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Haddad Sendromu ve Anestezi

Haddad Syndrome and Anesthesia:
Case Report

OZET Haddad sendromu, konjenital santral hipoventilasyon sendromuna Hirschsprung hastaligi-
nin eslik ettigi nadir rastlanan bir sendromdur. Konjenital santral hipoventilasyon sendromunda
solunum eforunun pulmoner, kardiyak, noromuskiiler bir neden olmaksizin otonomik kontro-
liinde yetersizlik olmasiyla karakterizedir. Bu hastalarin anestezik yaklagimlar: hastaligin kompo-
nentleri ile iligkili olarak 6zelliklidir. Otonomik instabilite, gastro6zofageal reflii, hipotoni ve
epilepsi bu hastaliga eslik edebilir. Bu hastaligin komponentleri ve eslik eden semptomlarin bi-
linmesi 6nemlidir. Haddad sendromlu hastalar hipoventilasyon tanisinin zamanina gore genel-
likle trakeostomili hastalardir. Bu hastalar santral sinir sistemini deprese eden ilaglara ¢ok
duyarhidir. Postoperatif mekanik ventilasyon destegi gerekebilir. Bu olgu sunumu, yedi aylik
Hirschsprung hastalig1 nedeniyle “transanal pullthrough” operasyonu gegiren olgunun anestezi
yonetimini anlatmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Anestezi; uyku bozukluklari, dahili

ABSTRACT Haddad syndrome is a rare syndrome in which congenital central hypoventilation
syndrome are accompanied by Hirschsprung disease. Congenital central hypoventilation syndrome
is characterized by respiratory failure caused by autonomic disfunction not by pulmonary, cardiac
or neuromuscular disfunction. Related to the components of the syndrome, anesthetic management
of these patients requires special attention. Autonomic instability, gastroesophageal reflux,
hypotonia and epilepsy may accompany to the syndrome. Components of the syndrome and
accompanying symptoms must be well known. Patients with Haddad syndrome generally have
tracheostomies according to the time they had diagnosis. These patients are susceptible to central
nerve system depressants. Postoperative mechanical ventilation support may be indicated. This case
is about anesthetic management of a 7 month patient undergoing transanal pullthrough operation
for Hirschsprung disease.
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irschsprung hastalig: ile konjenital santral hipoventilasyon sen-
dromu birlikteligi Haddad sendromu olarak bilinmektedir. Haddad
sendromunun seyri klasik Hirschsprung hastaligindan daha agir-
dir. Konjenital santral hipoventilasyon sendromunda solunum eforunun
pulmoner, kardiyak, néromuskiiler bir neden olmaksizin otonomik kont-
roliinde yetersizlik olmasiyla karakterizedir.! Haddad sendromunun néral
krest hiicrelerinin migrasyonundaki sorundan kaynaklanan bir norokisto-
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pati oldugu disiiniilmektedir. Bu olgu sunumunda,
Haddad sendromlu “transanal pullthrough” plan-
lanan yedi aylik bir cocukta anestezi yonetimi tar-
tigildu.

I OLGU SUNUMU

Hirschprung hastalig: tanisi nedeniyle “transanal
pullthrough” operasyonu yapilmak tizere 5080 g
agirhiginda yedi aylik erkek bebek ¢ocuk cerrahisi
servisine kabul edildi. Uykuda hiperkapniye ve hi-
poksiye yanit1 olmadig: i¢in iki aylik iken trakeos-
tomi agilmig olan olgunun fizik muayenesinde
solunum sesleri kaba olmas: disinda bulgu yoktu.
Oykiisiinde epilepsi de oldugu igin fenobarbital 5
mg/kg/giin aliyordu. Hastanin gastrodzofageal reflii
nedeniyle sik akciger enfeksiyonu 6ykiisii mev-
cuttu. Hasta enfeksiyon hastaliklarinin 6nerisiyle
antibiyoterapi altinda iken operasyon planlandi.
Ailesinden onam alindiktan sonra operasyon i¢in
hazirlandi. Hasta operasyon odasina geldiginde puls
oksimetri, EKG, noninvaziv kan basinci ve 1s1 mo-
nitérizasyonu (GE Healthcare Type E-PSMP-00
Carescape Monitor B650, Finlandiya) yapildi. Hi-
potermiyi engellemek icin alt 1s1tic1 battaniye kul-
lanildi. Bispektral indeks (BIS) monitérizasyonu da
(Covidien Vista, ABD) yapilan olguya, monitor
tizerindeki EEG trasesiyle de nobet aktivitesi takip
edildi. Preoperatif kalp hizi ve kan basinci degerleri
normaldi. Nazogastrik sonda ile midesi dekomprese
edildikten sonra, propofol 2 mg/kg ile indiiksiyon
yapildi. Baglangicta saturasyonu 90 civarinda iken
kaniiliin pozisyonu ile ventilasyon zorlugu ve de-
satlirasyon gelismesi iizerine kaniil 3 numarali spi-
ralli tiip ile degistirildi. Anestezi idamesinden
yaklagik 20 dakika sonra cerrahisi baglayan hastaya
idame olarak, karaciger enzimlerinde anormallik
oldugu i¢in [SGPT: 130 U/L (normal <34 U/L), SGOT:
66 U/L (normal <42 U/L)], propofol 100 pg/kg/dk ve
remifentanil 0,1 mcg/kg/dk infiizyonu ile total in-
travendz (i.v.) anestezi uygulandi. Hipotonisi ol-
mas1 nedeniyle cerrahi boyunca kas gevsetici uygu-
lanmadi ve nobet aktivitesi gozlenmedi. Zaman
zaman muhtemel gecirilmis sik akciger enfeksiyo-
nuna bagh olarak desatiire olan hastanin saturas-
yonu basingh ventilasyon ile diizelme gosterdi. Iv
s1v1 inflizyonu alarak operasyona gelen hastaya 50

