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OZET

Asimetrik aglama yiizii, muskulus depresor anguli
orisin hipoplazisi veya yokluguna bagli olarak geligen bir
tablodur. Bagta kardiyak olmak iizere, siklikla bir¢ok
konjenital anomalilerle birlikte seyretmektedir. Bu
makalede asimetrik aglama yiizii olan 13 olgu
sunulmustur. Hastalarimizin li¢ tanesinde kardiyak
anomali saptanmis bunlardan bir tanesinde kardiyak
anomalieye aksesuar aurikulanin eslik ettigi gérilmiistiir.
Serimizdeki bir hastada asimetrik aglama yiiziine ek

olarak bilateral optik atrofi saptanmustir. Bilgilerimize gore,

asimetrik aglama yiiziiyle birlikte bulunan aksesuar
aurikula ve bilateral optik atrofi literatiirdeki ilk olgulardir.
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istirahat aninda yiiziin normal gériiniimde, aglar-
ken asimetrik olugsuna "asimetrik aglama yiizi" adi ve-
rilmektedir. Asimetrik aglama yuzii (AAY), muskulus de-
presor anguli orisin hipoplazisi veya yokluguna bagh
olarak geligen bir tablodur. izole olabildigi gibi, basta
kardiyak olmak iizere, siklik sirasina gore bas-boyun,
kas-iskelet genitoiiriner, merkezi sinir sistemi, gastro-
intestinal ve respiratuar sistem anomalileriyle birlikte
seyredebilmektedir (1,2).

Pediatri Klinigine, degisik yakinmalarda basvuran
ve asimetrik aglama yiizii tanisi alan 13 olgu konjenital
anomalilerle birlikte bulunabilmesi ve gercek fasiyal pa-
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SUMMARY

Asymmetric crying fades is due to hypoplasia or
absence of the depressor anguli oris muscle. It's
frequently associated with various congenital and most
commonly with cardiac anomalies. In this article 13
infants with asymmetric crying fades were presented
Cardiac anomalies were found in three patients one of
them has cardiac anomalies and accessory auricle also.
In addition, a patients in our series, has bilateral optic
atrophy. These are the first cases which were presented
in the literature according to our knowledge.
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raliziden ayirt edilebilmesi agisindan,
gozden gegcirilmistir.

retrospektif olarak

MATERYAL VE METOD

Bu calismada, Ocak 1983 ile Agustos 1994 tarih-
leri arasinda Pediatri Klinigine, aglarken sol veya sag
agiz kosesinin asagiya cekilmesi, ates, sarilik, nefes
darligi ve morarma gibi degisik yakinmalarla bagvuran
ve asimetrik aglama yiizii tanisi alan 13 olgunun do-
syalari retrospektif olarak incelendi. Hastalarin ayrintili
oykiileri alinmig, fizik incelemeleri yapilmigti. Tiim has-
talarda, hemoglobin, beyaz kiire, periferik kan yaymasi,
idrar tetkiki yapilip, akciger grafileri cekilmisti. Bes has-
tada elektrokardiyografik ve ekokardiyografik inceleme
yapilmisti. Elektromyografik inceleme teknik imkanlarin
kisith olmasi, hastalarin kontrollere diizenli olarak gel-
memesi, hastayla iletisim kurulamamasi ve aile is-
tegiyle tedavisi tamamlanmadan bazi hastalarin hasta-
neden cikartilmasi gibi cesitli sebeplerden dolayi, sa-
dece li¢ hastada yapilabilmisti. Hastalarin higbirinde
kromozomal tetkik yapiimamisti.
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Tablo 1. Vakalarin genel 6zellikleri

Hasta Lezyonun

no Cinsiyet Yas Akrabalik yonii Elektromyografi ilave bulgu

1 Erkek 45 giinliik Var Sagrda Yapilamadi ASD VSD TA

2 Erkek 8 saatlik Yok Solda Yapilamadi PDA VSD aksesuar aurikula
3 Erkek 5 glinliik Yok Solda Norma! Yok

4 Kiz 30 dakikalik Yok Solda Yapilamadi Yok

5 Erkek 3,5 saatlik Var Solda Normal ASD

6 Erkek 2,5 ayhk Var Solda Yapilamadi Bilateral optik atrofi

7 Erkek 15 dakikalik Yok Sagda Yapilamadi Yok

8 Erkek 7 glinliik Yok Sagda Yapilamadi Yok

g Erkek 3 ayhk Yok Sagda Yapilamadi Yok

10 Kiz 10 glinliik Yok Sagda Yapilamadi Yok

1" Erkek 2yasinda Var Solda Yapilamadi Yok

12 Erkek 5,5 saatlik Var Solda Normal Yok

13 Erkek 8 guinliik Var Solda Yapilamadi Yok

Sekil 1.

Bir nolu olgunun istirahat anindaki yiiz goériniimii.

