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Hallermann-Streiff Sendromu: Olgu sunumu 
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ÖZET:
Hallermann-Streiff Sendromu: Olgu sunumu 
Hallermann-Streiff Sendromu oldukça nadir görülen ve esas olarak bafl-boyun bölgesindeki multipl konjenital
anomaliler ile tan› alan bir sendromdur. ilk kez 1948 y›l›nda Hallermann daha sonra 1950 y›l›nda Streiff
taraf›ndan tan›mlanm›flt›r. En s›k gözlenen klinik özellikler kufla benzer yüz görünümü, mandibula ve maksilla
hipoplazisi, göz ve difl anomalileri, özellikle burun üzerindeki cilt atrofisi ve ufak vücut yap›s›d›r. Bu yaz›da
oldukça nadir görülmesi nedeniyle Hallermann-Streiff Sendromlu bir yenido¤an ve klinik özellikleri sunulmufltur. 
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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G‹R‹fi

Hallermann-Streiff Sendromu, özellikle bafl-bo-
yun bölgesini etkileyen ve nadir görülen bir sen-
dromdur. 1893’te Aubry taraf›ndan inkomplet bir ol-
gu bildirilmifl olmakla birlikte, ilk kez 1948 y›l›nda
Hallermann daha sonra 1950 y›l›nda Streiff taraf›n-
dan tan›mlanm›flt›r (1). En s›k gözlenen klinik özellik-
ler kufla benzer yüz görünümü, mandibula ve maksil-
la hipoplazisi, göz ve difl anomalileri, özellikle burun
üzerindeki cilt atrofisi ve ufak vücut yap›s›d›r (1,2).
Otozomal resesif kal›t›m flekline ek olarak sporadik
olgular da bildirilmektedir (2). Bu yaz›da oldukça na-
dir görülmesi nedeniyle Hallermann-Streiff Sendrom-
lu bir yenido¤an ve klinik özellikleri sunulmufltur.

OLGU

Otuz iki yafl›ndaki annenin ilk gebeli¤inden 36
haftal›k gebelik süresini takiben bafll›yan kontraksi-
yonlar nedeniyle acil sezeryan ile do¤urtulan yeni-
do¤an bebe¤in do¤um sonras› spontan solunumunun

olmamas› ve entübasyon gerektirmesi üzerine takip
ve tedavi amac›yla yenido¤an yo¤unbak›m ünitesine
yat›r›ld›. Öyküden annenin gebelik s›ras›nda bir so-
run yaflamad›¤›, anne baba aras›nda akrabal›k olma-
d›¤›, ailede anomalili veya kal›tsal hastal›k bulunma-
d›¤› ö¤renildi. Fizik incelemede; tart›: 3260 gr, boy:
47cm, baflçevresi: 36 cm idi. Baflboyun incelemesin-
de ön fontanel genifl, saçl› deri ve kafllarda hipotriko-
zis, solda mikroftalmi, burun hipoplazik, aurikulalar
düflük ve mikrognathi vard› (Resim1,2). Ayr›ca hasta-
da bilateral inmemifl testis tespit edildi. Di¤er fizik
muayene bulgular›nda özellik yoktu. Laboratuvar in-
celemesinde; hematolojik parametreler, biyokimya-
sal de¤erler ve kan gazlar› normal s›n›rlarda idi. Kra-
nial ultrasonografi ve bilgisayarl› tomografi, tüm ba-
t›n ultrasonografisi, akci¤er grafisi ve ekokardiografi
normal olarak de¤erlendirildi. Nazofarenks bilgisa-
yarl› tomografisinde ise sol orbita grubu mikroftalmi
ile uyumlu olarak sa¤a nazaran daha küçük izlendi.
Periferik kan k›sa süreli hücre kültüründen elde edi-
len kromozom preparatlar›nda G bantlama ile yap›-
lan analizde karyotipi, 46 XY olarak bulundu. Hasta



yat›fl›n›n 2. gününde ekstübe edildi, 3. gününde solu-
num deste¤i ihtiyac› kalmad›. Taburcu olmadan ön-
ce yap›lan iflitme testi AABR (Automated Auditory
Brainstem Response)’den sol kulak geçmedi. Dis-
morfik yüz görünümü ve fizik inceleme bulgular› ile
Hallermann-Streiff Sendromu tan›s› konuldu. Postna-
tal 18. gününde katarakt operasyonu geçirdi. S›kl›kla
yaflanan solunum s›k›nt›s›, tart› alamama sorunlar› ve
beslenememe nedeniyle yak›n izlemi sürdürüldü.