ml/saat izodeks infiizyonu yapildi. Girig hemoglo-
bin degeri 9,6 g/dL olan hastaya intraoperatif 10
ml/kg eritrosit siispansiyonu transfiizyonu yapildu.
BIS degerleri 45-55 civarinda seyretti. Yaklasik ola-
rak 4 saat siiren cerrahi ve 4 saat 45 dakikalik anes-
tezi uygulamasi sonrasinda spontan solunumun
geri donmesi iizerine monitdrize olarak kendi por-
tabl ventilatorii ile yogun bakima nakledildi.

I TARTISMA

Konjenital santral alveolar hipoventilasyon sen-
dromu etiyolojisi tam olarak aciga kavusturulma-
mis, ventilasyonun otonom kontroliiniin bozulma-
styla karakterize bir sendromdur. 11k kez 1970 y1-
linda Mellini ve ark. tarafindan tanimlanmistir.?
Onceleri bu durumun izole bir olay oldugu ve néral
krest migrasyonundaki defekte baglh oldugu disii-
niilmistir.® Ancak daha sonra noral krest orijinli
diger hastaliklarla (Hirschsprung, néroblastom) da
iligkili olabilecegi kanisina varilmistir.> Haddad
sendromu, Hirschsprung hastalig ile santral alveo-
lar hipoventilasyonun birlikte oldugu durumdur.

Preoperatif degerlendirme sirasinda dikkat
edilecek noktalardan biri, postoperatif mekanik
ventilasyon gereksinimi olabilecegidir. Haddad
sendromlu olgular hipoventilasyon tanisinin za-
manina gore genellikle trakeostomili olgulardir.
Trakeostomi ve mekanik ventilasyon destegi hipo-
ventilasyon dénemlerinde zorunludur.* Bu olguda
hipoventilasyon tanisi sonrasinda iki aylikken tra-
keostomi acilmis olmasi, postoperatif donem igin
glivende olmamizi sagladi.

Haddad sendromlu olgularin anestezi indiiksi-
yonunda olgunun mevcut kardiyovaskiiler durum,
otonom disfonksiyon ve gastrozofageal reflii var-
Iig1 6nemlidir. Preoperatif dénemde gastrik asit
iiretimini azaltan ve gastrointestinal motiliteyi art-
tiran ilaclar endike olabilir.?

Anestezi idamesinde de yine hastanin mevcut
durumu goz 6niine alinmahdir. Bu olguda karaci-
ger fonksiyon testlerinin yiiksek olmasi ve uzun et-
kili ilaglarin etkilerinden kaginma amaciyla total
intravenoz anestezi suygulanmigtir. Rejyonel anes-
tezinin miimkiin oldugu cerrahi girisimler s6z ko-
nusu oldugunda kullanilacak ilaglarin santral
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etkileri diisiiniilerek uygulanmalidir. Genel anes-
tezi uygulamalarinda santral sinir sistemini baski-
lamayan ve kisa etkili ilaglar tercih edilmelidir.

Haddad sedromlu hastalarda epileptik nobetler
de goriilmektedir. Bu hastalarin antiepileptik teda-
vilerine devam etmek 6nemlidir.” Yine bu duru-
mun takibi i¢in anestezi yonetiminde néromonito-
rizasyon da yer almalidir.

Bu hastaligin komponentlerinden biri olan hi-
potoni de anestezik yaklagimi etkilemektedir. Bu
sendromda 6zellikle siiksinilkolin olmak tizere kas
gevsetici kullanimi dikkat gerektirir. Bu olguda kas
gevseticinin postoperatif etkilerinin uzama olasilig1
nedeniyle kas gevsetici kullanilmada.

Otonomik instabilite bu hastalarin idamesinde
6nemli rol oynamaktadir. Kan basincini ve kalp hi-
zini direkt diisiiren ilaglarin kullanimindan kagin-
mak gerekir.>¢

Haddad sendromu, nadir goriilen bir sendrom
olup, literatiirde anestezi uygulamalari ile ilgili de-
gisik yaklasimlar mevcuttur. Bu hastalarin santral
sinir sistemini deprese eden ilaglara artmis duyar-
liligr vardir. Otonomik disfonksiyon da eslik ede-
bilir. Epileptik tedavinin devami ve anestezi
sirasinda monitdrizasyonu énemlidir. Haddad sen-
dromlu hastalarin postoperatif yogun bakim deste-
gine ihtiyaci olacag bilinmeli ve buna gore hazirlik
yapilmalidir.
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