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OZET:

Hallermann-Streiff Sendromu: Olgu sunumu

Hallermann-Streiff Sendromu oldukca nadir gériilen ve esas olarak bas-boyun bolgesindeki multipl konjenital
anomaliler ile tani alan bir sendromdur. ilk kez 1948 yilinda Hallermann daha sonra 1950 yilinda Streiff
tarafindan tanimlanmistir. En sik gdzlenen klinik 6zellikler kusa benzer yiiz gériinimi, mandibula ve maksilla
hipoplazisi, géz ve dis anomalileri, dzellikle burun Uzerindeki cilt atrofisi ve ufak viicut yapisidir. Bu yazida
oldukca nadir goriilmesi nedeniyle Hallermann-Streiff Sendromlu bir yenidogan ve klinik 6zellikleri sunulmustur.
Anahtar kelimeler: Hallermann-streiff sendromu, cilt atrofisi, konjenital anomali

ABSTRACT:

Hallermann-Streiff Syndrome: Case report

Hallermann-Streiff Syndrome is a considerably rare disorder that is principally diagnosed by multiple congenital
anomalies observed in the head and neck region. It was first identified in 1948 by Hallermann and then in 1950
by Streiff. The most frequently encountered clinical characteristics of the syndrome are bird-like facial
appearance, hypoplastic mandible and maxilla, eye and teeth anomalies, skin atrophy, particularly on the nose,
and short stature. Because of the rarity of this syndrome, this paper presents a neonate with Hallermann-Streiff
Syndrome together with a description of the newborn’s clinical characteristics.
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GiRi$

Hallermann-Streiff Sendromu, o6zellikle bas-bo-
yun bolgesini etkileyen ve nadir gorilen bir sen-
dromdur. 1893’te Aubry tarafindan inkomplet bir ol-
gu bildirilmis olmakla birlikte, ilk kez 1948 yilinda
Hallermann daha sonra 1950 yilinda Streiff tarafin-
dan tanimlanmistir (1). En sik gozlenen klinik 6zellik-
ler kusa benzer yiiz goriinimi, mandibula ve maksil-
la hipoplazisi, goz ve dis anomalileri, 6zellikle burun
tzerindeki cilt atrofisi ve ufak vicut yapisidir (1,2).
Otozomal resesif kalitim sekline ek olarak sporadik
olgular da bildirilmektedir (2). Bu yazida oldukc¢a na-
dir gortlmesi nedeniyle Hallermann-Streiff Sendrom-
[u bir yenidogan ve klinik 6zellikleri sunulmustur.

OLGU

Otuz iki yasindaki annenin ilk gebeliginden 36
haftalik gebelik stiresini takiben basliyan kontraksi-
yonlar nedeniyle acil sezeryan ile dogurtulan yeni-
dogan bebegin dogum sonrasi spontan solunumunun
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olmamasi ve entlibasyon gerektirmesi tzerine takip
ve tedavi amaciyla yenidogan yogunbakim tnitesine
yatirildi. Oykiiden annenin gebelik sirasinda bir so-
run yasamadigi, anne baba arasinda akrabalik olma-
dig1, ailede anomalili veya kalitsal hastalik bulunma-
digi ogrenildi. Fizik incelemede; tarti: 3260 gr, boy:
47cm, bascevresi: 36 cm idi. Basboyun incelemesin-
de 6n fontanel genis, sach deri ve kaslarda hipotriko-
zis, solda mikroftalmi, burun hipoplazik, aurikulalar
distik ve mikrognathi vardi (Resim1,2). Ayrica hasta-
da bilateral inmemis testis tespit edildi. Diger fizik
muayene bulgularinda 6zellik yoktu. Laboratuvar in-
celemesinde; hematolojik parametreler, biyokimya-
sal degerler ve kan gazlari normal sinirlarda idi. Kra-
nial ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi, tim ba-
tin ultrasonografisi, akciger grafisi ve ekokardiografi
normal olarak degerlendirildi. Nazofarenks bilgisa-
yarli tomografisinde ise sol orbita grubu mikroftalmi
ile uyumlu olarak saga nazaran daha kictk izlendi.
Periferik kan kisa sureli hticre kulttriinden elde edi-
len kromozom preparatlarinda G bantlama ile yapi-
lan analizde karyotipi, 46 XY olarak bulundu. Hasta
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Resim 2: Olguda hipotrikozis, burun hipoplazisi ve mik-
roftalmi

yatisinin 2. giintinde ekstiibe edildi, 3. giintinde solu-
num destegi ihtiyaci kalmadi. Taburcu olmadan 6n-
ce yapilan isitme testi AABR (Automated Auditory
Brainstem Response)’'den sol kulak gecmedi. Dis-
morfik yliz gorinimu ve fizik inceleme bulgulari ile
Hallermann-Streiff Sendromu tanisi konuldu. Postna-
tal 18. giniinde katarakt operasyonu gecirdi. Sikhkla
yasanan solunum sikintisi, tarti alamama sorunlari ve
beslenememe nedeniyle yakin izlemi surdtrlda.