Calisma grubundaki 13 hastanin 6zelliklen Tablo
1'de goériulmektedir. On ¢ hastanin 11'i (%84.6) erkek.
2'si (%15.4) kiz, en kigugl 15 dakikalik, en biyugiu 2
yasinda idi. On U¢ hastadan 6'sinda (%46) anne ve
baba arasinda akrabalik vardi. Bes hastada (%38.5)

muskulus depresoér anguli orisin yoklugu sag tarafta, se-
kiz hastada (%61.5) sol tarafta idi.

Elektromiyografik inceleme sadece U¢ hastada
(%23) yapilabilmis ve normal olarak degerlendirilmisti.
Dokuz hastada (%84.2) asimetrik aglama ylizii, izole
bir bulgu olmasina karsin, diger dért olguda cesitli kon
jenital anomaliler saptanmisti. Bu dért hastadan
ugunde atrioseptal defekt (ASD), ventrikuloseptal de-
fekt (VSD), trikuspit atrezisi (TA) ve patent duktus arte-
riozus (PDA) gibi konjenital kalp anomalileri saptanir
ken bunlardan birinde (2 nolu olgu) konjenital kalp
anomalisine ek olarak aksesuar aurikula saptanmisti
(Sekil 1,8). Ayrica, asimetrik aglama yuzine ek olarak
6 nolu olguda bilateral optik atrofi saptanmisti. Sepsis
nedeniyle kaybedilen 6 nolu olgu disinda mortalité kay-
dedilmemisti.

TARTISMA

AAY, istirahat aninda yuzin normal gérinimde
olup, aglarken asimetrik oluguna verilen isimdir (1). ilk
kez Parmalee, 1931 yilinda tanimlamis ve yedinci sini-
rin parsiyel paralizisi ile agiklamak istemigtir (2). Cayler

Sekil 2. Bir nolu vakanin aglarken soi agiz kosesi agsagiya geki-
lirken, sag tarafin gekilmedigi gériilmektedir.

T Klin Pediatri 1994, 3
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Sekil 3.  Bir nolu vakanin ekokardiyografisinde, trikuspit atrezi-
sine ait goriiniim izlenmektedir.
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Sekil 4.
tedir.

iki nolu vakanin ekokardiyografisinde, VSD goriilmek-

1969 yilinda konjenital kalp hastaliklari ile birlikte bu-
lundugunu ortaya koyarak kardiyofasiyal sendrom teri-
mini kullanmaga baslamistir (3). Pape ve Pickering
1972 yilinda 44 olguluk serilerinde yalniz konjenital
kalp hastaligi gérilmeyip, diger sistemlere ait anomalile-
rin de bulunabilecegini ortaya koymuslardir (1).

Daha sonraki donemlerde yapilan elektromyografik
incelemeler, fasiyal sinirin mandibular dalinin saglam ol-
dugunu, muskulus depresor anguli orisin cevapsiz kal-
digini, tablonun kasin hipoplazisi veya yokluguna bagh
olarak gelistigini ortaya koymustur (1,2).

Yuzin mimik kaslari, bir uglar ile kemik veya ki-
kirdak dokulara, diger uglari ile deriye yapisan kaslar-
dir. Bu kaslar dudak, g6z kapaklari, burun kanatlari ve
ylzin diger kisimlarinda bulunurlar ve yutak kavsini
besleyen fasiyal sinirin somatomotor lifleriyle inerve
olurlar. Mimik kaslardan biri olan, muskulus depresor
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anguli oris (triangular adele), lU¢gen seklinde olup tepe-
si ile agiz késesine, tabani ile de mandibulaya yapisir
ve aglama veya yizl burusturma sirasinda agiz kosele-
rine asadiya ceker ve dudak kenarlarini disa cgevirir
(5,6).

Muskulus depresoér anguli oris hipoplazisi bulunan
cocuklarda, normalde yliz go6rinimu simetriktir, fakat
aglama esnasinda normal taraftaki adale adiz kosesini
asagiya cektigi halde, hipoplazik tarafta agiz kosesi
asagiya cekilmez, ylzde asimetri meydana gelir ve
bdylece asimetrik aglama yizi denilen tablo olusur.

Sekil 5. Ug nolu vakanin istirahat halindeki yiiz gériiniimii.

Sekil 6.

Ug nolu vakanin aglarken sol agiz kdgesinin agagiya
cekilmedigi izlenmektedir.
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Sekil 8. Dort nolu vakanin aglarken sag taraftaki agiz kosesi
asagiya cekilirken, sol tarafin ¢ekilmedigi goriilmektedir.

Bu adalenin yoklugu olgularin %22'sinde izole bir
bulgu olmasina karsilik, diger olgularda cesitli konjenital
anomalilerle birlikte bulunmaktadir (2,7). Konjenital kalp
hastaligi, kas-iskelet ve genitolriner sistemlere ait kon-
jenital malformasyonlarin, normal populasyona oranla,
asimetrik aglama ylzu olanlarda sekiz kat daha fazla
gorildagu bildirilmektedir (8). Anomaliler iginde, siklik
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sirasina gore, kardiyovaskiler, bas-boyun, iskelet-kas,
genitolriner, merkezi sinir sistemi, gastrointestinal sis-
tem ve respiratuar sistem anomalileri yer almaktadir
(2). AAY olan dokuz olgu kapsayan bir seride (%50'nin
tzerinde), konjenital kalp hastaligi, urogenital, kas-iske-
let ve servikofasiyal malformasyonlar bildiriimektedir
(7).

