
Syndromen 9 
Dysostosis otomandibularis 

Dysostosis otomandibularis is bekend onder een groot aantal synoniemen. Kenmerkend voor deze 
meestal spontaan optredende afwijking is de driedimensionale asymmetrie vooral van de onderkaak 
en het oor, maar in afnemende mate ook van bovenkaak, zygoma en orbita. Daarnaast zijn er nog 
vele andere soms bijkomende symptomen beschreven. De differentiële diagnose is maar zelden moei-
lijk, de behandeling daarentegen bijna altijd. 
Voor de therapie zijn experts nodig. Er zijn meerdere operaties geïndiceerd, waarvan 1 tot 3 grote. 

Maar zelfs dan worden meestal slechts in de matig uitgesproken gevallen echt goede resultaten 

bereikt. 
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Serie: Syndromen 

Inleiding 

Dysostosis otomandibularis (ook bekend onder de 
namen hemifacial microsomia, first and second bran-
chial arch syndrome, unilateral facial agenesis, 
syndroom van Goldenhar, oculoauriculovertebral 
spectrum en andere) is in een zeer groot aantal publica-
ties behandeld. 

Men gaat uit van een frequentie van ongeveer 
1:5000 geboorten en van een sporadisch optreden, 
maar er zijn ook families beschreven (Gorlin et al, 
1990). De oorzaak is nog niet defınitief opgehelderd 
maar er zijn een aantal theorieën, bijvoorbeeld een 
hematoom in utero (Poswillo, 1974). Deze kieuw-
booganomalie moet als een niet specifiek complex van 
symptomen worden beschouwd, die etiologisch en 
pathogenetisch heterogeen is (Gorlin et al, 1990). 

Symptomen 

Men is het nog niet eens over de minimale diagnosti-
sche criteria en er is een 
extreme variatie van 
expressie (tab. 1). Toch 

. zijn sommige afwij kin-
gen zo kenmerkend dat 
er nauwelijks twijfels 
over de diagnose ont-
staan. Het klassieke 
symptoom is de asymme-
trie van het gelaat, waar-
bij de mediaanlijn van 
de anatomische structu-
ren meer naar lateraal 
verschoven is, naarmate 
zij lager in het gelaat 
zitten; de kinpunt is dus 
het meest verschoven 
(afb. 1). De intelligentie 
van patiënten met deze 
afwijking is meestal  

normaal. Meestal is de schedel symmetrisch. In enkele 
gevallen is er een verticale dystopie van de orbita. 
Epibulbaire dermoïden komen vaak voor, bewegings-
stoornissen van het oog minder. Zygoma en arcus zijn 
hypoplastisch, de arcus kan ook afwezig zijn. De kauw-
spieren zijn vaak veel kleiner en de vetlaag van de 
wang dunner. De oorschelp is naar beneden en voren 
verplaatst, gedeformeerd of zelfs afwezig (Pruzanski, 
1969). Er zijn huidaanhangsels. Midden- en binnenoor 
zijn soms ook niet aangelegd. De lipspleet loopt 
schuin omhoog aan de aangedane kant en er is een 
unilaterale macrostomie. De boven- en onderkaak zijn 
aan de aangedane zijde naar boven gekanteld, het 
occlusievlak is dus scheef. De mediaanlijn van de twee 
tandbogen komt niet overeen; er is een asymmetri-
sche Angle Klasse II. Ook is de tandboog meestal 
minder breed aan de aangedane zijde dan aan de 
gezonde. De aangedane helft van de onderkaak is zeer 
variabel hypoplastisch (Pruzanski, 1969; Gnoinski, 
1971), in het meest extreme geval met stoornissen van 
de aanleg van molaren. Wanneer het capitulum 
ontbreekt, is er ook geen fossa glenoidalis. In deze 

Afb. 1. Matige 

asymmetrie. a. Hoe 

verder naar caudaal, 

hoe meer de 

mediaanlijn afwijkt 

naar links. b. 

Terugliggende kin, 

bijoortjes, 

gedeformeerde 

oorschelp. 
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Tabel 1. Symptomen van dysostosis otomandibularis (gemodificeerd naar Pruzanski, 1969; Gnoinski, 1971; 
Gorlin et al, 1990). 

Gebruikelijk 

Matige asymmetrie van het gelaat 
Naar beneden toenemende mediaanlijn 
afwijking 

Symmetrische schedel 

Epibulbaire dermoïd 

Oorschelp verplaatst 
Oorschelp gedeformeerd 
Zygoma hypoplastisch 
Arcus, fossa hypoplastisch 
Kauwspieren hypoplastisch 
Macrostomie 
Scheve lipspleet 
Gekanteld vlak van occlusie 
Asymmetrische Klasse II 
Hypoplasie capitulum 
Hypoplastische ramus 

Variaties 

Forse asymmetrie 

Dystopie van de orbita 
Normaal 
Bewegingsstoornissen 
van het oog 
Andere afwijkingen 
van de orbita-inhoud 

Slechthorendheid 

Arcus, fossa afwezig 

Normale mondspleet 

Symmetrisch 
Aplasie capitulum 
Normale ramus 

Asymmetrische retrogenie 
Normaal palatum 
Normale facialisfunctie 

Palatoschisis 
Facialisparese 

Hypoplastisch corpus 

Cheilognathopalatoschisis 
Aandoening andere 
hersenzenuwen 

Intelligentie normaal 

Afwijkingen van hart, 
nier en skelet 

Geretardeerd 

Uitzonderlijk 

Symmetrie 

Plagiocephalie 
Anopthalmie 
Coloboom 

Normaal 
Afwezig 
Afwezig 

Klasse I 
Aplasie ramus en angulus 

Serie: Syndromen 

gevallen ontbreekt eenzijdig ook de translatie, maar 
de functie is ook dan verrassend goed. Soms is er een 
parese van den. facialis. 

