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Multipl skin tag, preaurikiiler pit ve limbal dermoidli
bir olgu: Atipik Goldenhar sendromu

A patient with multiple skin tags, preauricular pit, limbal dermoid: Atypic
Goldenhar syndrome
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Ozet

Dogumsal anomaliler yenidoganlarda sik gorilen bir durumdur. Major anomaliler yapisal ve fonksiyonel ciddi bozukluklara yol agarken minér
anomaliler daha ¢ok kozmetik kaygilara yol acar. Konjenital minér anomaliler saglikli yeni doganlarin yaklasik %15-20'sinde, ¢cogunlukla
da yizde ve ellerde ortaya gikar. Mindr anomalilerin dogum 6ncesi taninmasi glgtir ve siklikla gézden kagabilir. Fakat mindr anomalilerin
saptanmasi énemli malformasyonlarin taninmasinda ipucu saglayabilmektedir. Bazen de sendromlara eslik etmesi bakimindan énem tasirlar.
Bu makalede, kulak 6nlinde akrokordon, sinls, gézde limbal dermoid, gévdede hemanjiyom ve sakral gamzenin eslik ettigi kongenital minor
anomali olgusunu nadir gériilmesi nedeniyle sunuyoruz. (Turkderm 2014; 48: 166-8)

Anahtar Kelimeler: Goldenhar sendromu, limbal dermoid, preaurikiler pit, skin tag

Summary

Congenital anomalies are common conditions in newborns. Major abnormalities give rise to serious structural and functional disorders,
meanwhile minor anomalies mostly lead to cosmetic concerns. Minor congenital anomalies are seen in approximately 15-20% of healthy
newborns and often occur in the face and hands. The prenatal recognition of minor anomalies is difficult and can be overlooked. However, the
detection of minor anomalies can provide a clue in the diagnosis of important malformations. Sometimes, they are important in terms of their
association with syndromes. In this article, we present the rare case of a patient with congenital minor anomaly accompanied by acrochordon
in front of the ear, ear pits, limbal dermoid, hemangioma on the trunk and sacral dimple. (Turkderm 2014; 48: 166-8)
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(pit), sakral gamze (dimple), asimetrik aglayan ylz, tek
transvers palmar deri cizgisi ve sitli kahve rengi makdller
yeni dogdan bebeklerde sik rastlanan minér anomalilerdir.
Saglikh bebeklerde iki mindr anomalinin bulunmasi halinde
major anomali gorilme riski yaklasik %10'dur2. Belirli minor
anomalilerin prevelansi bazi etnik gruplarda daha yiksek
olabilmektedir. Minér anomalilerin

Giris

Anomali normalden sapma anlamina gelen bir terimdir.
Konjenital yenidoganlarda sk
bozukluklardi.  Bu baslk altnda yapisal fonksiyonel,

metabolik ve kaltimsal durumlari iceren cok sayida farkli
anomali bulunmaktadir. Bu anomalilerin ¢ogunun nedeni

anomaliler gozlenen

saptanmasi  Onemli

bilinmemektedir. Bazi anomaliler bebek élimlne neden malformasyonlarin  taninmasinda ipucu  saglayabilmektedir.

olabilirken bazilari sadece kozmetik kaygilara yol agabilir. Bazen de sendromlara eslik etmesi bakimindan énem tasirlar3.

Anomaliler major ve mindér anomaliler olmak Uzere
siniflandirilabilirler. Konjenital mindr anomaliler saglikli yeni
doganlarin yaklasik %715-20'sinde siklikla ylzde ve ellerde
ortaya c¢ikar. Preaurikiler akrokordon (et benleri), sinis

