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oldenhar sendromu; mandibülofasiyal disostoz, kulak önü eklenti-
ler ve epibulber dermoidle karakterize olup, ilk kez 1952 yılında ta-
rif edilen doğumsal bir anomalidir.1 1963’te Gorlin, sendromun

bulgularına omurga anomalilerini de dâhil ederek bu durum için Okülo-
Aurikulo-Vertebral Displazi (OAVD) adını vermiştir.2 Goldenhar sendro-
mu, blastogenezis esnasında 1.ve 2. brankiyal arklardan gelişen yapıların
bir defekti olup omurga, kalp, göz, nörolojik ve böbrek anomalilerinin de eş-
lik ettiği bir hastalıktır.3,4 Kalıtsal geçişi nadir bir durumdur. Etiyolojik fak-
törleri tanımlayacak yeteri kadar bilgi mevcut olmamakla birlikte çeşitli

Çift Taraflı Göz Tutulumu Olan
Goldenhar Sendromu

ÖÖZZEETT  Goldenhar sendromu kulak anomalisi, fasiyal asimetri, omurga anomalileri, kardiyak
anomaliler, gözde epibulber dermoid veya lipodermoid eşlik etmesi ile karakterize doğumsal
anomaliler birlikteliğidir. Goldenhar sendromunda farklı kromozom anomalileri ve kalıtım şekilleri
bildirilmesine rağmen hastaların çoğunda herhangi bir kromozom anomalisi bulunmamaktadır.
Sendromun sıklığı 1:3000-1:5000’dir ve erkek çocuklarında kızlara göre daha sık görülmektedir.
Epibulber dermoid, preaurikular deri çıkıntıları ve şaşılık sık görülen klinik bulgulardır. Epibulber
dermoid, Goldenhar sendromunda en sık görülen göz bulgusudur. Birçok vakada tek taraflı tutulum
gözlenirken, etkilenen bireylerin %10 kadarında çift taraflı tutulum görülmektedir. Bu hastaların
multidisipliner takip ve tedavilerinin gerekliliği unutulmamalıdır. Bu çalışmada, çift taraflı göz
tutulumu olup Goldenhar sendromu tanısı alan 20 yaşındaki bir erkek hasta sunulmuştur.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Goldenhar sendromu; şaşılık; tümörler, deri uzantıları ve eklentileri

AABBSS  TTRRAACCTT  Goldenhar syndrome describes a combination of congenital abnormalities including
microtia, facial asymmetria, vertebral anomalies, cardiac anomalies, epibulbar dermoids and lipo-
dermoids.  Goldenhar syndrome is associated with different chromosome aberrations and different
inheritance patterns, although in most cases no chromosome abnormality has been detected.  The
frequency is reported to be 1:3000-1:5000 and there is a male predominance. Epibulbar dermoids,
preauricular skin tags, and strabismus are the common clinical manifestations. Epibulber dermoid,
Goldenhar syndrome, the most common ocular finding. Although in most cases, such malformations
affect one side of the body, approximately 10 percent of affected individuals have bilateral in-
volvement. These patients should be treated and followed-up multi-disciplinarily. In this paper a
20-years old man, diagnosed as Goldenhar syndrome with bilateral ocular involvement was pre-
sented. 
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kro mo zom ano ma li le ri ta nım lan mış tır. Di ğer bir
ça lış ma, has ta lı ğın ne de ni nin nö ral krest hüc re le -
rin de ki bo zul ma ol du ğu nu ile ri sür müş tür.2 An ne -
nin ha mi le lik dö ne min de kul lan dı ğı  Ta mok si fen,
Re ti no ik asit, Ta li do mid ve Ko ka in gi bi ba zı ilaç la -
rın, has ta lı ğın ge li şi miy le bağ lan tı lı ola bi le ce ği ile -
ri sü rül mek te dir. Ge be lik sü re sin ce an ne ada yı nın
ma ruz kal dı ğı çev re sel fak tör ler  de suç lan mak ta dır.
An ne de di ya bet bu lun ma sı eti yo lo jik bir fak tör
ola rak ile ri sü rül mek te dir.2

