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Olgu Sunumu

Goldenhar sendromunda ender bir kardiyak anomali:
Izole parsiyel pulmoner venoz doniis anomalisi

A rare cardiac anomaly in Goldenhar’s syndrome:
Isolated partial anomalous pulmonary venous return
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OZET

Goldenhar sendromu kulak, burun, yumusak damak, dudak ve mandibulanin yeter-
siz geligimiyle karakterize ender konjenital anomalidir. Birinci ve ikinci bransiyal
arkimn geligim anomalisidir. Sik goriilen belirtieri limbal dermoid, kulak éniinde skin
tag’ler, sagihkla karekterizedir. Burada biz 4 aylik bir kiz ¢ocugunda izole parsiyel
pumoner vendz doniis anomalisini sunduk.

Anahtar kelimeler: Goldenhar sendromu, konjenital kalp hastalhgi, izole parsiyel
pulmoner venéz doniis anomalisi

ABSTRACT

Goldenhar syndrome is a rare congenital abnormality characterized by incomplete
development of the ear, nose, soft palate, lip, and mandible. It is associated with ano-
malous development of the first and second branchial arch. Common clinical manifes-
tations include limbal dermoids, preauricular skin tags, and strabismus. Here we
present a case of a four months old female with Goldenhar’s syndrome and partial
anomalous pulmonary venous return.
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GIRIS

Goldenhar sendromu ender goriilen bir brangiyal
ark anomalisi olup, fasyal asimetri, yiiz ve kulagin
ipsilateral anomalileri, ileti tipi sensorinoral kayip
epibulber dermoidler, preaurikular tag’lar, kolobom,
degisik sekil ve biiyiikliikte vertebral anomaliler,
akciger, kalp, dis ve norolojik defektleri iceren bir
sendromdur "¥. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekte-
dir. Erkeklerde siklig1 daha fazladir. Otozomal resesif
ve dominant gegcen formlar:i tarif edilmistir @.
Konjenital kalp defektleri %5-58 oraninda goriiliir.

ASD, VSD, PDA, konotrunkal, situs ve heterotaksi,
sol ventrikiil ¢cikis yolu darliklar1 ve vaskiiler anoma-
liler siklikla goriilen anomalileridir ©®.

BULGULAR

Dort aylik, Goldenhar sendromu nedeniyle takipli
hasta olas1 kardiyak problemler acisindan degerlen-
dirmek lizere refere edildi. Ailede akraba evliligi yok,
anne 26, baba 32 yasinda idi. Vucut agirligi 3800 g (3
pesentil alt1), boy 55 cm (3 persentil alt1), bas cevresi
40 cm (25 persentil). Fizik muayenesinde fasyal asi-
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metri, her iki heliks hipoplazik, sag kulak yolunda
atrezi vardi (Sekil 1). Sag kulaktak displazisi, sagda
preaurikular tag’lar, mikroftalmi tespit edildi. Sternum
sol kenarda 1/6 sistolik ifiirlim tespit edildi.
Dinlemekle akciger sesleri normadi. Nabiz 98/dk.,
tansiyon arteryel 100/65 mmHg idi. Batin ve kranyal
ultrasonografisi normaldi. Omurganin radyolojik
degerlendirimesinde servikal vertebra hipoplazisi
vardi. Teleradyografide kardiyotorasik indeks nor-
maldi. Orta ve i¢ kulak yolunu degerlendirmek i¢in
cekilen temporal kemik tomografisi normaldi. Isitme
fonksiyonlar1 degerlendirmek icin yapilan beyin sap1
uyarilmig potansiyel incelemesinde sag kulakta isit-
me kayb1 mevcuttu. G6z muayenesinde iris kolobo-
mu saptandi. Yapilan ekokardiyografisinde sol iist
pulmoner venin vertikal ven araciligiyla innominate

vene acildig1 gozlendi (Sekil 2).

Sekil 1. Mikrotia, heliks hipoplazisi ve skin tag’lerin goriintiisii.

Innominate 3
ven

Sekil 2. Suprasternal pencereden sol iist pulmoner venin vertikal ven
aracihigiyla innominate vene dokiiliisii.
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TARTISMA

Goldenhar sendromu multisistem tutulumlu, spo-
radik ya da genetik gecisi olabilen bir brakiyal yarik
anomalisidir ®. Major tutulum kulak, g6z ve verteb-
ralarda olmaktadir. Tek tarafli mikroftalmi, {ist epi-
bulber dermoid, goz kapaginda kolobom, mikrognati,
yiiz kaslarinda hipoplazi, yarik dudak, damak, diisiik
kulak, kulak oniinde tag’lar, dis kulak yolu displazisi,
hemivertebra, renal ve merkezi sinir sistemi anomali-
ler gozlenebilmektedir 9.

Konjenital kalp defektleri %5-58 oraninda gorii-
lir. ASD, VSD, PDA, konotrunkal, situs ve hetero-
taksi, sol ventrikiil ¢ikis yolu darliklar siklikla gorii-
len kalp anomalileridir 7. Eslik eden bagka bir kar-
diyak anomalisi olmayan asemptomatik bir olguda
sol iist pulmoner venin innominate vene acilmasi
seklindeki izole pulmoner ven6z doniis anomalisi ilk
kez rapor edilmektedir. Nakajima ve ark., patent duk-
tus arteriyozus ve anormal orijinli koroner arteri olan
bir hastada parsiyel pulmoner vendz anomalisi sapta-
muslardir. Izole pulmoner vendz doniis anomalisi
rutin ekokardiyografik incelemede rahatlikla gozden
kacabilmektedir. Rutin ekokardiyografik incelemede
bize pulmoner arter akiminda hizlanma ve sag kalp
bosluklarinda genisleme gibi ikincil belirtiler verebi-
lir. Suprasternal incelemede sol atriyuma dokiilen
dort pulmoner venlerden en sik olarak sol tist pulmo-
ner venin sol atriyuma acilmadi8i izlenir. Ayrica
normalde olmayan vertikal ven ve bu ven araciliiyla
innominate vene agilan sol iist pulmoner ven supras-
ternal pencereden rahatlikla goriintiilenebilir.
Hastamizda sol sag santin 1,5 altinda olmast, sag kalp
bosluklarinda belirgin genisleme olmamasi nedeniyle
izlem karart alinmistir.

SONUC

Goldenhar sendromununda degisik dogumsal kalp
anomalileri goriilmektedir. Biitiin hastalara ayrintili
ekokardiyografi yapiimalidir. Innominate vene vertical
ven ile acilan izole parsiyel pulmoner vendz doniig
anomalisi bu sendromda ilk defa rapor edilmistir.
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