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Goldenhar’s Sendromlu Hastada Genel Anestezi Uygulamasi
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OZET

Goldenhar’s sendromu birinci ve ikinci brankiyal arkdan gelisen yapilarin konjenital defektidir. Inguinal herni nedeniyle herniografi planlanan
Goldenhar’s sendromlu 18 aylik erkek hasta preoperatif olarak degerlendirildi. Fizik muayenede fasiyal asimetri, sag kulak atrezisi, preaurikiiler
appendiks, mikrognati ve duyma defekti oldugu tespit edildi. Hastada fasial asimetriye bagli zor entiibasyon olabilecegi diisiiniildii. Cesitli boyutlarda
airway, endotrakeal tiip, bleyd ve LMA hazirland1 ve gerektiginde trakeostomi agilabilmesi igin aileden izin alindi. Anestezi indiiksiyonu %50 O,-
%50 N,O igerisinde sevofluran ile sagland1 ve maske ventilasyonunda sikint1 yasanmadi. Laringoskopi uygulamas1 1 numara Miller bleyd ile denendi,
bleydin biiyiik oldugu diisiiniilerek 0 numaral1 bleyd ile laringoskopi tekrarlandi. ve 3,5 numaral kafsiz tiiple entiibe edildi. Anestezi idamesi %50 O,-
%50 N,O igerisinde sevofluran ile saglandi. Elli dakika siiren operasyon siiresince ve sonrasinda komplikasyon yaganmadi. Bu hastalarda gerek
entiibasyon gerek ek patolojiler yoniinden tam bir preoperatif degerlendirme yapilmasi ve olasi zor entiibasyona karst hazirlikli olunmasi gerektigi
diisiincesindeyiz.
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ABSTRACT
General Anaesthesia in an infant with Goldenhar’s Syndrome

Goldenhar’s syndrome is a congenital developmental defect of structures of the first and second branchial arches. We aim to present our anaesthetic
management of an 18 month-old male patient with Goldenhar’s syndrome scheduled for herniography. Facial asymmetry, right ear atresia,
preauricular appendix, micrognathy and aural defect were identified in the physical examination. Difficult intubation was presumed in patient due to
facial asymmetry. Airways, endotracheal tubes, blades and LMA in different sizes were prepared and permission was obtained from the family to
create a tracheostomy if necessary. Sevoflurane in %50 O,- %50 N,O was used for anaesthetic induction and mask ventilation was uneventful.
Laryngoscopy was tried using no. 1 sized Miller blade, and but as the blade was considered large, laryngoscopy was repeated with no. 0 sized blade.
The patient was intubated with (ID) 3,5mm uncuffed tube. Maintenance of anaesthesia was managed by administered of sevoflurane in %50 O,- %50
N,O. No complications were observed during the operation and after the recovery period which lasted fifty minutes. We believe that, in these patients,
a full preoperative evaluation should be administered in terms of intubation or additional pathologies and get prepared for a possible difficult
intubation.
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Goldenhar’s sendromu ilk kez 1845’de Von Arlt tarafindan
aciklanirken tam tanimi 1952°de Goldenhar tarafindan ya-
pilmistir (1, 2). Okulo-aurikulo-vertebral spektrum (OAVS)
olarak da adlandirilan bu sendrom birinci ve ikinci brankiyal
arkdan gelisen yapilarin konjenital defektlerinden olusur. Bu
hastalarda siklikla asimetrik yiliz goriiniimiine neden olan
kraniyofasiyal anomaliler mevcuttur. Kraniyofasiyal anomali-
lere i¢ ve dis kulak yolundaki gelisim kusuru, mandibular
hipoplazi, mikrognati, okiiler, kardiyak, solunumsal, vertebral
ve santral sinir sistemi anomalileri eslik edebilir (3). Dil
anomalileri, yarik ve yiiksek damak bu sendroma eslik eden
oral kavite anomalileridir. Goldenhar sendromunda goriilen
okiiler anomaliler ise epibulber dermoid, lipodermoid, goz
kapaginda kolobom, strabismus ve mikroftalmidir.
Kardiyovaskiiler sistemde siklikla atriyal ve ventrikiiler
septal defekt (ASD ve VSD) gozlenmekle beraber internal
karotis arterin olmadig1 bir olgu da bildirilmistir. Solunum

sisteminde pulmoner ageneziden obstriiktif uyku apne send-
romuna kadar degisen durumlar olabilmektedir. Vertebra
anomalileri olarak servikal diizeyde skolyoz, hemivertebra
veya vertebra hipoplazisi gézlenebilir (4-7).

Goldenhar sendromlu hastalarda anestezi uygulamasi,
bagsta zor hava yolu olmak iizere eslik eden anomaliler nede-
niyle Ozellik gostermektedir. Herniografi uygulanan
Goldenhar’s sendromlu 18 aylik erkek hastaya anestezi uygu-
lamamizi sunmay1 amagladik.