TARTISMA
Hallermann-Streiff Sendromu oldukca nadir goru-

len ve esas olarak bas-boyun bélgesinde gozlenen
multiple konjenital anomaliler ile tani alan bir sen-
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dromdur. Literatirde bildirilen yaklasik 150 olgu
vardir (3). Ulkemizde ilk olgu Balci ve ark. tarafin-
dan 1971 yilinda yayinlanmistir (4). Sendromun eti-
yolojisi halen tam olarak aydinlatilamamistir. Litera-
tirde yalnizca bir olguda annenin gebeliginde rubel-
la enfeksiyonu gecirdigi ve hamileliginin ilk trimesti-
rinde bazi ilaclar kullandigi tespit edilmis; sendro-
mun buna bagl olarak ortaya ¢ikabilecegi distinil-
mdstur (5). Bizim olgumuzda da bu turden etiyolojik
faktor saptanmamis olup ailede benzer hastalik 6y-
kast alinmamistir. Sendromlu olgularin %90’ininda
katarakt goriilmektedir. Katarakt ve mikroftalmi yok-
sa tani stiphe ile karsilanmalidir (2). Bizim olgumuz-
da hem mikroftalmi hem de katarkt vardi ve postna-
tal 18. gtintinde basarili bir katarakt operayonu ge-
cirdi. Ayrica kas ve kirpiklerde dokiilme(6), frontal
bolgede hipotrikozis (7) diger rastlanan bulgulardir.
Olgumuzda her iki bulgunun varligi da gézlendi. Hi-
pogenitalia ve erkeklerde kriptorsidizim (2) sen-
dromda nadir gorilen bulgular olup, hastamizda bi-
lateral kriptorsidizim vardi. Hallermann-Streiff Sen-
dromunda solunum problemi, kiicik burun delikleri
yada mikrognathiye sekonder glossoptozise bagl
obstruksiyon nedeniyle gorilebilmektedir. Robinow,
st solunum yolu ile ilgili problemlerin 6zellikle ye-
nidogan doneminde oldugunu bildirmistir (8). Hasta-
mizda hem yenidogan déneminde hem de sonraki
izleminde kiiciik burun delikleri nedeniyle nazogas-
trik sonda ilerletilememis hem de mikrognathi varli-
gina sekonder glossoptozise bagli obstruksiyon ne-
deniyle solunum problemleri gozlenmistir. Haller-
mann-Streiff sendromlu olgularin klinik izlemi sira-
sinda hayati tehdit eden deformitelerin diizeltilmesi-
ne oncelik verilmelidir. Literatiirde solunum proble-
mi nedeniyle trakeostomi yapilmasi gereken olgular
bildirilmistir (3). Gorme fonksiyonunun korunmasi
nedeniyle katarakti olan olgularda erken dénemde
cerrahi midahale yapilmasi 6nerildiginden hastami-
za yenidogan doneminde katarakt operasyonu yapil-
mistir. Bizim olgumuzda kas ve kirpiklerde dokilme
de gozlenmistir. Literattire bakildiginda g6z bulgula-
ri olarak kas ve kirpiklerde dokilmeye ek olarak, nis-
tagmus, ezotropya, ambliyopi, bilateral spontan lens
rezorpsiyonu ve buna bagli afaki ve bilateral pupil
alaninda membran artiklari seklinde gortilebilmekte-
dir (9). Rinoplasti, burun ve cene kemigini ilgilendi-
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ren cerrahi miidahaleler daha ileri donemlerde yapi-
labilir. Preop donemde anestezi esnasinda 6zellikle
hava yolu ile ilgili problemlerin olabilecegi bilinme-
li ve hastalar bu acidan degerlendirilmelidir. Ayrica
bu hastalarda ilerleyen yaslarda 6zellikle dis hekim-
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