Gol den har sen dro mu nun ta nı sın da kli nik gö-
rü nüş baş lı ca esas alın ma lı, rad yo lo jik bul gu lar ve
sis te mik de ğer len dir me ler le de des tek len me li dir.2

Li te ra tür de bir çok araştırmacı teş his için ku lak
önü ek len ti le ri ve ku lak ano ma li le ri nin bu lun ma -
sı nın ge rek li ol du ğu nu be lir tir. Kli nik ola rak ay-
rı ca fa si yal asi met ri, fa siy al ve ya man di bü ler
hi pop la zi, epi bul bar der mo id ler, üst göz ka pa ğın -
da ko lo bom, sub kon jonk ti val li pom, işit me kay bı,
mik rog na ti, ya rık ya da yük sek da mak, ze kâ ge ri -
li ği, omur ga, böb rek anor mal lik le ri ve do ğum sal
kalp has ta lık la rı da gö rü le bi lir.5-7 Ge nel lik le tek
ta raf lı ya da çift ta raf lı asi met rik bir tu tu lum mev-
cut tur.

Bu çalışmada, çift ta raf lı göz tu lu mu ol ma sı ne-
de ni ile na di ren gö rü len Gol den har sen drom lu
(OAVD) bir ol gu  sunulmuştur.

OLGU SUNUMU
Yirmi ya şın daki er kek has ta hi kâ ye sin de do ğuş tan
iti ba ren her iki gö zün de ve ku la ğın da anor mal kit-
le le rin ol du ğu nu ve sağ ku lak kep çe si nin ol ma dı -
ğı nı, sol gö zün den 1990 yı lın da, sağ ku la ğın dan ise
1997 yı lın da ame li yat ol du ğu nu söy le di. Has ta nın
gö rün tü le ri nin bi lim sel amaç lı kul la nı la bil me si için
has ta dan ya zı lı onam for mu alın dı. Has ta nın ya pı -
lan mu a ye ne sin de sağ gör me si -3,00 -1,00 ve 90 tas-
hih le tam,  sol gör me si +1,50 -10,50 ve 150 tas hih le
1 m’den par mak say ma se vi ye sin de i di. Sağ göz de
bü tün yön le re göz ha re ket le ri nor mal ol ma sı na
rağ men sol göz de 18 priz ma di yop tri (PD) ek zot -
rop ya mev cut olup so la, so la yu ka rı ve aşa ğı ba kış
yön le ri kı sıt lıy dı (Re sim 1,2).

Bi yo mik ros ko bik mu a ye ne de, sağ göz de sa at
7-8 hi za sın da üze ri vas kü la ri ze bir kit le ve sol göz -
de sa at 2-6 ara sı kon jonk ti val tem po ral ya rı yı kap-

la yan hi pe re mik, vas kü la ri ze ve üze rin de bir kaç
adet kıl olan kit le gö rül dü. Sol göz de, sol tem po ral
ya rı yı kap la yan ge çi ril miş ope ras yo na ait ne fel yon
ve kor ne al vas kü la ri zas yon sap tan dı. Her iki göz de
de di ğer ön seg ment mu a ye ne le rin de pa to lo ji sap-
tan ma dı (Re sim 3a-c).

Göz içi ba sınç la rı Gold man App la nas yon to-
no met re siy le sağ da 14 mmHg, sol da 15 mmHg i di.
Fun dus mu a ye ne si her iki göz de do ğal dı. Da ha ön -
ce sol gö zün den ge çir miş ol du ğu ame li yat la il gi li
ra po run in ce len me sin de, ya pı lan ame li ya tın kit-
le nin to tal ek siz yo nu ve bu kit le nin his to pa to lo -
jik in ce le me si nin so nu cu nun da epi bul bar der-
mo id ol du ğu gö rül dü. Has ta nın ya pı lan ku lak-bu -
run-bo ğaz (KBB) kon sül tas yo nu so nu cun da sağ
ku lak kep çe si nin kos tal kar ti laj la ve ba ca ğın dan
alı nan de ri gref tiy le re kons trük te edil di ği ve ku lak
ar ka sı ke si skar la rı nın ol du ğu gö rül dü. Ku lak

RESİM 1: Primer pozisyonda 18 PD ekzotropya.jpg.

