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Turner sendromu olan bir olguda pterigium
colli’nin duzeltilmesi: olgu sunumu ve literatur

degerlendirilmesi
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OZET

Pterigium colli, Turner, Noonan ve Klippel-Feil sendromlarinda gortilebilen
bir klinik bulgudur. Bu deformitede servikal cildin fazlaligi mastoidden akro-
miyona dogru bilateral ve asimetrik olabilen “perdeler” olusturur ve “yelken
boyun” ismi de buradan kaynaklanmaktadir. Saglar posteriyorda laterale
dogru uzanir ve genis bir nukal sag cizgisi olusur. Pterigium colli’nin dii-
zeltilmesi icin cesitli teknikler tammlanmigtir. Bu yazida Turner sendromu
olan 16 yasinda bir hastada modifiye Z plasti teknigi ile pterigium colli’nin
diizeltilmesi sunulmustur. Sonug olarak pterigium colli dizeltiimesinde la-
teral boyun fleplerinin ilerletme yontemi gtivenilir ve tatmin edici sonuglari
olan bir cerrahi iglemdir.
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SUMMARY

Repair of pterigium colli in a case with Turner syndrome: case report and
review of the literature

Pterigium colli is a clinical finding that may be seen in Turner, Noonan and
Klippel-Feil syndromes. The extracervical skin extending from the mastoid
processes to the acromion constitutes curtains which may be bilateral and
asymmetric, and the name of “flail neck” originates from this view. The
hair line extends laterally in the posterior and a wide nuchal line is formed.
Several methods have been described for the repair of pterigium colli. In
this report the repair of pterigium colli in a 16-year-old patient with Turner
syndrome using a modified Z plasty technique is presented. The advance-
ment technique of lateral cervical flaps in the repair of pterigium colli is a
safe technique with satisfactory results.
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Giris

Pterigium colli, Turner, Noonan ve Klippel-Feil
sendromlarinda goriilebilen bir klinik bulgudur. Bu
deformitede servikal cildin horizontal fazlalig1 mas-
toidden akromiyona dogru bilateral ve asimetrik ola-
bilen “perdeler” olusturur ve “yelken boyun” ismi
de buradan kaynaklanmaktadir (1). Oksipital bolge-
de sac cizgisi laterale dogru uzanir ve genis bir nu-
kal sa¢ cizgisi olusur. Fonksiyonel olarak bir sorun
olusturmamasina karsin, hastalarda veya ailelerinde
estetik kayg1 nedeni ile sikayetlere neden olmaktadir.
Pterigium colli'nin diizeltilmesi icin birka¢ teknik ta-
nimlanmistir (1-6). Bu makalede Turner sendromu
olan bir olguda lateral boyun fleplerinin ilerletme
teknigi ile pterigium collinin diizeltilmesi sunulmus
ve literatiir degerlendirilmesi yapilmaistir.

Olgu Sunumu

On alt1 yasinda hasta Turner sendromu tanisi ve
buna bagl yelken boyun nedeniyle Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar Klinigi tarafindan klinigimize gonderildi.
Anamnezinde hastanin dogumdan sonra yapilan kro-
mozom analizinde Turner sendromu tanisinin kon-
dugu o6grenildi. Herhangi bir sikayeti olmayan has-
tanin fizik muayenesinde kisa boylu olmasi, gogiis-
lerinin hipoplazik olmasi, ylizde mandibulanin geri
yerlesimli olmasi ve yelken boyun deformitesi dikkati
cekmistir (Sekil 1).

Planlamada 6ncelikle mastoidden akromiyona uza-
nan fibrotik bant isaretlendi. Bu banttan anteriyor ve
posteriyora uzanan 75 derece aciyla Z plasti kollari
planland1 ve planlama sa¢ c¢izgisinin nihai konumu
dikkate alinarak yapildi.

Cerrahi girisim hasta yiiz tstli pozisyonda iken ge-
nel anestezi ile uygulandi. Once fibrotik bant boyu
yapilan bir insizyon ile girildi ve trapezius kasi go-



riliinceye kadar kiint diseksiyon ile cilt flebi kaldi-
rildi. Cilt flebinin uygun kalinlikta olmasina dikkat
edildi. Posteriyorda orta hatta kadar fibrotik doku
eksize edilirken, trapezius kasi horizontal diizlemde

Sekil 1. Hastanin ameliyat 6ncesi goruntisu

Sekil 2. Ameliyat esnasinda ¢ikarilan dokular
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kismen insize edildi. Sonrasinda anteriyora gecilerek
anteriyor licgene kadar diseksiyona devam edildi ve
fibrotik doku “en-block” olarak cikarildi (Sekil 2).
Anteriyordaki flep stiperiyor ve laterale dogru iler-
letilerek kontiir kontrol edildi ve uygun kontur sag-
landiktan sonra posteriyorda sagli doku uygun sag
cizgisini olusturacak sekilde ticgen biciminde eksize
edildi. Anteriyordaki sa¢siz boyun derisi flebi poste-
riyora ilerletildi ve siitiire edildi. Stiperiyorda olusan
“kopek kulag1” eksize edildi ve posteriyor flepteki faz-
lalik Y seklinde stitiire edilerek giderildi. Her iki tarafa
birer “Jackson-Pratt” dreni yerlestirildi ve operasyon
sonlandirildi.

