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Goldenhar sendromliu

o sslsmc@ y

& 2
%
5 e
S 4) Z
< e
Q/(, (2018 \Q%‘“
AT

(okulo-aurikulo-vertebral

spektrum) bir olguda gozlenen havayolu problemi

Airline problem with a case of Goldenhar syndrome (oculo-

auriculo-vertebral spectrum)
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Cocuklarda, ozellikle 2 yas altindaki hastalarda ve
yenidoganda, anatomik ve fizyolojik farkliliklar
nedeniyle endotrakeal entiibasyon ve ventilasyonla ilgili
giigliikler daha sik goriilmektedir. Ozellikle yenidogan
doneminde dil ve oksiput bilyiik, agiz kiiciik, epiglot
hareketli ve boyun kisa olup bu faktorler laringoskopiyi
ve entiibasyonu  giiclestirebilmektedir. ~ Goldenhar
sendromu, etiyolojisi heniiz aydmlatilamamis, yaygin
sistemik konjenital anomaliler ile karakterize, ¢ogu kez
sporadik nedenlerden kaynaklandigr gozlemlenen bir
hastaliktir. Bu olgu sunumunda yenidogan doneminde
yasadig1 solunum sikintis1 nedeniyle entiibe edilmek
istenen, ancak havayolu agikliginin saglanmasinda zorluk
geligen 8 aylik Goldenhar sendromlu hastamizin havayolu
yonetiminde olusabilecek giicliikleri tartismay1 planladik.

Anahtar Kelimeler: Goldenhar
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GIRiS

Cocuklarda, ozellikle 2 yas altindaki hastalarda ve
yenidoganda, anatomik ve fizyolojik farkliliklar
nedeniyle endotrakeal entlibasyon ve ventilasyonla

ilgili giicliikler daha sik gériilmektedir. Ozellikle
yenidogan doneminde dil ve oksiput biiyiik, agiz

Sorumlu Yazar: Tugba Giiler, Erzurum Bolge Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Erzurum,
Tirkiye

E-posta: tugbacihan@yahoo.com.tr

Gelis Tarihi: 19.03.2018 Kabul Tarihi: 06.07.2018

ABSTRACT

In children, especially under 2 year-old and newborn,
problems about endotracheal intubation and ventilation
due to anatomic and physiologic differences are frequently
observed. Especially in newborn term, big tongue and
occiput, small mouth, mobile epiglottis and short neck may
occur. These factors may complicate laryngoscopy and
intubation. Goldenhar syndrome, etiology is not clear yet,
is a disease which is characterized by common systemic
congenital anomalies and it is often observed to be caused
by sporadic reasons. In this case report, we aimed to
discuss the complications during airway management of
an 8 month-old Goldenhar syndrome patient who wanted
to be intubated due to respiratory distress in infant term
but had difficulty in providing airway.
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kiigiik, epiglot hareketli ve boyun kisa olup bu fak-
torler laringoskopiyi ve entiibasyonu giiclestirebil-
mektedir (1). Vokal kordlarin trakeaya dogru a¢ilan-
masi ve larinksin daha yukarida (C3- C4) lokalize
olmasi da laringoskopiyi zorlagtiran diger etmen-
lerdir (2). Ust havayolu obstriiksiyonu; Crouzon,
Apert, Pfeiffer, Treacher-Collins, kraniyofasiyal
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Goldenhar sendromlu (okulo-aurikulo-vertebral spektrum) bir olguda gézlenen havayolu problemi