TARTIfiMA

Hallermann-Streiff Sendromu oldukça nadir görü-
len ve esas olarak bafl-boyun bölgesinde gözlenen
multiple konjenital anomaliler ile tan› alan bir sen-

dromdur. Literatürde bildirilen yaklafl›k 150 olgu
vard›r (3). Ülkemizde ilk olgu Balc› ve ark. taraf›n-
dan 1971 y›l›nda yay›nlanm›flt›r (4). Sendromun eti-
yolojisi halen tam olarak ayd›nlat›lamam›flt›r. Litera-
türde yaln›zca bir olguda annenin gebeli¤inde rubel-
la enfeksiyonu geçirdi¤i ve hamileli¤inin ilk trimesti-
rinde baz› ilaçlar kulland›¤› tespit edilmifl; sendro-
mun buna ba¤l› olarak ortaya ç›kabilece¤i düflünül-
müfltür (5). Bizim olgumuzda da bu türden etiyolojik
faktör saptanmam›fl olup ailede benzer hastal›k öy-
küsü al›nmam›flt›r. Sendromlu olgular›n %90’›n›nda
katarakt görülmektedir. Katarakt ve mikroftalmi yok-
sa tan› flüphe ile karfl›lanmal›d›r (2). Bizim olgumuz-
da hem mikroftalmi hem de katarkt vard› ve postna-
tal 18. gününde baflar›l› bir katarakt operayonu ge-
çirdi. Ayr›ca kafl ve kirpiklerde dökülme(6), frontal
bölgede hipotrikozis (7) di¤er rastlanan bulgulard›r.
Olgumuzda her iki bulgunun varl›¤› da gözlendi. Hi-
pogenitalia ve erkeklerde kriptorflidizim (2) sen-
dromda nadir görülen bulgular olup, hastam›zda bi-
lateral kriptorflidizim vard›. Hallermann-Streiff Sen-
dromunda solunum problemi, küçük burun delikleri
yada mikrognathiye sekonder glossoptozise ba¤l›
obstruksiyon nedeniyle görülebilmektedir. Robinow,
üst solunum yolu ile ilgili problemlerin özellikle ye-
nido¤an döneminde oldu¤unu bildirmifltir (8). Hasta-
m›zda hem yenido¤an döneminde hem de sonraki
izleminde küçük burun delikleri nedeniyle nazogas-
trik sonda ilerletilememifl hem de mikrognathi varl›-
¤›na sekonder glossoptozise ba¤l› obstruksiyon ne-
deniyle solunum problemleri gözlenmifltir. Haller-
mann-Streiff sendromlu olgular›n klinik izlemi s›ra-
s›nda hayat› tehdit eden deformitelerin düzeltilmesi-
ne öncelik verilmelidir. Literatürde solunum proble-
mi nedeniyle trakeostomi yap›lmas› gereken olgular
bildirilmifltir (3). Görme fonksiyonunun korunmas›
nedeniyle katarakt› olan olgularda erken dönemde
cerrahi müdahale yap›lmas› önerildi¤inden hastam›-
za yenido¤an döneminde katarakt operasyonu yap›l-
m›flt›r. Bizim olgumuzda kafl ve kirpiklerde dökülme
de gözlenmifltir. Literatüre bak›ld›¤›nda göz bulgula-
r› olarak kafl ve kirpiklerde dökülmeye ek olarak, nis-
tagmus, ezotropya, ambliyopi, bilateral spontan lens
rezorpsiyonu ve buna ba¤l› afaki ve bilateral pupil
alan›nda membran art›klar› fleklinde görülebilmekte-
dir (9). Rinoplasti, burun ve çene kemi¤ini ilgilendi-

Resim 1: Olguda hipotrikozis, mikroftalmi ve mikrognathi

Resim 2: Olguda hipotrikozis, burun hipoplazisi ve mik-
roftalmi
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ren cerrahi müdahaleler daha ileri dönemlerde yap›-
labilir. Preop dönemde anestezi esnas›nda özellikle
hava yolu ile ilgili problemlerin olabilece¤i bilinme-
li ve hastalar bu aç›dan de¤erlendirilmelidir. Ayr›ca
bu hastalarda ilerleyen yafllarda özellikle difl hekim-

li¤i ve plastik cerrahi bölümlerinin müdahalesini ge-
rektiren maxilla ve mandibuler segmentleri ilgilendi-
ren anomaliler geliflebilmektedir (10). Hallermann-
Streiff Sendromlu hastalar›n klinik izlemi oldukça
zor olup multidisipliner yaklafl›m zorunludur.
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