
allermann-Streiff sendromu (HSS), ilk kez 1948 yılında Hallermann
daha sonra da 1950 yılında Streiff tarafından tanımlanmıştır.1 Sen-
dromun en sık görülen özellikleri kuşa benzer yüz görünümü, man-

dibula ve maksilla hipoplazisi, göz ve diş anomalileri, deri atrofisi ve ufak
vücut yapısıdır.2,3 Göz bulguları arasında en sık görülenleri katarakt, mik-
roftalmi, nistagmus, şaşılık, mavi sklera görünümü ve fundus anomalileri
şeklinde sıralanabilir.2 Olguların %80’inde diş anomalileri mevcuttur. Mal-
oklüzyon, neonatal diş, diş minesinde hipoplazi, prematür diş erüpsiyonu,
kalıcı diş agenezisi bu anomaliler arasında sayılabilir.3 Hastaların bazısı
erken dönemde ağır solunum yolu enfeksiyonları nedeniyle kaybedilirken,
çoğunda yaşamı etkilemez.4,5

OLGU SUNUMU

Normal süreçte gerçekleşen gebelik sonrası doğum yapan 38 yaşındaki an-
nenin dünyaya getirdiği kız bebek, rutin muayene esnasında pediatri kliniği
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Hallermann-Streiff Sendromu

ÖÖZZEETT  Hallermann-Streiff sendromu (HSS), gelişen embriyonun dış hücre tabakalarından oluşan;
saç, diş, tırnak, göz, yüz, ter bezleri ve kafatasını kapsayan yapıların anormalliğinden kaynaklanan
ektodermal displazi formudur. Otozomal dominant veya resesif biçimde kalıtılan genetik bir bo-
zukluktur. Sporadik olarak da görülebilir. Oldukça nadir görülür. Kuşa benzer yüz görünümü, man-
dibula ve maksilla hipoplazisi, göz ve diş anomalileri, burun üzeri cilt atrofisi ve küçük vücut yapısı,
HSS’nin karakteristiğidir. Yazıda bilateral konjenital katarakt nedeniyle cerrahi tedavi uyguladığı-
mız HSS’li iki aylık olgumuz ve klinik özellikleri sunulmuştur.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Katarakt; doğumsal anomaliler; Hallermann'ın sendromu      

AABBSSTTRRAACCTT  Hallermann-Streiff syndrome (HSS) is a form of ectodermal dysplasia, deriving from
abnormalities of  structures which include the hair, teeth, nails, sweat glands, eyes, face, and skull
that arise from the outer cell layer of a developing embryo. These are genetic disorders that may be
inherited in an autosomal dominant or recessive manner. It may also occur sporadically. It is a con-
siderably rare case. The characteristic of HSS is bird-like facial appearance, hypoplastic mandible
and maxilla, eye and teeth anomalies, skin atrophy on the nose and short stature. This paper pres-
ents a 2-months aged patient with HSS to whom we applied surgical procedures because of the bi-
lateral congenital cataract and clinical characteristics.
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tarafından sendromik bebek olarak değerlendiril-
miş, göz muayenesinin yapılması amacıyla kliniği-
mize sevkedilmişti. Doğum sonrası solunum sıkıntısı
yaşadığı öğrenilen iki aylık bebeğin öyküsünde
anne-baba akrabalığı, gebelikte annenin geçirmiş
olabileceği hastalıklar veya sorunlar, ebeveynlerin
ailelerinde kalıtsal hastalık varlığı sorgulandı. Hiçbir
olumsuz duruma rastlanmadı. Annenin ilk gebeliği-
nin dokuzuncu haftasında kendiliğinden sonlandığı
öğrenildi. Çocuk hastalıkları kliniğinden verilen ön
bilgiye göre fizik muayenede tipik yüz görünümü,
ön fontanel genişliği, hipoplazik burun yapısı, küçük
çene, hafif düşük kulak ve ufak vücut yapısı (5.per-
sentil) mevcuttu (Resim 1). Hasta genetik araştır-
maya yönlendirilmişti.

