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Hallermann-Streiff-Frangois (HSF) sendromu sporadik
olarak ortaya ¢ikan mikrosefali, seyrek sag ve kag, mikrof-
talmi, katarakt, ince cilt, ince ve sivri burun ve mikrognati
gibi kraniofasiyal bulgularin yanmisira trakeomalazi, stk
pulmoner infeksiyon ve ince ve osteopenik kemik yapust ile
karakterize bir genetik bozukluktur. Bu anomaliler iist hava
yolu obstriiksiyonu ve zor entiibasyona neden olabilmekte-
dir. Bu makalede konjenital bilateral katarakt nedeniyle
toplam 6 kez genel anestezi almisg 4 yasindaki HSF send-
romlu bir hastada ameliyat odast ve ameliyat odast disin-
daki anestezi yonetimimiz anlatilmaktadur.

Anahtar kelimeler: Hallermann-Streiff-Frangois sendromu,
anestezi, zor hava yolu

ABSTRACT

Hallermann-Streiff-Frangois (HSF) syndrome is a genetic
disorder with autosomal recessive inheritance which can
cause dyscephaly, hypoplastic mandible, depressed nasal
bridge, congenital cataracts and macroglossia. These cra-
niofacial anomalies may lead to upper airway obstruction
and difficult airway. In this article, we reported our anaest-
hetic management of a 4 -year- old patient with HSF
syndrome who received general anesthesia for a total of 6
times due to congenital bilateral cataracts in operating
room and in remote location.

Keywords: Hallermann-Streiff-Frangois syndrome, anaest-
hesia, difficult airway

GIRIS

Hallermann-Streiff-Francois (HSF) sendromu ilk kez
1948 yilinda Hallermann daha sonra 1950 yilinda
Streiff tarafindan tammlanmigtir . Bu sendromda
siklikla frontal paryetal ¢okme ile birlikte dissefali,
hipoplastik mandibula, konjenital katarakt ve mikrof-
talmi, hipodonti, hipotrikozis, ciltte atrofi, boy kisalig,
klavikula ve omurgada hipoplazi goriilmektedir @-.
Sporadik olarak ortaya ¢ikar, nedeni bilinmemektedir.
Hastalar siklikla konjenital katarakt nedeniyle 6n seg-
ment cerrahisi gecirmektedir. Dismorfik kraniofasiyal
ozellikler, trakeomalazi ve dar iist solunum yollari
nedeniyle kraniyofasiyal yapi nedeniyle olusabilecek
zor hava yolu anestezist i¢in en onemli risktir.

Bu olgu sunumunda konjenital bilateral katarakt
nedeniyle genel anestezi altinda iki kez 6n segment
cerrahisi, 3 kez genel anestezi altinda gz muayenesi,
bir kez de sedasyon altinda manyetik rezonans goriin-
tilleme (MRG) yapilan HSF sendromlu bir cocukta
uyguladigimiz anestezi teknikleri ve 6zelliklerini
tartigmay1 amacladik.

OLGU SUNUMU

Dort yasinda, viicut agirhigr 13,5 kilo, boyu 87 cm
olan HSF sendromlu kiz cocugu, orbital MRG icin
hastanemiz radyoloji klinigi MRG {initesinde, giinii-
birlik anestezi i¢in degerlendirildi. Hastamiz bilateral
katarakt nedeniyle 3. ve 5. ayinda iki kez, 4 yasinda
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iken MRG ig¢in bir kez ve gbz muayenesi i¢in toplam
3 kez genel anestezi almigtir. Bu durumla ilgili dene-
yimlerimizi bir bilimsel makale olarak paylagmak
icin gerekli onam hastanin babasindan alindi.

Otuz altinct gestasyonel haftasinda dogup, dogum
sonrast 40 giin yenidogan yogun bakim iinitesinde
kalan hasta ilk kez 3 aylikken konjenital katarakt
nedeniyle 6n segment cerrahisi i¢in hastanemiz goz
klinigine yatirildi. Hasta ikinci kez bes aylik iken goz
ameliyathanesinde bilateral konjenital katarakt nede-
niyle lensektomi ve On vitrektomi i¢in genel anestezi
aldi. Preoperatif degerlendirmesinde seyrek sac ve
kas, ince cilt, ince ve sivri burun ince burun, belirgin
yanaklar ve mikrognatiden olusan tipik HSF sendro-
mu yiliz bulgular1 mevcuttu. Her iki ameliyatinda
ameliyat odasina alinan hastaya elektrokardiyografi,
pulse oksimetre ve non invaziv kan basinct monitori-
zasyonu yapildi. Maske ile indiiksiyonda %80
O,-hava karigimi iginde %6-8 sevofluran kullanilarak
el lizerinden 26 G intravenoz (iv) Kaniil ile damar
yolu acild1 ve sevofluran konsantrasyonu %2-3’e
kadar azaltildi. Anestezi idamesi %2 sevo-fluran,
%40 O, -hava karigtmi i¢inde inhalasyon yoluyla
verildi. Indiiksiyon ve idamede opioid ve néromus-
kiiler bloker kullanilmadi. Peroperatif donemde hava
yolu giivenligini saglamada herhangi bir hava yolu
gereci kullanmaya gerek kalmadi. Her iki ameliyati
ventilasyon ve entiibasyon zorlugu ile kargilagilma-
dan olaysiz bir sekilde bir saatte bitti. Postoperatif
ekstiibe edilen hasta kurum diginda pediatrik yogun
bakim iinitesine takip amacli gonderildi. Postoperatif
takibinde solunumsal ya da kardiyak bir sorun gelis-
medi.

