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an der Woude sendromu, yarık damağa alt dudakta çukurlukların
eşlik ettiği çok nadir (40 000-100 000 doğumda 1-3,6) bir genetik
sendromdur.1-4 Etyopatogenezi net değildir.5 Kız ve erkekte eşit sık-

lıkta görülür.4 Otozomal dominant geçişli ve multifaktöriyeldir.6 Gen eks-
presyonundaki değişkenliklerden dolayı kişiden kişiye değişiklik
gösterebilir.3 Yarık dudak ve yarık damak ayrı ayrı ya da birlikte görülebil-
diği gibi, başka anomalilerle birlikte de görülebilir.1,7

Çift taraflı yarık dudak nedeniyle yenidoğan servisine yatırılan, yapı-
lan muayenesinde yarık dudakla birlikte alt dudağında çukurluklar saptanan
ve Van der Woude sendromu olarak değerlendirilen, annesinin de alt du-
dağında benzer çukurlukları olan bir günlük kız olgu sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

Yirmi sekiz yaşındaki gravida 2, parite 1 sağlıklı anneden zamanında doğan
bebek, yarık dudak nedeniyle yenidoğan servisine yatırıldı (Resim 1). Anne
baba arasında akrabalık olmayan olgunun yapılan ayrıntılı muayenesinde
yarık dudağın dışında alt dudağında çukurluklar saptandı. Diğer fizik mua-
yene [ağırlık: 3830 g (90p), boy: 52 cm (75-90p), baş çevresi: 34 cm (50-75p)]
ve laboratuvar bulguları olağandı. Annenin de alt dudağında çukurlukların
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olduğu görüldü (Resim 2). Olgudaki ve annedeki
fizik muayene bulgularıyla olgu Van der Woude
sendromu olarak değerlendirildi. Karyotip analizi
yapıldı, aileye genetik danışmanlık hizmeti verildi.
Oral beslenmeye başlayan bebek izlemin yedinci
gününde taburcu edildi. 

TARTIŞMA

Van der Woude sendromu; labial kistler, paramedian
sinüsler, alt dudakta konikal elevasyon, aksesuar tü-
kürük bezleri, mukosel, dermoid kist, alt dudak çu-
kuru, bifid uvula, hipodonti, yarık dudak ve/veya
damakla karakterize otozomal dominant bir hasta-
lıktır.3 Bu sendromun en tipik bulguları alt dudak çu-
kurlukları ve yarık dudaktır.4 Olguların yarısından
fazlasında yarık dudak ve/veya damak görülür.1 Yarık
dudak ve damaklı hastaların ise yaklaşık %2’sinde alt
dudakta çukurluklara rastlanır.3,4 Olgumuzda da
yarık dudakla birlikte alt dudakta çukurluklar sap-
tanması nedeniyle ön planda Van der Woude sen-
dromu düşünüldü. Olgumuzun annesinin de alt
dudağında çukurluklar saptanması sendromun oto-
zomal dominant geçişli olmasına bağlandı. 

Van der Woude sendromu ilk defa 1845 yı-
lında Demarquay tarafından tanımlanmıştır. Van
der Woude ise 1954 yılında bu anomalinin sendro-
mik özelliğini saptamış ve genetik yönünü incele-
miştir.1,5 Van der Woude sendromlu hastalarda,
1q32-41 bölgesinde yer alan REN, LAMB2 ve DAF
genlerinde bölgesel delesyonlar saptanmıştır.8 Bir-
çok hastada da 1p32-q41 kromozomunda interfe-
ron düzenleyici faktör 6 (IRF6) adlı bir gen
tanımlanmıştır.9 IRF 6, embriyonik süreçte dudak
ve damak gelişimi sırasında keratinosit proliferas-
yonunun ve farklılaşmasının önemli belirleyicisi-
dir.10 Bu sendromda 200’den fazla mutasyon
bildirilmiştir.11 Olgumuzun karyotip analizi 46 XY
olarak bulundu, aileye genetik danışma verildi.
Nadir görülmesi nedeniyle sunuldu.

RESİM 1: Olguda yarık dudak ve alt dudaktaki çukurluklar.
(Renkli hali için Bkz. http://pediatri.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 2: Annede alt dudaktaki çukurluklar.
(Renkli hali için Bkz. http://pediatri.turkiyeklinikleri.com/)
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