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Abstract

Juvenil hiyalin fibromatozis (JHF) 6zellikle bas ve boyunda ge-
nis subkutan nodiillerle karakterize, nadir goriilen otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir. Servikal vertebra, temporomandibuler eklem
kontraktiirleri ve jinjival hipertrofi nedeniyle trakeal entiibasyonda
giigliikler yasanabilir.

Nodiil rezeksiyonu yapilacak JHE’li 5 yasindaki erkek ¢ocugun
anestezi indiiksiyonunda intravendz lidokain, fentanil, propofol ve kas
gevsemesi amaciyla vekuronyum kullanildi. Anestezi idamesi
izofluran, O»/N,O ile saglandi. Herhangi bir giiclik yasanmadan
entiibasyon gergeklestirildi.

JHF, siklikla yumusak dokularda anormal bir doku artis1 ve di-
ger organ patolojileri ile birliktedir ve bu durum ciddi havayolu sorun-
larma neden olabilir. Bu hastalarda havayolu kontrolu énemlidir. Zor
entiibasyon i¢in hazirlikli olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil hiyalin fibromatozis, anestezi,
havayolu kontrolii
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Juvenile hyaline fibromatosis (JHF) is a rare autosomal reces-
sive disease characterized by large subcutaneous nodules, especially
around the head and neck. Airway management may be difficult
because of gingival hypertrophy and temporomandibular joint and
cervical spine contractures.

We present a case of 5 years old boy diagnosed as JHF and
anesthetized for nodules resection. Anesthesia was induced with
intravenouse lidocain, fentanyl, propofol and vecuronium for muscular
relaxation. Anesthetic management was provided by isoflurane and
0,/N,0O and his trachea intubated without difficulty.

JHF is often associated with abnormal material in the soft tis-
sues and with other organ pathologies and this may lead increasingly
severe airway problems. Therefore, airway management is important
in these patients. We must be ready for difficult intubations.

Key Words: Juvenile hyaline fibromatosis, anesthesia,
airway management

uvenil hiyalin fibromatozis (JHF), bas, boyun

ve Ozellikle dudaklarda biiyik kutanoz

nodiiller, biyik ve kiigik eklemlerde
(servikal vertebralarda) fleksiyon kontraktiirleri,
jinjival hipertrofi, yasla birlikte artan osteolitik
lezyonlar, gelisme geriligi ile karakterize, nadir
goriilen otozomal resesif gecisli konjenital bir
hastaliktir."
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1873’te ilk kez Murray ‘peculiar cases of
molluscum fibrosum’ olarak isimlendirmistir. Da-
ha sonra ‘puretik sendrom, dissemine painful
fibromatosis, fibromatosis hyalinica multiplex
juvenilis’ gibi isimler verilen hastaliga son olarak
1969’da Drescher JHF ismini vermistir.” 2002
yilina kadar diinyada 65 olgu rapor edilmis olup bu
cocuklarin 1/3’ii kardestir.' Cogunlukla kan bag
olan evliliklerden dogmuslardir ve zekalar1 nor-
maldir.

Histopatolojik olarak lezyonlar eozinofilik
hiyalin bir matriksin ¢evreledigi iyi diferansiye
fibroblastlar icerir. Mandibula c¢evresindeki sert
dokular agzin agilmasini engeller. Olgulara daha
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¢ok pediatri ve patoloji literatiirlerinde rastlanmak-
tadir. Oliim genellikle yasamm ilk birkag
dekadinda derideki lezyonlarin stafilokoksik en-
feksiyonu sonucu meydana gelir. Nadiren plevra,
akciger, bobrek ve gastrointestinal sistemi igine
alan sistemik tutulumlariyla karsimiza ¢ikar. Cer-
rahi girisim genellikle lezyonlarin eksizyonu veya
kontraktiirlerin agilmasi amaciyla yapilir."* Rah-
man ve ark. Hindistan’da yaptiklar1 aragtirmalar
sonucunda hastaligin 4921 kromozomuyla baglan-
tili oldugunu ileri siirmiislerdir.’

Sunumuzda nodiil eksizyonu nedeniyle anes-
tezi verdigimiz JHF’li hastamiza uyguladigimiz
anesteziyi ve bu hastalikta gelisebilecek sorunlar
tartigtik.

Olgu Sunumu

Bag ve boyundaki yaygin kutanéz nodiillerin
eksizyonu amaciyla hastanemiz plastik cerrahi
klinigine yatirilan 5 yasindaki erkek ¢ocukta
servikal vertebralarda, her iki diz, dirsek ve bilek-
lerde fleksiyon kontraktiirleri, ileri derecede geli-
sim geriligi (10 kg) bulunmaktaydi (Sekil 1, 2, 3).
Entiibasyon agisindan agiz acikligi ve c¢ene
mobilitesi tam olup Mallampati 1 olarak degerlen-
dirildi.