RESİM 2: Sola bakış kısıtlılığı.jpg.
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önün de ki kit le ler den (Tag) sa de ce sol ta raf ta ol du -
ğu sap tan dı. Sağ ta raf ta ki kit le le rin ise da ha ön ce
ge çir miş ol du ğu ame li yat es na sın da alın dı ğı öğ re -

nil di. Sağ dış ku lak yo lu tı ka lı ve sol tim pa nik
mem bra nın sağ lam ol du ğu tes pit edil di (Re sim 4a-
c). 

RESİM 3a: Epibulber dermoid.

RESİM 3b: Korneal nefelyon ve vaskülarizasyon.jpg.

RESİM 3c: Konjonktival kıllar.jpg.

RESİM 4a: Sag dış kulak yolu obstrükte ve rekonstrükte.

RESİM 4b: Sag dış kulak yolu obstrükte ve rekonstrükte.

RESİM 4c: Sol preaurikular Tag.jpg.
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Od yo met rik tet ki kin de sağ ku lak ta ile tim ti pi
işit me kay bı ol du ğu sap tan dı. Has ta ola sı ano ma li -
le rin den do la yı kar di yo lo ji ve rad yo lo ji bö lü mü ne
kon sül te edil di. Has ta ya ya pı lan elek tro kar di yog -
ra fi (EKG) ve renk li Dopp ler eko kar di yog ra fik
(EKO) in ce le me ler de kar di yo lo jik açı dan bir pa to -
lo ji tes pit edil me di. Di rekt rad yo lo jik in ce le me de
ise alt ser vi kal ve üst to ra kal böl ge de açık lı ğı sa ğa
ba kan skol yoz sap tan dı (Re sim 5).

Ya pı lan göz ve be yin man ye tik re zo nans (MR)
gö rün tü le me ler de ve böb rek le rin ul tra so nog ra fik
(USG) in ce len me sin de bir pa to lo ji tes pit edil me di.
An ne ve ba ba bi rin ci de re ce den ak ra ba de ğil ler di
ve an ne si nin ge be lik sü re si bo yun ca bir sı kın tı sı -
nın ol ma dı ğı da öğ re nil di.

TARTIŞMA
Gol den har sen dro mu ai le sel ve ya spo ra dik ola rak
mey da na ge le bil mek te olup, has ta la rın bü yük bir
kıs mı spo ra dik tir; oto zo mal do mi nant ve oto zo mal
re se sif ka lı tı mın gö rül dü ğü ai le vi va ka lar bil di ril -
miş tir. Ay rı ca çe şit li kro mo zom sa yı ve ya pı ano-
ma li le ri nin eş lik et ti ği has ta lar da bil di ril miş tir.7

Bi rin ci de re ce ak ra ba lar da gö rül me ris ki %2’dir.

Gö rül me sık lı ğı 1/3.000-1/5.000 ara sın da olup, 3/2
oran la er kek ler de da ha sık göz le nir.3 OAVD (Gol-
den har sen dro mu), em bri yo lo jik ola rak bi rin ci ve
ikin ci bran ki yal ark tan ge li şen ya pı la rın do ğum sal
de fekt le rin den olu şur. Bun dan do la yı bi rin ci ve
ikin ci bran ki yal ark sen dro mu adı da kul la nıl mış -
tır.7 Gol den har sen dro mu nun pa to fiz yo lo ji sin de
nö ral krest hüc re le ri nin sa yı sın da azal ma ve bu
hüc re le rin mig ras yo nun da za yıf la ma nın rol oy na -
dı ğı dü şü nül mek te dir.8 Ryan ve ar k., Gol den har
sen dro mu sap ta dık la rı mo no zi go tik olan ikiz le rin
her iki sin de de Okü lo-Au ri ku lo-Ver teb ral Disp la -
zi ta nım la mış , an cak ay nı cid di yet te ol ma dı ğı nı be-
lirt miş ler dir. Bu nun ne de ni nin bi rin ci ve ikin ci
bran ki yal ark la rın kan lan ma sı nın sta pa di yal ar ter -
den eks ter nal ka ro tid ar te re ge çi şi sı ra sın da ola bi -
le ce ği ni öne sür müş ler dir.9