Ameliyat sonras1 donemde herhangi bir komplikas-
yon gelismedi. Hastanin dreni tigtincii giinde cekildi.
Ameliyat sonrasi 6. ayda yapilan degerlendirmede sa¢
¢izgisinin dogal goriiniimde oldugu ve boyun per-
delerinin giderildigi izlendi (Sekil 3). Sonuglar hem
hasta, hem hekim acisindan tatmin edici olarak bu-
lundu.

Tartisma

Turner sendromu 2500-3500 canl kiz bebek dogu-
munda bir siklikta goriilmekte olup, birinci trimestir
diistiklerinin %10’una sebep olmaktadir (7). Bu send-
rom 45X karyotipine sahiptir ve aslinda her iki X kro-
mozom tarafindan eksprese edilen bir takim genlerin
azalmasi s6z konusudur. Aslinda embriyonik hayatin
1. haftasinda inaktive edilen X kromozomunun eksik
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Sekil 3. Hastanin ameliyat sonrasi goruntisu

olmasinin ne sekilde bir sendroma sebep olabilecegi
merak konusu olmustur. Bu konuda yapilan calisma-
larda Turner sendromunda tiim genlerin inaktive ol-
madig1 ve inaktif genler tarafindan transkript edilen
“X inactivation specific transcript” (XIST) geni tara-
findan baslatilan bir siireg ile inaktivasyondan korun-
dugu One surilmistir (8). Bu inaktive olmayan gen-
ler de klasik fenotipik goriintimden sorumludur (8).

Turner sendromu kisa boy, diisiik sa¢ ¢izgisi, per-
deli boyun, diisiik yerlesimli ve/veya rotate kulaklar,
dar damak, lateralde yerlesmis hipoplazik memeler
ve genis gogis kafesi, “cubitus valgus”, hipekonveks
tirnaklar ve kardiyak anomalilerle karakterizedir (7).
Amenore ve infertilite bu sendromun karakteristik
ozellikleridir (7). Tan1 fetal donemde konulmamissa
genellikle cocuklukta kisa boy sebebiyle ya da ergen-
likte amenore sebebiyle basvurduklarinda konur. Bu
hastalarin zeka diizeyleri normaldir (7).

Pterigium colli veya perdeli boyun, Turner, Noonan
ve Klippel-Feil sendromlarina ait bir bulgudur (1).
Esasen vertikal bir kisalik ve horizontal bir cilt fazlali-
gindan meydana gelen bu deformitenin etiyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Turner sendromu olan hastalar
icin bir “stigmata” haline gelmis olan bu bulgu, ayrica
normal mental gelisimi olan bu bireylerin sosyal iligki-
lerinde biiyiik bir engel teskil etmektedir (9). Pterigium
colli ashinda normal olan mandibula sinirmin silik ola-
rak goziikmesine ve zaten kisa olan Turner sendromu
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yiizliniin daha da kisa goziikmesine yol acar. Bu yiizden
bu deformitenin diizeltilmesi, bu bireylerin gortiinimii-
ne olumlu yonde katkida bulunacaktir.

Perigium colli'nin diizeltilmesini tanimlayan ya-
yinlanmis makale sayisi, zaten kiiciik olan hasta po-
pilasyonundan dolay1 azdir. Tariflenen yodntemler
arasinda kelebek seklinde eksizyon (5), doku genis-
letilmesi (6), modifiye Z plasti (3) ve lateral boyun
fleplerinin ilerletilmesi (1) bulunmaktadir.

Z plasti yontemi ile “web”de bir uzama saglansa da,
sac ¢izgisinin 6nde oldugu durumlarda optimal olma-
yan bir sac¢ cizgisine ve lateral boyunda kilsiz olmasi
gereken lokalizasyonlarda, sagh bir cilde sebep olma-
st en 6nemli dezavantajidir. Bu da bir deformitenin
baska bir deformite ile yer degistirmesi anlamina gel-
mektedir. Tarif ettigimiz olguda sa¢ ¢izgisi one dog-
ru oldugu i¢in bu yontemin uygun olmadigina karar
verilmistir.

Kelebek seklinde eksizyon ise tek bir olguda tarif
edilmis ve niiks ile sonuc¢lanmistir (5). Her ne kadar
planlanmanin degistirilmesi ile daha iyi sonug alina-
cagi iddia edilmisse de, bu konu bu olguda dogrulan-
mamuistir.

Doku genisletilmesi yontemi ile optimal sonuclar
elde edilmistir (6), fakat doku genisletilmesi zaman
alan, pahali ve hasta acisindan optimal olmayan bir
stireci gerektirir. Bu sebeple doku genisletilmesinin
niiks olgularinda daha uygun olacagi disintldi. Bu
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nedenle olgumuzda lateral boyun fleplerinin ilerletil-
mesi yontemi kullanildi.

Kullandigimiz lateral boyun fleplerinin ilerletilmesi
yontemindeki avantajlar: ameliyatin yiiz iistii pozis-
yonunda yapilmasi ve hastanin ¢evrilmesine ihtiyag
olmamasi, sa¢ ¢izgisinin kontiirtiniin hatasiz ve goz
oniinde olusturulmast ve miikemmel simetri elde
edebilme sansidir (1). Yontemin dezavantaji boyun
lateralinde ve sirtta goriiniir bir skar olusturmas: ve
bu skarin genisleyebilme olasiligidir. Bu yontemi kul-
lanarak hastamizda oldukca kabul edilir bir boyun
kontiirii ve sag cizgisi olusturuldu.

Sonu¢ olarak lateral boyun fleplerinin ilerletme
yontemi Turner sendromlu olgularda pterigium colli
diizeltilmesinde giivenilir ve basit bir ydntemdir.
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