Ameliyathane dis1 anestezi uygulamasi icin 4 yasinda
iken yapilan degerlendirmesinde, hastanin mikrogna-
ti, basik burun kokii, paryetal ¢cokme ve hipotrikozis-
ten olusan tipik bir HSF sendromlu yiiz gortiniimi
oldugu goriildii (Resim 1). Norolojik ve mental geli-
simi yasinin gerisindeydi. Kati gidalar1 yutmakta
zorlantyor ve sonda ile s1v1 gidalar alarak besleniyor-
du. Gastroozofageal reflilye bagli sik alt solunum
yolu enfeksiyonu geciriyordu. Babasindan alinan
anamneze gore sirtiistii yatamayip lateral pozisyonda
uyuyordu. Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde
kalp yetersizligi lehine herhangi bir bulguya rastlan-
madi. Akciger sesleri bilateral esit dogald1 ve son 2
hafta i¢cinde solunum yolu enfeksiyonu gecirmemisti.

118

IKSST Derg 8(2):117-120, 2016

Resim 1. Hastamizin mikrognati, basik burun kokii, paryetal
cokme ve hipotrikozisten olusan tipik bir yiiz goriiniimii mev-
cuttu.

Alt1 saatlik aglik sonrast giiniibirlik anestezi icin
MRG iinitesine alindi. Zor ventilasyon-zor entiibas-
yon olabilecegi dngoriilen hastada, hava yolu acik-
l1g1n1 saglayabildigini bildigimiz lateral pozisyonda
spontan solunumun korunarak sedasyon uygulama-
sina karar verildi. Periferik O, satiirasyonu ve kalp
atim hizi nabiz oksimetresi ile monitorize edildi.
Damar yolu agilmasi sirasinda ajite olan ve zor
damaryolu olabilecegini Ongordiigiimiiz hastaya
inhalasyon anestezisi ile intravendz kaniilasyon
yapmaya karar verildi. Inhalasyonda %8 sevofluran,
6 litre/dk. taze gaz akimi ile saglandi ve yeterli
anestezi derinligi saglandiktan sonra %2 sevofluran
ile sag el sirtindan 26 gauge kaniil ile intravenoz
kaniilasyon yapildi. Kaniilasyon sonrasinda inhalas-
yon anestezigi kapatilarak midazolam 0,1 mg/kg,
atropin 0,01 mg/kg iv uygulandi. Atropin sekres-
yonlar1 azalttigr icin ameliyat odasi digi anestezi
uygulamalarimizda rutin olarak kullanilmaktadir.
Hastanin spontan solunumunu korumak icin ketamin-
propofol 10 mg/mL karisimindan propofol 0.5 mg/
kg +ketamin 0,5 mg/kg yavas iv uygulandi. Hastanin
spontan solunumunu korudugu emin olunduktan
sonra MRG alanina tagindi ve sag lateral dekiibit
pozisyona alindi. Periferik O, satiirasyonu ve kalp
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attm hizi nabiz oksimetresi ile siirekli olarak, kan
basinct non-invaziv tansiyon mangonu ile 5 dk.’da
bir monitorize edildi. Islem bagladiktan 10 dk. sonra
iv kontrast madde enjeksiyonu sirasinda ketofol
dozu propofol 0,5 mg/kg+ketamin 0,5 mg/kg olacak
sekilde iv olarak yine yapildi. Yirmi dk. siiren MRG
sonrasinda hasta olaysiz bir sekilde uyandirildi.
Bulanti-kusmasi olmayan ve biling diizeyi eski
haline donen hasta islemden 30 dk. sonra evine gon-
derildi.

