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BÖLÜM 4
Brankiyal Yarık Fistülleri

 Kamil ŞAHİN1

GIRIŞ

Brankiyal ark (yarık) anomalileri, intrauterin hayatta ilk 4 faringeal cepten 
köken alırlar. En sık görüleni ikinci faringeal yarıktan köken alanlar olup, do-
ğumda var olsalar da, belirtiler geç ortaya çıkabilir (1). Bu konjenital anoma-
liler; faringeal ceplerin inkomplet obliterasyon derecesine bağlı olarak gerçek 
anlamda, kist, sinüs ve fistül olabilir. Lezyonların çoğu çocuklukta ciltte görü-
nür bir punktum olarak ortaya çıkar iken, bazen boyun apsesi ile karıştırılan 
kist veya boyun kitleleri olarak ortaya çıkabilirler (2). Kistler, dış açıklıkları 
olmayan bir epitel yapısına sahiptir ve bu nedenle asemptomatik olabilir ve 
sadece tesadüfen fark edilebilir. Bu tür kistler yetişkin çağa kadar belirti ver-
meyebilir. Sinüs yolları, görünür bir punktum olarak cilt ile harici olarak veya 
noktasal açıklığın yalnızca endoskopide görülebileceği farinks veya gırtlak ile 
dahili olarak iletişim kurabilir. Brankiyal yarık fistülleri, farinks veya gırtlak ile 
dış deriyi birbirine bağlayan gerçek iletişimlerdir (3).

İntaruterin 6 arkın 4 tanesinden gelişen bu anomalilerin en sık görüleni 
ikinci yarık anomalileridir. Kesin tedavileri cerrahidir. Cerrahi sonrası en sık 
görülen komplikasyonlar nüks ve yara yeri enfeksiyonlarıdır (4).
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de sağır çocuklar arasında %2’dir. Böbrek malformasyonu yoksa branşiyootik 
sendrom (BOS) olarak da adlandırılabilir. Yüksek klinik heterojenlik, klinis-
yenlerin BORS’u teşhis etmesini zorlaştırır. Klinik uygulamada, hastaların bu 
belirtilerden biriyle doktora görünmeleri daha olasıdır, bu nedenle bir hastada 
BORS olabileceğinden şüphelenmek zordur.

Abdelhak ve ark (47) 2004 yılında majör ve minör kriterleri kullanarak 
BORS için yaygın olarak kabul edilen tanı kriterlerini önermiştir:

Majör kriterler:1. İkinci brankiyal anomali, 2. İşitme kaybı, 3. Preauriküler 
çukurlar 4. renal anomaliyi içermiştir. Minör kriterler: 1. Dış kulak anomali-
si, 2. Orta kulak anomalisi, 3. İç kulak anomalisi, 4. Preauriküler küpeler, 5. 
yüz asimetrisi 5. damak anormalliğini içeriyordu. Sendrom, hastalıklı aynı aile 
içinde bile oldukça değişken penetrasyon ile klinik olarak heterojendir. Aile 
öyküsü olmayan hastalara, yukarıdaki majör kriterlerden üç veya daha fazla-
sını veya iki majör ve en az iki minör kriteri karşılamaları durumunda BORS 
tanısı konur. Stinckens ve ark.(48) BOR sendromunun temel özelliklerinin sık-
lığını şu şekilde bildirmiştir: işitme bozukluğu, %95,4; kusurlu kulak kepçesi, 
%86.8; ikinci brankiyal ark fistül/kist, %86,5; preauriküler sinüs, %87,0; ve böb-
rek anomalileri, %58.3. Erken evrelerde, çoğu hastada böbrek hastalığı belirtisi 
yoktur. BORS ayrıca yüksek bir genotip heterojenliğine sahiptir. Bu hastalığın 
bilinen patojenik genleri arasında EYA1, SIX1 ve SIX5.14 EYA1 bulunur (49).
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