Daha once bir kez ortopedik amagla genel a-
nestezi uygulanmis olan hastaya premedikasyon
amaciyla oral 0.05 mg kg"' midazolam verildikten
30 dakika sonra operasyon odasina alindi. Rutin
monitorizasyon (EKG, noninvaziv kan basinci,
periferik oksijen satiirasyonu ve endtidal karbondi-
oksit takibi) uygulandi. Damar yolu acildi ve 3-5
mlkg'1.saat’ pediatrik dengeli sivi (Isolyte-P,
Eczacibasi/Baxter, Tiirkiye) inflizyonuna baslandi.
Cesitli  boylarda oral, nazal airwayler ve
endotrakeal tiipler, Magill ve Macintosh bleydler
ve LMA’lar hazir bulunduruldu. Anestezi indiik-
siyonu 1 mg kg™ lidokain, 0.1 ug kg™ fentanil, 0.5
mg kg™ propofol, 0.1 mg kg vekuronyumla sag-
land1. Hastanin maske ile havalanmasinda sorun
olmadi. Bir numara Magill bleyd ile laringoskopi
yapild1 ve Wilson laringoskopi skorlamasi 1. de-
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Sekil 2. Juvenil hiyalin fibromatozisli cocugun basinin arka-
dan goriinisii.

rece olarak degerlendirildi. I¢ ¢ap1 3.5 mm olan
endotrakeal tiiple zorlanmadan endotrakeal
entiibasyon gergeklestirildi. Anestezi idamesi O,/
N,O (%50) karisiminda %1.5 izofluranla saglan-
di. Kan basinci ve kalp hiz1 stabil seyretti. Ek doz
kas gevsetici ya da fentanil gereksinimi olmadi.
Uyanma asamasinda spontan solunumu yeterli
olan hasta aspirasyonu takiben ekstiibe edildi ve
derlenme odasina alindi. Operasyon 160 dakika
siirdii, anestezi ya da cerrahiye ait herhangi bir
sorun yasanmadi. Uyanma dénemi sorunsuz sey-
reden hasta tamamen uyandiktan sonra klinige
gonderildi.
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Sekil 3. Juvenil hiyalin fibromatozisli gocugun entiibasyondan
sonra 6nden goriiniisii.

Tartisma

Literatiir ~arastrmamizda hastalikla ilgili
anestezik yaklasima deginen 5 rapora ulastik.
Sugahara ve ark. nazooral lezyonlar1 eksize edile-
cek olan, servikal vertebralardaki fleksiyon
kontraktiirleri nedeniyle zor entiibasyon diistiniilen
6 yasindaki kiz cocugunda sorunsuz bir oral
entiibasyon  gergeklestirmislerdir.’  Anestezinin
indiiksiyon ve idamesinde fentanil, vekuronyum,
sevofluran, N,O ve O, kullanilmis ve herhangi bir
sorun yaganmamistir.

Vaughn ve ark. gastroozafajial reflii nedeniyle
fundopilikasyon yapilmast planlanan ve boyun
hareketleri kontraktiirler nedeniyle sinirli olan 13
aylik kiz ¢ocugunu fiberoptik bronkoskop yardi-
miyla entiibe edebilmislerdir.® Seefelder ve ark.
jinjival hiperplazili bir hastada agiz agikliginin az
olmas1 nedeniyle fiberoptik entiibasyonu tercih
etmisler ve basar ile uygulamuslardir.’® Mutlu ve
ark. JHF’li 8.5 yasindaki erkek cocukta boynun
kisa ve hareketlerinin kisith olmas1 nedeniyle geli-
sebilecek entiibasyon giigliigline kars1 gerekli ha-
yapmiglar ve ancak fiberoptik
bronkoskopa ihtiya¢ duymamuslardir.”

zirliklari

Norman ve ark. JHF’li, doku biyopsisi ve
lezyonlarin eksizyonu amaciyla opere edilecek
14 aylik ve 2 yasindaki iki kardesin anestezi
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indiiksiyonunda halotan, O, ve hizli etkisinden
dolay1 kas gevsetici olarak siiksinil kolin kul-
lanmislar ve ¢ocuklar1 ek bir isleme gerek kal-
madan rahatlikla entiibe edebilmislerdir.> On
dort aylik olgu daha sonra 20 aylik ve 3 yasinda
iken tekrar opere edilmis ancak entiibasyon gide-
rek gliclesmistir. Bu sonuglara dayanarak patolo-
jilerin azlig1 nedeniyle erken yasta anestezi ve
entiibasyonun daha sorunsuz olacagini, ilerleyen
donemlerde ise hastaligin ilerlemesine bagli ola-
rak anestezinin zorlasabilecegini belirtmislerdir.
Hastamizin ileri derecede servikal kontraktiirleri
bulunmasina ragmen yasinin kii¢iik olmasi nede-
niyle fleksiyon saglanabilmis ve entiibasyon
gli¢liigii yasanmamustir.

Fiberoptik entiibasyon havayolunu gérme
konusunda biiyiik kolaylik saglasa da kullanimi
sinirlidir ve deneyim gerektirir. Distrese neden
olacagindan uyanik entiibasyon da pratik degildir.
Fiberoptik entiibasyona alternatif olarak kor nazal
entiibasyon, nazal airway, laringeal mask denene-
bilir. Sik cerrahi girisimler nedeniyle toksik etkili
anestezik ajanlardan ~ kacinmak  gerekir.
Kontraktiirlere bagli pozisyon ve damar yolu so-
runlar1 yasanabilir. Ozellikle plevra, akciger, bob-
rek ve gastrointestinal sistemi i¢ine alan tutulum-
lar nedeniyle preoperatif degerlendirme Onemli-
dir.

JHF, siklikla yumusak dokularda anormal bir
doku artig1 ve diger organ patolojileri ile birlikte-
dir. Anestezi sirasinda en 6nemli sorun havayolu-
nun kontrolii olup zor entiibasyon yoniinden hazir-
likl1 olunmalidir. Diger organ patolojilerinin varlig
da anestezik ilag se¢imini etkileyecektir.
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