Serimlzdeki 13 hastanin sadece 4'inde ek ano-
mali saptanmis dokuz hastada asimetrik aglama yuzu
izole bir bulgu olarak saptanmistir. Bu durum litera-
tirle uyumsuz bulunmustur. Bunun baslica nedeni
muhtemelen tum hastalarda ayrintili bir sekilde tum
sistemlerin, anomaliler yéninden arastiriilmamis olma-
sidir.

Goriulen kalp defektleri arasinda Fallot tetralojisi,
PDA, trikiispit atrezisi, VSD, ASD, tek ventrikil, bikis-
pit aort kapagi, cift arkus aorta, trunkus arteriosus ve
aort stenozu sayilmaktadir (2). Perrin ve arkadaslarinin
kardiofasiyal sendromlu on dokuz olguluk serilerinde,
en sik goérlilen kardiyak anomalinin ventrikuler septal
defekt oldugu rapor edilmistir (9). AAY ile konjenital
kalp hastaliginin birlikte bulunmasina kardiofasiyal send-
rom (Cayler's sendromu) adi verilmektedir (9-11). Seri-
mizde, ekokardiyografik incelemeyle, asimetrik aglama
ylzune ek olarak 1 nolu olguda ASD, VSD ve TA, 2
nolu oiguda PDA ve VSD, 5 nolu olguda ASD saptan-
digindan bu i¢ hastamiz "kardiofasiyal sendrom" olarak
kabul edilmistir.

Ayrica otozomal dominant gegis gosteren, AAY ile
birlikte seyreden mikrosefali, konjenital kalp anomalisi,
fizik ve mental retardasyon ve yarik damak gibi bozuk-
luklarin bir veya bir kaginin beraber bulundugu, birbirle-
riyle akraba olan aileler rapor edilmistir (12). Serimiz-
deki 2 nolu hastada aksesuar aurikula, 6 nolu hastada
travmatik, inflamaiuar, dejeneratif, neopastik veya vas-
kiler bir sebep olmaksizin optik atrofi saptanmistir. Bu
hastalar arastirabildigimiz kadariyla, hem aksesuar auri-
kula, hem de optik atrofi AAY ile birlikte bulunan litera-
turdeki ilk olgulardir. D' Addlo ve ark. sendromun oto-
zomal dominant olarak gectigini ileri sirmektedirler
(11). Bir vakada trisomi E (18), baska bir vakada 47,
XX, +i (18 p) karyotipine sahip kromozom anomalileri
rapor edilmistir (8,13).

Yenidogan ve diger gocukluk ddénemlerinde ylz
hareketlerinde asimetrik gérinim &ncelikle yedinci sinir
paralizisini duslndurir. Yenidoganda gorulirse konjeni-
tal anomali veya dogum travmasi nedeniyle olabilir. Fa-
siyal sinirin nukleer aplazisi Mébius sendromu adini alir
ve diger ekstremite anomallleriyle birlikte bulunur. Yeni-
dogan déneminde emme ve yutma zorlugu gbéze car-
par. Dogumda forseps kullaniimasi veya intrauterin po-
zisyona baglh olarak, neonatal fasiyal paralizi gorulebilir.
AAY ile fasiyal sinir paralizisl arasinda ayirici tanida
asagidaki kriterler kullanilir (2,4).
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a. Bir agiz kosesinin aglarken, diger kose ile si-
metrik hareket etmemesi, yani asagiya cekilmemesi,

b. Alin kinstirmasi, géz kapanmasi, nazolabial
oluk derinligi ve g6z yasi durumunun simetrik ve diiz-
giin olusu,

c. Hipoplazik kabul edilen tarafta, dudagin pal-
yasyonla zayif ve ince olusu,

d. Sinir uyarim zamani ve sinir iletim testlerinin
normal olusu.

Olgularin hepsine sinir uyarim zamani ve iletim
testleri, teknik imkanlar yetersiz oldugundan ve diger
sebeplerden dolayr yapilamamigtir. Ancak elektromyo-
grafi yapilan ili¢ olgumuzun sonuclari normal olarak de-
gerlendirilmistir. Bununla birlikte olgularin tiimiinde, yu-
karida belirtilen dort kriterden ii¢ tanesi klinik olarak
saptanmisgtir.

Yiiziinde asimetri bulunan her infantta, asimetrik
aglama yiizii olabilecegi akla gelmeli, ayrica AAY'nin,
basta kardiyovaskiiler olmak lizere, bas-boyun, iskelet-
adale, genitoiiriner, merkezi gastro-
intestinal sistem, respiratuar sistem ve kromozomal
anomalilerle birlikte olabilecegi unutulmamali ve anoma-

sinir sistemi,

lileri ortaya koyma yoniinde, gerekli tetkikler yapilmali-
dir.
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