mikrozomi ve Goldenhar sendromu gibi kraniofasi-
al anomalili ¢ocuklar i¢in biiylik bir sorundur (3).
Konjenital kraniyofasiyal anomaliler ve eslik eden
sendromlar varliginda havayolu yonetimi daha da
zorlagmaktadir (4). Goldenhar sendromu, etiyolojisi
heniiz aydinlatilamamis, yaygin sistemik konjenital
anomaliler ile karakterize, cogu kez sporadik neden-
lerden kaynaklandigi gozlemlenen bir hastaliktir.
Siklig1 56.000 canli dogumda birdir. Ayrica erkek
bebeklerde kizlara gore daha sik gézlenmektedir (5-
7). Anomalilerin altinda yatan neden fetal gelisim
sirasinda, 1. ve 2. brankial ark farklilagsmasinin ku-
surlu olmasidir (8). Normalde 1. brankial arkin fark-
lilagma siirecinde maxilla, mandibula, orta ve alt yiiz
cigneme kaslari; 2. brankial arkin farklilasma siire-
cinde ise mimik kaslari, m. platisma, hyoid kemik
sekillenir. Goldenhar sendromunda bu saydigimiz
yapilarda gozlenen anomalilere ek olarak diger bazi
sistemlerde de anomaliler goriiliir. Bu sendromun
diger adindan da anlasilacagi gibi baslica goz, kulak
ve vertebra tutulumu olur. Tutulum sekillerine ay-
rintili bakacak olursak ana semptom yiizde asimet-
ridir. Kulak kepgesinin kii¢iik olmasi (mikrotia) ya
da olmamasi (anotia), gézde bening karakterli kitle
(okiiler dermoid kist) ise diger sik goriilen bulgular-
dandir. Ayrica kulakta dis kulak yolu atrezisi, preau-
rikiiler eklentiler, i¢ kulak gelisimi kusuru, sagirlik;
-kulak tutulumu siklikla ylizdeki tutulum ile ayn
taraflidir- ylizde hemifasyial mikrozomi, mandibu-
la hipoplazisi, yarik damak-dudak, yiliksek damak,
mikrognati, koanal atrezi gozlenebilir(9-11). Gozde
kolobom, katarakt, hipertelorizm, epibulberdermo-
it, glokom ve pitozis; vertebrada flizyon anoma-
lileri (hemivertebra, vertebra hipoplazisi, kelebek
vertebra ve kifoskolyoz); kardiyak sistemde VSD
(ventrikiiler septal defekt), ASD (atrial septal de-
fekt), PS (pulmoner stenoz), konotrunkal anomaliler
(12); santral sinir sisteminde hidrosefali, lizensefali,
holoprozonsefali, Arnold-Chiari malformasyonu;
genitoiiriner sistemde VUR (veziko firetral reflii),
hidronefroz, iireteropelvik darlik goézlenmektedir
(12-16). Bu olgu sunumunda yenidogan doneminde
yasadigi solunum sikintis1 nedeniyle entiibe edilmek
istenen, ancak havayolu acikliginin saglanmasinda
zorluk gelisen 8 aylik Goldenhar sendromlu hasta-
mizin havayolu yénetiminde olusabilecek giicliikle-
ri tartigmay1 planladik.

OLGU SUNUMU

Gebeligin 36. haftasinda ile 1600 gr olarak dogan 8
aylik (6080 gr, 70 cm) erkek hasta yapilan muaye-
nesinde Goldenhar sendromu tanis1 almis. Anne ve
baba arasinda akrabalik bagi yokmus. Rutin gebe-
lik kontrollerinde kulak gelisimi geriligi disinda bir
anomali saptanmamis. Dogumda ylizde ve kulakta
hastalik manifestasyonlar1 gozlenmis. Hastamiz 15