Göz ano ma li le ri, ilk bran ki yal ar kın mak sil ler
par ça sın dan kay nak la nan ano ma li le rin olu şu muy -
la il gi li dir. Epi bul bar der mo id en sık gö rü len göz
bul gu su dur.10  Di ğer gö rü le bi len göz bul gu la rı, li-
po der mo id ve ya li pom lar, üst göz ka pa ğı ko lo bom -
la rı, of tal mop le ji, şaşı lık, Du a ne sen dro mu,
mik rof tal mi, uve al ko lo bom, na so lak ri mal tı ka nık -
lık, ku ru göz sen dro mu, ani ri di, as tig ma tiz ma, ka-
ta rakt, glo kom, op tik si nir hi pop la zi si, til ted op tik
disk, re ti nal da mar lar da kıv rım lan ma, psö do pa pi -
lö dem, op tik si nir ko lo bo mu, op tik si nir hi pop la zi -
si, ma kü ler hi pop la zi ve ma kü ler he te ro to pi dir. 

Gol den har sen dro mun da göz tu tu lu mu ge nel -
lik le tek ta raf lı dır. Has ta la rın an cak %4-8’in de çift
ta raf lı göz tu tu lu mu ol mak ta dır.11 Bi zim ol gu muz -
da çift ta raf lı epi bul bar der mo id mev cut olup her
iki si de in fe ro tem po ral böl ge de sap tan dı. Epi bul bar
der mo id ler ge nel lik le tek ta raf lı ve in fe ro tem po ral
lim bus ta göz le nir ler. Li po der mo id ler da ha az sık-
lık ta mey da na ge lir ler ve sık lık la sü pe ro tem po ral
ve sub kon jonk ti val lo ka li zas yon da dır lar.   

Epi bul bar der mo i de bağ lı kit le gör me ek se ni -
ni et ki li yor sa as tig ma tiz ma de re ce sin de bü yük bir
ar tı şa ne den olur. Su nu lan ol gu da -10 di yop tri lik
as tig ma tiz ma ve ge çi ril miş cer ra hi ye ait kor ne al
tem po ral ya rı da ki ne fel yon ve vas kü la ri zas yonun
bu du rum la uyum lu ol du ğu dü şü nül dü. As tig ma -
tiz ma, Gol den har sen dro munda amb li yo pi nin en
yay gın ne de ni dir. 12 Esot rop ya, ek zot rop ya, op tik

RESİM 5: Direkt grafide açıklığı sağa bakan skolyoz.
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si nir hi pop la zi si ve mik rof tal mus gör me kes kin li ği
azal ma sı nın da ha az yay gın ne den le ri dir. 2,3 Ol gu -
muz da her iki göz de de as tig ma tiz ma ve sol göz de
18 PD ek zot rop ya sap tan dı. Sol göz de ki gör me az-
lı ğı yük sek as tig ma tiz ma ve ek zot rop yaya bağ lan dı.
Göz ha re ket bo zuk luk la rı Gol den har sen dro mu nun
ikin ci en sık göz bul gu su dur.10 Ol gu mu zun sol gö-
zün de; so la, so la yu ka rı ve aşa ğı ba kış kı sıt lı lı ğı
mev cut olup, bu kı sıt lı lı ğın da ha ön ce  ge çir miş ol-
du ğu cer ra hiy le il gi li ola bi le ce ği de dü şü nül dü.