OLGU SUNUMU

Sag inguinal herni nedeniyle herniografi planlanan 18 aylik
erkek hasta preoperatif olarak degerlendirildi. Onbir kilogram
agirhiginda ve 75 cm boyunda olan hastanin fizik muayenesin-
de sag kulak atrezisi, sag maksilla ve mandibula hipoplazisinin
eslik ettigi fasiyal asimetri, preaurikiiler appendiks, mikrognati
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ve duyma defekti oldugu tespit edildi (Resim 1-2).
Soygeemisine bakildiginda ise annesinde mikrooftalmi ile
beraber gérme kayb1 oldugu 6grenildi. Hastada fasial asimet-
riye bagli zor entiibasyon olabilecegi diisiiniildii ve gerekti-
ginde trakeostomi acilabilmesi i¢in aileden izin alindi.
Premedikasyon uygulanmayan hastaya ¢esitli boylarda
airway, endotrakeal tiip, larengeal maske airway (LMA) ve
bleydler hazirlandi. Hasta operasyon odasina alindi, elektro-
kardiyografi (EKG), noninvazif kan basmci (NIKB), puls
oksimetre (SpO,), end-tidal CO, monitorizasyonu uygulandi,
sol antekubital bolgeden intravendz kaniil takildi. Anestezi
indiiksiyonu % 50 O, - %50 N,O igerisinde sevofluran ile
saglandi ve maske ventilasyonunda sikintt yasanmadi.
Laringoskopi uygulamasi 1 numara miller bleyd ile denendi,
bleydin biiyiikk oldugu disiiniilerek 0 numarali bleyd ile
laringoskopi tekrarlandi. Laringoskopik goriiniim Lehane-
Cormack degerlendirmesine gore grade 3 olarak degerlendi-
rildi ve 3,5 numarali kafsiz, seffaf tiiple entiibe edildi. Anes-
tezi idamesi % 50 O, - %50 N,O igerisinde sevofluran ile
sagland1. Elli dakika siiren operasyon sirasinda ve sonrasinda
herhangi bir komplikasyonla karsilagiimadi.

TARTISMA

Goldenhar’s sendromlu hastalarda anestezi teknik ve riskini
beraberindeki anomaliler belirlemektedir. Asimetrik yiiz,
hemivertebra, vertebra hipoplazisi, mandibula hipoplazisi,
mikrognati, damak ve dil anomalileri havayolunu kontrol
altina almay1 zorlastirmaktadir. Yiize maske yerlestirilerek
ventilasyonun saglanmasi veya endotrakeal entiibasyon ya-
pilmast bu hasta grubunda en 6nemli problemdir. Havayolu
saglamanin yanisira sistemlerin etkilenme derecesine bagl
olarak anestezi uygulamasi 6zellik gostermektedir (8, 9, 10).
Hastamizin preoperatif muayenesinde havayolu zorlugu
disinda herhangi bir sistemik etkilenme tespit edilmedi.

Havayolu problemi diisiiniilen hastalarda derin
sedasyon uygulamalarindan olast apne yoniinden ¢ekinilmek-
tedir. Bu nedenle olgumuzda preoperatif medikasyondan
kagmmayi tercih ettik. Yine ayni nedenle anestezi indiiksiyo-
nu kas gevsetici kullanilmaksizin bir inhalasyon anestezigi
olan sevofluran ile saglandi. Kraniofasiyal anomalilere rag-
men maske ile ventilasyonda herhangi bir problem yasanma-
di. Laringoskopi 1 no'lu miller bleyd ile denendi, bleydin
biiyiik oldugu disiiniilerek 0 no'lu bleyd ile tekrarlandi.
Epiglot goriiniip vokal kordlarin gézlenmemesine ragmen
endotrakeal entiibasyon bagariyla tamamlandi. Aslinda 18
aylik bir ¢ocukta laringoskopi igin daha biiyiik boyutta bir
bleyd kullanilmalidir. Hastamizda daha kiigiik bir bleyd ile
daha iyi sartlarda laringoskopi saglanmasinin hastanin yiizii-
niin ve agzinin sag tarafininin hipoplazik olmasindan kaynak-
landigint diistinmekteyiz.

Kabalak ve ark. tarafindan GS'lu 6 aylik cocukta
endotrakeal entiibasyon uygulamasinin basarisizlikla sonug-
lanmas: {izerine ilk endotrakeal tiip yerinde birakilip kor
entlibasyon yapilmistir (10). Sunulan olgularda GS'lu hasta-
larda havayolunu saglamada endotrakeal entiibasyona alter-
natif olarak LMA, fiberoptik bronkoskopi ve farkli
videolaringoskop gibi metodlar uygulandigi goriilmektedir
(11-15). Anestezi hazirhiginda farkli boyutta endotrakeal tiip,
maske, bleydin yanisira LMA hazirlandi. Yeterli maske
ventilasyonunun saglanamamasi durumu ig¢in ise cerrahi
trakeostomi agisindan hazirliklar yapildi. Klinigimizde mev-
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cut olan optik stileden ise minimum i¢ ¢apt 4 mm olan
endotrakeal tiip gecebildigi i¢in kullanilamadi.

Goldenhar sendromlu hastalarda mevcut sistemik etki-
lenmeler ve anatomik farkliliklardan dogan zor havayolu
acisindan iyi bir preoperatif degerlendirme yapilmalidir. Bu
hastalarda giivenli bir hava yolu saglanmasi igin alternatif
yontemler diistiniilmeli ve giivenli bir havayolu saglanana
kadar kas gevsetici ilaglardan ve premedikasyonda derin
sedasyon saglayacak ilag dozlarindan kaginilmasi gerekir.

Resim 1. Sag kulak atrezisi, sag mandibula hipoplazisi ve
preaurikiler appendiks izlenmekte.

Resim 2. Mikrognati ve preaurikiler appendiks izlenmekte.
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