Hastanın poliklinik koşullarında yapılan mua-
yenesinde her iki gözünde mikroftalmik görünüm,
mavi sklera, nistagmus ve katarakt mevcuttu. De-
taylı muayene ve devamında katarakt ameliyatı
yapılmak üzere genel anestezi hazırlığı ile ameli-
yat günü yoğun bakım gerekebileceği öngörülerek

gerekli hazırlık yapıldı. Kısa aralıklarla genel anes-
tezi verilmesinin bebekte solunum sıkıntısına yol
açma olasılığına karşı her iki gözün ameliyatının
aynı seansta yapılması planlandı. Aile ameliyatın
detayları ve olgu sunumunda bebeğin fotoğraf-
larının kullanılacağı konularında bilgilendirildi. 

Anestezi altında önce kornea çapları, ardından
göz içi basınçları ve kornea kalınlıkları ölçüldü.
Kornea çapı sağ gözde dikey 9,5 mm, yatay 10 mm;
sol gözde dikey 9 mm, yatay 10 mm; göz içi basıncı
sırasıyla 15 ve 16 mmHg; pakimetri ölçümleri 399
ve 404 mikron olarak bulundu. Her iki gözde kal-
sifiye ve fibrotik karakterde ön kapsül varlığı dik-
kati çekti (Resim 2 ve 3). Kapsül tripan mavisi ile
boyanarak görünürlüğü artırıldı. Ön kapsülotomi
sonrası aspirasyon irrigasyon ile lens materyali te-
mizlendi. Viskoelastik ve mikroinsizyonel kapsü-
loreksis penseti yardımı ile arka kapsüloreksis
gerçekleştirildi. Ön vitrektomi sonrası yan girişler
10/0 naylon monoflaman sütür ile kapatılarak aynı
işlemler sol göz için de tekrarlandı (Resim 4). Anes-
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RESİM 1: Olgunun genel yüz görünümü.
(Renkli hali için Bkz. 

http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/journal-of-medical-research-case-reports/1300-0284/)

RESİM 2: Her iki gözde dilate pupilladan kataraktın.
(Renkli hali için Bkz. 

http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/journal-of-medical-research-case-reports/1300-0284/)

RESİM 3: Sağ gözün ameliyat öncesi görünümü.
(Renkli hali için Bkz. 

http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/journal-of-medical-research-case-reports/1300-0284/)

RESİM 4: Sağ göz ameliyat sonu görünümü 
(Renkli hali için Bkz. 

http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/journal-of-medical-research-case-reports/1300-0284/)



tezi sonrası bir süre yenidoğan yoğum bakım kli-
niğinde izlenen hasta servise alındı. Ameliyat
sonrası değerlendirme sorunsuzdu. Skiaskopi mua-
yenesi ile uyumlu olarak +18.00 D afak gözlük ve-
rildi. (Resim 5) Ameliyat sonrası dört aylık takip
sürecinde herhangi bir komplikasyona rastlanmadı.

TARTIŞMA

HSS, oldukça nadir rastlanan ve çoğunlukla baş
boyun bölgesinde görülen doğumsal anomalilerle
dikkat çeken bir sendromdur. İki binli yılların ba-
şına dek, HSS’li yaklaşık 150 olgu bildirilmiştir. O
zamandan bu yana bildirilen olgu sayısı tüm olgu-
ların 1/5’inden azdır.6-17 Ülkemizden ilk olgu Balcı
ve ark. tarafından bildirilmiştir.18

HSS’li olgularda en sık görülen göz bulgusu %
90 oranında görülen katarakttır.2 Diğer göz bulgu-
ları mikroftalmi, nistagmus, şaşılık, ambliyopi,
mavi sklera, korneal opasiteler, retinal katlantılar,
santral seröz retinopati ve sonrasında oluşmuş ko-
rioretinal pigment değişiklikleri, kolobom gibi fun-
dus anomalileri, buftalmus, konjenital glokom ve
anirididir.2,10,12,15,16,19 Bazı geç olgularda kataraktın
yerini spontan lens rezorbsiyonuna bırakabileceği
hatırlanmalıdır.2-6 Ayrıca literatür bilgisi ışığında
katarakt ve mikroftalmisi olmayan olguların şüphe
ile karşılanması gerektiği söylenebilir.20 HSS’li ol-
guda katarakt cerrahisi sonrası gelişen ve kendili-
ğinden gerileyen eksüdatif retina dekolmanı