Differentiële diagnose 

Dankzij de asymmetrie is deze dysostosis slechts van 
enkele zeer zeldzame syndromen moeilijk af te gren-
zen. Problemen ontstaan pas bij bilaterale manifesta-
tie. Dan wordt de afgrenzing vooral ten opzichte van 
het syndroom van Treacher Collins en de dysostosis 
maxillofacialis moeilijk. 

Discussie 

Voor dit in ons werkgebied 
het meest frequent gezie-
ne syndroom is de diagnos-
tiek over het algemeen 
even makkelijk als de 
behandeling moeilijk is. 
Voor beide is de driedi-
mensionale asymmetrie 
verantwoordelijk. 
Een integrale therapeuti-

sche aanpak is beschreven 
door Obwegeser (1974) 
met een aanvulling daarop 
door Freihofer en Borstlap 
(1989). Afhankelijk van de 
klinische behoefte zijn 
alle of een deel van de 

volgende stappen nodig: reconstructie van het zygoma 
en de fossa glenoidalis, op ongeveer 14-jarige leeftijd; 
rotatie van de onderste helft van het gelaat door 
middel van een Le Fort I-osteotomie, sagittale splijting 
van de onderkaak met of zonder enkelzijdige recon-
structie van ramus en colluın, kinpuntverschuiving en 
onlays op het corpus mandibulae na voltooiing van de 
groei; vrije of microscopisch geanastomoseerde auto-
transplantatie van vet; macrostoma-operatie (afb. 2, 3 
en 4). Het is ongebruikelijk dat minder dan twee grote 
operaties nodig zijn. Tegenwoordig kan ook callus 
distractie overwogen worden ter correctie van de 
mandibulaire asymmetrie. Orthodontische voorbe- 

Afb. 2. Na rotatie van 

de onderste helft van 

het gelaat (Le fort 1-

osteotomie, sagittale 

splijting van de 

onderkaak, 

kinverlenging- en 

kanteling en 

bottransplantaten) is 

het skelet praktisch 

symmetrisch. De 

uiterlijke asymmetrie 

wordt daardoor 

echter nog verder 

benadrukt, omdat de 

al dunnere laag weke 

delen links door de 

rotatie naar rechts 

nog meer gerekt 

wordt, terwijl de 

wang rechts gestuikt 

wordt. 

Afb. 3. Status een paar 

dagen na opbouw van 

de wang door een vrij 

vettransplantaat van de 

bil. Overcorrectie is 

noodzakelijk, doordat 

het vetweefsel voor 

een groot deel weer 

resorbeert. 
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Afb. 4a en b. Goed, 

symmetrisch 

eindresultaat ongeveer 

1 jaar na de 

transplantatie van vet. 

(N.B. De lijn op de kin is 

geen litteken, maar de 

lichtinval maakt uit een 

geringe groeve dit 

drogbeeld). 

handeling is veelal nood-
zakelijk. De orbitadysto-
pie is meestal niet zo 
uitgesproken dat de pa-
tiënt een transcraniële 
orbitaosteotomie moet 
ondergaan (Tessier et al, 
1967). Reconstructie van 
de oorschelp met autolo-
ge weefsels lukt vrijwel 
nooit echt goed. De 
auteur beveelt daarom 
een epithese op implan-
taten aan. De resultaten 
verbeteren het uiterlijk 
praktisch altijd. Het is 
echter bijna uitsluitend 
in de minder uitgespro-
ken gevallen mogelijk 
om een echt goed symmetrisch resultaat te bereiken. 
Algemeen tandheelkundig is er niets bijzonders aan de 
hand en kan de begeleiding derhalve in de algemene 
praktijk plaatsvinden. 

Conclusie 

Dysostosis otomandibularis komt frequent voor. Zij is 
makkelijk te herkennen. De klinische expressie 
varieert van zeer discreet, bijna normaal tot karikatu-
raal asymmetrisch. De chirurgische correctie is zeer 
veeleisend en ook in de handen van experts niet altijd 
even bevredigend mogelijk. 
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Hemifacial microsomia 

Hemifacial microsomia is also known under quite a number of synonyma. Pathognomonic for these 

usually sporadic cases are: marked threedimensional asymmetry of the mandible, the ear, the maxilla, 

the zygoma and the orbit. The more distal the structure, the more marked the asymmetry. Many other 

optional symptoms are described. The differential diagnosis is almost never a problem in this aspecific 

complex of symptoms. 

Surgical therapy asks for expert treatment. The treatment contains usually several operations of 

which one to three are really major. Even then, very good results are mainly obtained in the less 

pronounced cases only. 

Summary 
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