Bu makalede, kulak 6nlinde skin tag (akrokordon), sinds,
gozde limbal dermoid, gdvdede hemanjiyom ve sakral
gamzenin eslik ettigi multipl mindr anomalili olguyu nadir
gorilen birliktelikleri nedeniyle sunuyoruz.
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Allesi yeni dodan kiz bebeklerinin kulak éni ve yanagindaki sislikler,
govdesindeki kirmizi kabartilar ve kalcasindaki cukurluk sikayeti nedeniyle
poliklinigimize bagvurdu. Hikayesinde annesinin gebeliginin 7. ayinda
tanisi konan gestasyonel diyabet nedeniyle instlin kullandigi 6grenildi.
Olgumuzun bu dénemde ailesi izin vermedidi icin fotografi cekilemedi.
Olguda konjenital mindr anomaliler distndldl. Eslik edebilen multipl
anomalilerin arastirimasi icin géz, kulak burun bogaz, cocuk, kardiyoloji ve
cocuk norolojisi kliniklerinden konstiltasyon istendi. Olgu takibe alinarak
6 ay sonra dermatoloji kontrolline ¢agirldi. Bebegin 6 aylikken yapilan
dermatolojik muayenesinde sol yanakda ve kulak éniinde 0,5 cm ve 1
cm kadar caplarinda sapli deri renginde nod(il, kulak 6niinde sinus, govde
de sol g6gus altinda 3x2 cm, sirtta solda lateral skapular bolgede 4x3 cm
boyutlarinda deriden kabarik kirmizi plak tarzinda hemanjiyom saptandi.
Sol goz i¢ alt kdsesinde konjonktivada sari papiler lezyon, sakral bélgede
de gluteal kivrim ortasinda 0,5 cm kadar sakral gamze tespit edildi
(Resim 1, 2, 3). Hastanin kognitif ve motor fonksiyonlari normal olarak
degerlendirildi. Gozdeki lezyona limbal dermoid tanisi kondu. Isitme
testlerinde bir patolojiye rastlanmadi. Beyin, servikal, torakal, lumbosakral
manyetik rezonans goriintileme ve kalp ultrasonlari normaldi. Yanak
ve kulak 6nlindeki sapli nodller lezyonlari eksize edildi. Kulak onl ve
yanaktan cikarilan materyallerin patolojisinde ylizeyde olagan epidermisle
ortuly, fibroz bantlarla ayrilmis matir yag hicrelerinin bulunmasi ile
fibrolipomla uyumlu geldi (Resim 4). Deri bulgulari olan preaurikiler
sinUs, gluteal bélgedeki sakral dimple, gdgus altinda ve sirtta skapulanin
lateralinde bulunan hemanjiyomlar nedeniyle hasta takibe alindi.

Tartisma

Yenidoganlarda  konjenital mindr anomalilerin  taninmasi  baz
hastaliklarin belirtilerini dnceden gdsterebilmesi bakimindan &nem
tagimaktadir. Mindr anomaliler genel populasyonun %4'tnden azinda
rastlanan fiziksel farkliliklari gdsterir. Mindr anomalilerin taninmasi
guctlr, siklikla gdzden kacabilir. Minér anomalilerin %70’ ylzde ve
ellerde rastlani. Mindr anomalilerin  tanimlanmasi sayesinde gizli
majér malformasyonlarin ortaya konmasi kolaylasabilir2.4. Ayrica minér
anomaliler bazi sendromlari olusturan bulgulardan biri olabilir. Bazen
de Ug veya daha fazla mindr anomalilerin bir arada gérilmesi major
malformasyona sahip olma riskini arttirabilir2.

Preaurikiler akrokordonlar tragus ve agiz kosesi arasindaki cizilen hattin
herhangi bir yerinde bulunan kiclk deri renginde nodiiler anomalilerdir.
Preaurikiler sinUs heliks cikintisinin éniindeki kiictk deri agilmalardir.
Preaurikller sinls ik defa Van Heusinger tarafindan 1864 yilinda
tanimlanmistir>6.  Preaurikiller anomalilerin  prevelansi %0,3-5 olarak
hesaplanmistir>. Hem izole preaurikiler sinlsler ve hem de akrokordonlar
bazi ailelerde otozomal dominantkalitim gegis gdsterebilir. Etyopatogenezleri
tam olarak bilinmemektedir2. Fakat gebelik diyabeti olan annelerin
bebeklerinde, embriyonun gelisimi sirasinda ortaya ¢ikan hipergliseminin
direkt veya indirekt teratojenik etkisi sonucu pek cok organ sistemini
etkileyen malformasyonlarin gelisebilecedi ileri strllmustiir3. Scheinfield
ve ark., ise preaurikiiler akrokordon ve sinlse ilaveten dismorfik &zellik,
ailede sagirlik, annede gebelik diyabeti hikayesininn bir veya daha fazlasinin
olmasi durumunda ikulak ve renal anomaliler yoniinden aragtiriimasi
gerektigini savunmuslardir’. Olgumuzun annesinde gebelikte ortaya ¢ikan
diyabet 6ykusl vardi. Hastada kraniofasiyal mindr anomalilerden gdzde

limbal dermoid, yiiziin sol tarafinda birisi kulak 6ntinde digeri agiz kosesine
yakin iki adet akrokordon ve yine kulak éntnde pits, gévde de hemanjiyom
ve gluteal bélgede sakral gamzesi bulunmaktaydi fakat baska bir organa
ait patoloji saptanmadi.

