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Brankiyal Yarik Fistilleri
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Brankiyal ark (yarik) anomalileri, intrauterin hayatta ilk 4 faringeal cepten
koken alirlar. En sik goriileni ikinci faringeal yariktan koken alanlar olup, do-
gumda var olsalar da, belirtiler ge¢ ortaya ¢ikabilir (1). Bu konjenital anoma-
liler; faringeal ceplerin inkomplet obliterasyon derecesine bagli olarak gercek
anlamda, kist, siniis ve fistiil olabilir. Lezyonlarin ¢ogu ¢ocuklukta ciltte gorii-
niir bir punktum olarak ortaya ¢ikar iken, bazen boyun apsesi ile karistirilan
kist veya boyun kitleleri olarak ortaya ¢ikabilirler (2). Kistler, dis agikliklar:
olmayan bir epitel yapisina sahiptir ve bu nedenle asemptomatik olabilir ve
sadece tesadiifen fark edilebilir. Bu tiir kistler yetiskin gaga kadar belirti ver-
meyebilir. Siniis yollari, goriiniir bir punktum olarak cilt ile harici olarak veya
noktasal agikligin yalnizca endoskopide goriilebilecegi farinks veya girtlak ile
dahili olarak iletisim kurabilir. Brankiyal yarik fistiilleri, farinks veya girtlak ile
dis deriyi birbirine baglayan gergek iletisimlerdir (3).

Intaruterin 6 arkin 4 tanesinden gelisen bu anomalilerin en sik goriileni
ikinci yarik anomalileridir. Kesin tedavileri cerrahidir. Cerrahi sonrasi en sik
goriilen komplikasyonlar niiks ve yara yeri enfeksiyonlaridir (4).
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de sagir ¢ocuklar arasinda %24dir. Bobrek malformasyonu yoksa bransiyootik
sendrom (BOS) olarak da adlandirilabilir. Yiiksek klinik heterojenlik, klinis-
yenlerin BORSu teshis etmesini zorlastirir. Klinik uygulamada, hastalarin bu
belirtilerden biriyle doktora goriinmeleri daha olasidir, bu nedenle bir hastada
BORS olabileceginden siiphelenmek zordur.

Abdelhak ve ark (47) 2004 yilinda major ve minor kriterleri kullanarak
BORS igin yaygin olarak kabul edilen tani kriterlerini 6nermistir:

Major kriterler:1. Tkinci brankiyal anomali, 2. Isitme kaybu, 3. Preaurikiiler
cukurlar 4. renal anomaliyi icermistir. Mindr kriterler: 1. Dis kulak anomali-
si, 2. Orta kulak anomalisi, 3. I¢ kulak anomalisi, 4. Preaurikiiler kiipeler, 5.
yiiz asimetrisi 5. damak anormalligini igeriyordu. Sendrom, hastalikli ayni aile
icinde bile oldukea degisken penetrasyon ile klinik olarak heterojendir. Aile
oOykiisii olmayan hastalara, yukaridaki major kriterlerden ii¢ veya daha fazla-
sin1 veya iki major ve en az iki minor kriteri karsilamalar1 durumunda BORS
tanisi konur. Stinckens ve ark.(48) BOR sendromunun temel 6zelliklerinin sik-
ligin1 su sekilde bildirmistir: isitme bozuklugu, %95,4; kusurlu kulak kepcesi,
%86.8; ikinci brankiyal ark fistiil/kist, %86,5; preaurikiiler siniis, %87,0; ve bob-
rek anomalileri, %58.3. Erken evrelerde, ¢ogu hastada bobrek hastalig: belirtisi
yoktur. BORS ayrica yiiksek bir genotip heterojenligine sahiptir. Bu hastaligin
bilinen patojenik genleri arasinda EYA1, SIX1 ve SIX5.14 EYA1 bulunur (49).
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