Gol den har sen dro mun da sık gö rü len ku lak
ano ma li le ri; ku lak kep çe si nin ano ma li si (%80),  or -
ta ku la ğın ano ma li si ve sa ğır lık (%55), ku lak po zis -
yon ano ma li si (%50), dış ku lak yo lu at re zi si (%40),
pret ra gal fis tül ve ku lak önü cilt kıv rım la rı dır. Cilt
kıv rım la rı ku lak önü böl ge de en sık gö rül mek le bir-
lik te ağız kö şe sin den tra gu su bir leş ti ren bir hat bo-
yun ca da gö rü le bi lir. 10,13 Bi zim ol gu muz da her iki
ku lak önün de de cilt kıv rım la rı nın ol du ğu, fa kat sağ
ta raf ta ki le rin da ha ön ce ya pı lan re kons trük si yon
cer ra hi si sı ra sın da alın dı ğı gö rül dü. Bu has ta lar da
işit me prob lem le ri ge nel lik le her iki ta ra fı da et ki -
le mek te olup ile tim ti pi ya da nö ro sen söri yel tip te -
dir. Bi zim ol gu muz da, sağ dış ku lak yo lu nun tı ka lı
ol du ğu ve ya pı lan od yo met rik in ce le me de sağ ta raf -
ta ile tim ti pin de işit me kay bı nın ol du ğu sap tan dı.

Gol den har sen drom lu ol gu la rın %5-58’in de
kar di yo vas kü ler ano ma li le re rast lan mak ta dır. 14 Li-
te ra tür de bil di ri len OAVD ’li va ka la rın ya rı sın dan
faz la sın da gö rü len kar di yak ano ma li ven tri kü ler
sep tal de fekt ve Fal lot tet ra lo ji sidir.15 Bi zim ol gu -

muz da ya pı lan EKG ve Dopp ler EKO so nuç la rın da
her han gi bir pa to lo ji ye rast lan ma dı.

Li te ra tür de omur ga ano ma li le ri (skol yoz, he -
mi ver teb ra, spi na bi fi da ok kul ta, ver teb ra hi pop -
la zi si vb.) has ta la rın %64’ün de saptanmıştır.16

Ol gu muz da da alt ser vi kal ve üst to ra kal böl ge de
açık lı ğı sa ğa ba kan skol yoz sap tan dı. Bu sen drom -
da hid ro se fa li, kor pus kal lo zum age ne zi si, in trak -
ra ni yal der mo id kist gi bi san tral si nir sis te mi
ano ma li le ri bil di ril miş tir. 7 Has ta mız da kra ni yal
MRG in ce le me de herhan gi bir pa to lo ji ye rast la nıl -
ma mış tır.

Gol den har sen dro mu nun te da vi sin de mul ti di -
sip li ner yak la şıl ma lı dır. Te da vi de has ta la rın psi ko -
lo jik ra hat lı ğı için göz ve ku lak la rı nın koz me tik
ta mi ri amaç la nır. Epi bul ber der mo id cer ra hi alım
son ra sı tek rar la ya bi lir ya da kor ne al per fo ras yon
ris ki ne de ni ile ta ma men ek si ze edi le me ye bi lir. Bu
yüz den cer ra hi 12 ya şın dan son ra plan lan ma lı dır. 3

Ol gu mu za epi bul ber der mo id için cer ra hi mü da -
ha le nin 7 ya şın da ya pıl dı ğı ve nüks et ti ği sap tan dı.
Ay rı ca as tig ma tiz ma, şaşı lık ve di ğer gör me se vi ye -
si ni azal ta bi le cek ne den ler için göz he kim le ri dik-
kat li ol ma lı dır. Sa ğır lık eş lik ede bi le ce ği için işit me
er ken dö nem de de ğer len di ril me li dir. Yi ne has ta lar
özel lik le kalp, böb rek, be yin ve omur ga ano ma li -
le ri yö nün den araş tı rıl ma lı ve il gi li bi rim ler ta ra -
fın dan te da vi edil me li dir. Va ka la rın ço ğu spo ra dik
ol du ğu için ai le le re son ra ki ço cuk lar da ben zer du-
ru mun gö rül me şan sı nın dü şük ol du ğu söy le ne bi -
lir.
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