Dis kulak etrafindaki anomaliler orta ve i¢ kulak hastaliklarinin belirtisi
olabilirler2. Kugelman ve ark., izole preaurikller skin tag ve pits'i olan
bebeklerde %17 oraninda isitme bozuklugu saptamislardir8. Roth ve
ark. da preaurikiler akrokordon ve siniist olan bebeklerde kalici isitme
bozuklugu riskinin arttigini ileri stirmuslerdir. Konjenital akrokordon ve
sintsler izole bir bulgu olarak veya sendromlarla birlikte gérilebilirler4. Bu
nedenle ayirici tanida Goldenhar ve BOR sendromlari diistinilmelidir6.
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Resim 2. Gévdede deriden kabarik hemanjiyom
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Goldenhar sendromu yani okulo-aurikilo-vertebral sendrom birinci ve
ikinci brankiyal yariktan koken alan anomalileri kapsar. Klasik olarak
g6z, kulak, vertebral kolon anomalileri ve hemifasiyal mikrosomi
gorullr. Goldenhar sendromu fenotipik ¢zellikleri oldukga degisken olan
gelisimsel bir sendromdur®-11. Olgumuzda goz, kulak 6ni anomalileri
bulunmakla birlikte burun, dudak, damak, mandibula ve vertebra
anomalilerinin  olmamasi, gérme ve isitme bozuklugunun tespit
edilememesi nedeniyle hafif form veya atipik Goldenhar sendromu
dusindlebilir. Goldenhar sendromunun bazi bulgulari mental-motor
retardasyon gibi zaman igerisinde gelisebilir. Brakiyo-otorenal sendrom
adiyla da bilinen BOR sendromu kulak, brakiyal sinUs birlikteligi ve renal
bozukluklarla karakterizedir8. Olgumuzun brakiyal sinisiinin olmamasi
ve renal ultrasonunun normal olmasi nedeniyle BOR sendromuyla
uyumlu bulunmadi.
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Resim 4. Kulak éninden ¢ikarilan sapli noddllerin mikroskopisinde,
ylzeyde olagan epidermisle ortild, fibréz bantlarla ayrilmis, mattr yag
hiicreleri izlendi (H&E x200)

Oeanei

s

Konjenital mindr anomalilerin erken taninmasiyla spinal hastaliklarin erken
anlagiimasi, hastaligin ilerlemesi ve geri donisimi olmayan ndrolojik
disfonksiyon gelismesi dnlenebilir. Spinal disrafizm omurganin mezensimal
kemik ve sinir dokusun orta hatta tam olmayan birlesmesiyle karakterli
konjenital anomalidir. Spinal disrafizme orta hatta bulunan hemanjiyom,
gluteal oluk deviasyonu, hipertrikoz, gamze, fibroma pendulum, pigmente
nevs, lipom, hamartom, dermal sins, faun tail nevis gibi deri anomalileri
eslik edebilir. Yeni doganlarda gluteal bolgede ortaya cikan sakral gamzenin
gizli spinal disrafizm belirtisi olabilecedine iliskin iddialar ileri strilmustar3.
Ancak Guggisberg ve ark., 54 hasta iceren retrospektif calismalarinda
gluteal olugun hemen Ustinde, anise yakinligi <2,5 cm ve capi <5
mm izole basit sakral gamzelerde spinal disrafizm olma riskinin distk
oldugunu bildirmiglerdir. Atipik sakral gamzelerde yani anlse yakinhig
22,5 cm ve ¢apl =5 mm olanlarda ve diger deri anomalilerinin birlikte
gorildugu durumlarda riskin daha yiksek olacagini savunmuglardir3.12,
Olgumuzda goriilen hemanjiyom orta hattan uzakti fakat sakral gamzenin
anuse yakinidi 2,5 cm'’den fazla ve ¢api 5 mm kadardi. Olgumuzun atipik
sakral gamzesi bulunmaktaydi fakat magnetik rezonans gériintiileme ve
ndrolojik muayenesinde patolojik bir bulguya rastianmadi. Sakral gamze
Goldenhar sendromunda klasik klinik gériinimune ilaveten az rastlanan
fiziksel 6zellikler olarak eslik edebilmektedir’3. Olgumuzda saptanan sakral
gamze Goldenhar sendromuyla uyumluydu.

Sonucg

Yenidoganlarda gozlenen kutandz mindr anomaliler, izole bulgular
olabilecegi gibi 6nemli malformasyonlarin veya sendromlarin belirtisi
de olabilirler. Konjenital mindr anomaliler gdzardi ediimemeli ve
eslik edebilen ciddi tablolar nedeniyle multidisipliner yaklasimla
degerlendirilmesi gerektigi kanisindayiz.
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