giinliikken yasadig1 solunum sikintisi nedeniyle en-
tiibe edilmek istenmis. Ancak havayolu agikliginin
saglanmasinda zorluk gelismis ve gegirilen kardiyak
arrest sonucu hipoksik beyin hasari olusmus. Has-
tamiz yenidogan yogun bakim {initesinde entiibe
olarak takip edilirken, trakeostomi a¢ilmak tiizere
hastanemiz yogun bakim initesine sevk edilmis.
Preoperatif fizik muayenesinde, sag maksillo-fasiyal
hipoplazi, sag mandibulada hipoplazi, mikrognati ve
kulak kepgesinde gelisim kusuru (mikrootia) bulgu-
lar1 mevcuttu. Yiiz ve kulaktaki bulgulari ayni tarafli
idi. Beyin manyetik rezonans (MRI) sonucuna gore
dis kulak yolu atrezisi, cavum septum pellucidum,
corpus callosum hipoplazisi, serebellar hemisfer-
lerde bilateral hipoplazi mevcuttu. Ayrica hastanin
ekokardiyografisinde sekundum ASD gozlendi. Kli-
nigimizde izleme alinan hastaya elektif sartlar sagla-
narak trakeostomi acildi. Ev tipi ventilatorde izlenen
hastamizin aile egitimi tamamlaninca taburculugu
planlanda.

TARTISMA

Konjenital kraniyofasiyal anomaliler ve eslik eden
sendromlar varliginda yenidogan ve c¢ocuklarda
havayolu yonetimi olduk¢a zordur. Okulo-auriku-
lo-vertebral spektrum (OAVS) olarak da bilinen
Goldenhar sendromu 1952 yilinda tanimlanmisg-
tir. Preaurikular eklentiler, kor fistiiller, epibulbar
dermoid ve vertabra anomalileri ile karakterize bir
konjenital defekttir. Onemli kraniyofasiyal ano-
malilerden biridir. Yiizde hemifasiyal mikrozomi,
mandibula hipoplazisi, yarik damak-dudak, yiiksek
damak, mikrognati, koanal atrezi gibi bulgular en-
tiitbasyon ve ventilasyonu zor ve karmagik bir hale
getirmektedir (17). Literatiirde bir¢ok Goldenhar
sendromlu vakada zor havayolu girisimi olustugu
bildirilmistir (18). Havayolu yonetimi icin farkl
metodlar kullanilmigtir. Goldenhar sendromlu 6 ay-
lik cocukta endotrakeal entiibasyon uygulamasinin
basarisizlikla sonu¢lanmasi nedeniyle ilk endotra-
keal tiip yerinde birakilarak kor entiibasyon yapil-
mustir (19). Bagka bir vakada 10 yasinda Goldenhar
sendromlu hastada, entiibasyona gerek kalmaksizin
laringeal maske ile havayolu agiklig1 saglanmistir
(20). Ve yine bagka bir olguda sag yilizde deformi-
te ve oksipito servikal fiizyonu olan 6 yasindaki bir
hastaya fiber optik bronkoskop ile entiibasyon ya-
pilmustir (21). Bizim olgumuzda entiibasyon islemi
sirasinda kardiyak arrest gelisen hastamiza elektif
sartlarda kulak burun bogaz tarafindan trakeostomi
acilmasi planlandi. Anestezi ekibi tarafindan preo-
peratif degerlendirilen hastaya trakeostomi agild1 ve
hasta 2 giinliik ¢ocuk yogun bakim gézlemi sonrasi
ev tipi mekanik ventilatdre baglanarak taburculu-
gu planlandi. Sonug¢ olarak Goldenhar sendromlu
hastalarda anatomik farkliliklardan kaynaklanan
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zor hava yolu yonetimi agisindan iyi bir preopera-
tif degerlendirme yapilmalidir. Bu hastalar giicliikle
entlibe edilmekte ve genellikle defalarca uygulanan
laringoskopi neticesi hava yolu travmatize olmakta-
dir. Zor havayolu beklenen bu tiir hastalarda dikkatli
monitorizasyon yapilmali, larengeal maske, fiber
optik entiibasyon ve gerektiginde trakeostomi gibi
cerrahi uygulamalara hazirlikli olunmalidir. Bunun-
la birlikte hava yolu agikliginin saglanmasina daha-
uygun cihazlarin gelistirilmesi i¢in ek arastirmalara
gereksinim vardir.
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