SKM igerisinde meydana gelen fibrozis ve
kontraksiyon sonucu kas liflerinin kisalmasi se-
bebiyle dogumda veya sonrasinda ortaya cikarlar.
Etyolojide dogum travmasi yada anne karninda
anormal bag pozisyonu rol oynar. Bas lezyon tara-
fina, yliz ise karsi tarafa doniik sekilde olur. Tedavi
baslangicta pasif germe hareketleri ile konservatif
olarak yapilir. Basarisizlik halinde cerrahi tedavi
uygulanir. Cerrahi tedavi SKM kasinin tendonla-
rinin kesilmesini igerir. Tedavi 3-4 yasindan dnce
uygulanir ise boyun asimetrisi tamamen kaybola-
bilir (76).

SONUC

Konjenital kulak burun bogaz hastaliklar1 6zel-
likle embriyonel hayatin ilk trimesterinde ortaya
¢ikan gelisimsel anomaliler sonucu meydana ge-
lirler. Konjenital kulak anomalilerinin bir¢ogu do-
gum sirasinda saptanir ve bazi tipleri olusturduk-
lar1 kozmetik anomalilerin yanisira isitme kaybina
sebep olduklarindan hayatin ilerleyen yaslarinda
estetik ameliyatlarin yaninda fonksiyonel ame-
liyatlara da ihtiya¢ duyarlar. Konjenital burun
anomalilerinin ¢ogu tipki konjenital kulak ano-
malilerinde oldugu gibi dogum aninda saptanir-
lar ve dogumdan sonra nefes alma problemlerine
yol acabildikleri i¢cin erken donemde miidahale
edilmeleri gerekebilir. Konjenital boyun kitleleri-
nin ¢ogu konjenital kulak ve burun anomalileri-
nin aksine dogum sirasinda saptanmayip hayatin
ilerki yillarinda bulgu vermektedirler. Bulunduk-
lar1 yerlere, boyutlarina gére kozmetik deformite
yaninda solunum sikintisi, yutma giigligi gibi
semptomlara yol acabildiklerinden cerrahi olarak
¢ikarilmalari gerekir.

Anahtar kelime: konjenital bas boyun hasta-
liklari, kulak anomalileri, burun anomalleri, bo-
yun anomalileri
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