Hasta genel anestezi altinda goz muayenesi i¢in 4
yasinda iken 3 kez daha anestezi almigtir. Anestezi
indiiksiyonu %6-8 sevofluran, 6 litre/dk. taze gaz
akimi ile saglanarak, idamede %2-3 sevofluran %40
O, -hava karigimi iginde inhalasyon yolu ile yapildi.
Intravenoz herhangi bir ek medikasyona gereksinimi
olmaksizin muayenesi sonlandi ve hasta olaysiz bir
sekilde uyandi. Anestezi indiiksiyon ve idamesinde
yalnizca inhalasyon anestezisi yontemi kullanilan,
intravenoz herhangi bir anestezik ilag¢ kullanilmayan
hasta tam olarak uyandig1 goriildiikten sonra posto-
peratif 30. dk.’da evine gonderildi.

TARTISMA

Hallermann-Streiff-Francois sendromu hastalarin
preoperatif degerlendirilmesinde yapilmas: gereken
deneyimli bir anestezist tarafindan dikkatli bir hava
yolu muayenesidir. Buna ek olarak bu hastalarda
goriilebilecek konjenital ya da iist hava yolu obstriik-
siyonuna sekonder gelisebilecek kardiyak anomaliler
yoniinden hasta degerlendirilmelidir.

Bu hastalarin anestezisinde en 6nemli konu, hem
zor ventilasyon hem de zor entiibasyon durumuyla
kargilagilma olasiligidir ®. Mandibular hipoplazi
dar st solunum yollar1 ve ince kikirdak yapisi,
mikrostomi ventilasyon ve entiibasyonu zorlastira-
bilecek nedenlerdir. Bu hastalarda temporomandi-
bular eklem kolaylikla disloke olabilir ®. Ameliyat
odast kogullarinda sedasyon ve lokal anestezi kul-
lanilarak yapilacak fiberoptik bronkoskopi ile
entiibasyon planlanabilir. Laringeal maske, larin-
geal maske igerisinden kilavuz tel ya da fiberoptik
bronkoskopu gecirerek entiibasyon da zor hava
yolunda kullanilan alternatif yontemlerdir ©. Biz
hastamizin bir yastan kiiclikken anomalilerin ¢ok
belirgin sekil bozuklugu yapmadigi donemlerde,

ameliyat odasinda 6n segment cerrahisi i¢in endot-
rakeal entiibasyon uygulamalarinda herhangi bir
zorlukla kargilasmadik. Bir yasindan sonraki anes-
tezi uygulamalarinda entiibasyon gereksinimi
olmadi.

Bu hastalar solunum sistemi enfeksiyonu gecirme-
ye yatkin olmaktadirlar. Bu nedenle artmig sekres-
yon ve reaktif hava yolu yoniinden dikkatli olun-
malidir. Hastanin gastrodzofagiel refliiye bagli sik
alt solunum yolu enfeksiyonu gec¢irme Oykiisii
mevcuttu. Preoperatif degerlendirmesinde solu-
num sesleri dogaldi ve son 2 hafta icinde herhangi
di. Sedasyon altinda MRG sirasinda hipersekres-
yon ve reaktif havayolu ile ilgili herhangi bir sorun
yasanmadi.

Zor hava yolu beklenen HSF sendromlu ¢ocuklarin
ameliyat odast dis1 anestezi uygulamalarinda {ist
hava yolunda olusabilecek obstriiksiyon nedeniyle
dikkatli olunmalidir. Sedasyon uygulamasindan
sonra gelisen larinks tonusundaki azalma iist hava
yolu obstriiksiyonunu tetikleyebilir. Hastanin uyur-
ken havayolu acikligini lateral pozisyonda sagladi-
g1 oOgrenildi. Biz de MRG i¢in uyguladigimiz
sedasyonda spontan solunumun korunmas: ve has-
tanin iist hava yolu acikligini sagladiginit bildigi-
miz lateral pozisyonda kalmasini uygun bulduk.
Ayrica iist hava yolunda olusabilecek sekresyonu
engellemek icin antimuskarinik ajan uyguladik.
Hasta MRG sonlandiginda sorunsuz bir sekilde
uyandi. HSF sendromlu hastalarda cocuk yasi
biiyiidiikce sorunlarin daha da artacagi unutulma-
mali ve Onceki sorunsuz anestezi uygulamalar
yanlis yonlendirici tutuma yoneltmemeli ve her
durumda 6nlemler alinmalidir.

SONUC

Hallermann-Streiff-Francois sendromlu olgularda
ameliyat odasi i¢i ve dig1 anestezi uygulamalarinda
hava yolu giivenliginin saglanmasinda zorluk yasa-
nabilir. En uygun yontem spontan solunumun korun-
masidir. Zor ventilasyon ve entiibasyon i¢in hazirlik-
It olunmali, gerekli ekipman her zaman hazir bulun-
durulmalidir.
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