bildirilmiştir.13 Olgumuzda bu bulgulardan bilate-
ral katarakt, mikroftalmi, nistagmus ve mavi sklera
saptanmıştır. Erken görsel rehabilitasyonun sağ-
lanması amacıyla hızla cerrahi planlanmıştır. Ol-
gumuzun cerrahisi sırasında bilateral ön kapsül
kalsifikasyon ve fibrozisi dikkati çekmiştir. Ayrıca
olgumuzun küçük yaşı, burun ve kulak yapısı, afak
gözlük camların gerekliliği, uygun gözlük çerçeve-
sinin bulunmasında güçlük yaratmıştır. Yaklaşık
dört aylık takipte biyomikroskobik muayene, fun-
dus muayenesi ve A-B scan ultrasonografide pato-
loji saptanmamıştır. Anestezi esnasında entübas-
yonun veya nondepolarizan kas gevşeticilerin et-
kisi ile hafif yüksek ölçüldüğünü sandığımız göz içi
basıncı ve ambliyopi değerlendirmesi yönünden ta-
kipler sürdürülecektir.

Sendromun göz bulguları dışında en sık görü-
len özellikleri kuşa benzer yüz görünümü, mandi-
bula ve maksilla hipoplazisi, diş anomalileri, deri
atrofisi ve ufak vücut yapısıdır. Diğer bulgular kalp
defektleri, zayıf immün sistem ve posterior semi-
sirküler kanal yokluğu olarak bildirilmiştir.3,7,8,11,18

Erken çocukluk döneminde ağır seyreden, tekrar-
layıcı üst solunum yolu enfeksiyonları ve sonra-
sında gelişen solunum arresti nedeniyle kaybe-
dilebilirler veya solunum problemlerinin gideril-
mesi için trakeostomi yapılması gerekebilir.4

Olgumuzda sistemik bulgulardan tipik yüz gö-
rünümü, ön fontanel genişliği, hipoplazik burun
yapısı, küçük çene, hafif düşük kulak ve ufak vücut
yapısı mevcuttu. Anestezi sonrası gelişen kısa sü-
reli solunum sıkıntısı haricinde problem yaşan-
madı.

HSS’nin genetik orijini güncel bilgilerle tam
olarak açıklanamamıştır. HSS karyotipi normal,
dismorfik sendromdur. Otozomal dominant veya
resesif biçimde kalıtılabileceği gibi sporadik olgular
da görülebilir. Diğer bazı laminopati sendromları
ile örtüştüğü düşünülmüştür. Pizzuti ve ark. tara-
fından GJA1 gen mutasyonu ile Hallerman Stre-
iff/Oculo dental dijital displasia sendromlarına
uygun fenotipler ortaya çıktığı gösterilmiş, bu mu-
tasyonun bulunmadığı Hallermann Streiff olguları
da gösterilmiştir.21 Kortüm ve ark.nın sekiz hasta
üzerinde yaptığı bir çalışmada ise HSS’nin mandi-
buloakral displazi ve Hutchingson Gilfort Progerya
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RESİM 5: Gözlük düzeltmesi sonrası görünüm.
(Renkli hali için Bkz. 

http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/journal-of-medical-research-case-reports/1300-0284/)



sendromları ile allel olduğu ileri sürülmüş, fakat
LMNA, ZMPSTE24 ve ICMT genlerinde mutasyon
aranan sekiz hastanın sadece birinde LNMA ge-
ninde heterozigoz yerine geçme mutasyo-
nu [c.1930C>T (p.R644C)] rapor edilmiştir.8 Olgu-
muzda da genetik araştırma sonucu GJA 1 gen mu-
tasyonu bulunmadığı tespit edilmiş ancak diğer
araştırmalar sürmektedir.

Genellikle normal zekâ ve yaşam beklentisine
sahip olan HSS’li olguların izleminde öncelik, üst
solunum yolu enfeksiyonu gibi hayati; katarakt gibi
görme prognozunu etkileyecek durumlara veril-
melidir. İlerleyen yıllar içinde gelişen oro-fasiyal
anomalilerin düzeltilmesi gibi durumlar multidi-
sipliner yaklaşım gerektirir, olgular dikkatle izlen-
melidir.
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