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Ozet

Goldenhar tarafindan tanimlanan ve ‘nadir goriilen
konjenital hemikraniofasiyal disformasyon’ olarak adlandirilan
bu sendromda hastalar entiibasyon gii¢ligii ve yandas anoma-
liler nedeniyle anestezi riski tagirlar.

Dogumsal kal¢a cikigi nedeniyle opere olacak 6 aylik
hastamizda ilk entiibasyon denemesi basarisizlikla sonuglandi.
ikinci denemede 6zofagusa kayan endotrakeal tiip yerinde
birakildi, ikinci bir tiip orta parmakla yukar: yonlendirildi ve
eksternal laringeal basi esliginde kor entiibasyon denendi ve
basarild.

Goldenhar sendromunda entiibasyon ve ek patolojiler
yoniinden tam bir preoperatif degerlendirmenin, anestezi
yonteminin ve ekipmanin Onceden belirlenmesinin, yeterli
monitorizasyon sartlarinin saglanmasinin anestezist ve hasta
giivenligini artiracagi diigiincesindeyiz.

Anahtar Kelimeler: Zor entiibasyon, Goldenhar sendromu
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Summary

The syndrome named congenital hemicraniofacial dis-
formation that recognized by Goldenhar is rarerly seen. In this
syndrome the patients has risk of anesthesia because of hard
intubation and anomalies seen with this syndrome.

Our patient was 6/12 years old and opareted because of
her congenital hip dislocation. In our first trying were not able
to intubate the patient. In second trying tube slided to euso-
phagus we left the tube there and try with another tube by
directing the tube with our mid finger and by external laringed
pushing. We are able to intubate without seeing the larinx by
making there.

For protecting the patients health and the anaesthesist in
Goldenhar syndrome, preoperative detailed examination must
made for intubation and other pathologies and anaesthesia
method must be determined before and optimal monitorization
condition must provided.
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Bu sendrom ilk kez 1952 yilinda Goldenhar
tarafindan ‘nadir goriilen konjenital hemikranio-
fasiyal disformasyon’ olarak tanimlanmustir (1). ileri
genetik calismalarda sporadik seyreden, rekiirrensi
az olan, 14-18. haftalar arasinda 1. brakiyal yarik ve
1.-2. brakiyal arklarda gelisen bir kongenital
malformasyon oldugu diistiniilmistiir. Ailesel bir
gegis bildirilmemistir. Preaurikuler dokular, fistiil ve
epibulbar dermoidler, vertabral anomaliler, iist goz
kapaginda kolobomata, subkonjunktival lipom,
kulak anomalileri, duyma kaybi, unilateral fasiyal
hipoplazi, mikrognati, yarik ya da yiiksek damak,
mental retardasyon, vertebral, renal anormallikler ve
konjenital kalp hastaliklar1 ile birlikte olabilir.

T Klin J Anest Reanim 2004, 2

Okiilo-aurikulovertebral ~ displazi  terimi  bu
sendromu tanimlamak i¢in kullanilir (2).

Goldenhar’s sendromlu hastalarda anestezi
uygulamasi, entiibasyon gii¢liigli ve yandas ano-
maliler nedeniyle risk tagir. Sunumuzda dogumsal
kalca ¢ikigr (DKC) nedeniyle anestezi verdigimiz
bir hastada, zor entiibasyon nedeniyle olanaklari-
miz dogrultusunda uyguladigimiz yontemi tartis-
tik.

Olgu Sunumu
Goldenhar’s sendromlu 6 aylik kiz infant, sol
dogumsal kalca ¢ikigi (DKC) tanisi ile opere edil-
mek {izere hastaneye kabul edildi.
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Ebeveynler arasinda 2. derece akrabalik olan
ve 2950 gr olarak dogan hasta Goldenhar’s tanisini
40. giinde yiizdeki deformite ve ses kisikligr nede-
niyle getirildigi hastanemiz plastik ve rekonstruktif
cerrahi kliniginde almstir.

Preoperatif degerlendirmede; fasiyal asimetri,
hipoplazik ¢ene, hipertelorizm, bilateral telekantus,
sag kulak deformitesi, sag tragus ile agiz kenarn
arasinda aksesuar kulak, agizda saga deviasyon,
sag makrostomia, sag dudak agenezisi, yiiksek
damak gozlendi. Bag ve boyun hareketleri normal,
cene hareketleri kisitl ve mallampati 3 olarak de-
gerlendirildi. Ayrica ekstremitelerde; sol el 5. par-
makta aksesuar olusum, sol alt ekstremitede lcm
kisalik, DKC ve alt ekstremitelerde hipotonisite
saptand1. Kranial tomografide; bilateral mandibular
ve maksillar hipoplazi, sag dis kulak yolunda
agenezi ve tragusun normalden asagida olusu, sag
orta kulak kemikgiklerinde hipoplazi ve embriyo-
jenik kalintilar saptandi. Kraniyal ultrasonografide
ise lateral ventrikiilde genislik artis1, kortikal
sulkus ve fissiirlerde derinlesme vardi.

Hastada zor entiibasyon diisiiniildiigii i¢in ge-
rektiginde trakeostomi agilabilmesi amaciyla aile-
den izin alindi. Premedikasyon verilmedi. Cesitli
boylarda oral, nazal airwayler ve endotrakeal tiip-
ler, Magill ve Macintosh bleydler ve LMA’lar
hazirland1 (hastanemizde 7 yas altina uygun
fiberoptik bronkoskopi mevcut degildir). EKG, kan
basinci, kalp hizi, 1s1, SpO,, end-tidal CO,
monitdrizasyonu yapildi. Damar yolu acildiktan
sonra dengeli pediatrik elektrolit soliisyon
inflizyonuna baglandi. Anestezi indiiksiyonu igin
%100 0, icinde sevofluran ve lpgkg" fentanil
uygulandi.  Anestezinin  devami = 0,-N,O-
sevofluranla saglandi. Hastanin maske ile hava-
lanmasinda sorun olmadig goriildiikten sonra 0.1
mg.kg" vekuronyum verilerek sifir numara Magill
bleyd ve 3,5 numarali kafsiz endotrakeal tiiple
entiibbasyon  denendi.  Wilson  laringoskopi
skorlamasina gore laringoskopinin 3. derecede
oldugu gozlendi ve ilk deneme basarisizlikla so-
nuglandi. Ikinci denemede Osofagusa kayan
endotrakeal tiip yerinde birakildi, ikinci bir tiip orta
parmakla yukar1 yonlendirildi ve eksternal
laringeal bas1 esliginde kor entiibasyon denendi ve
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Sekil 1. Hastanin 6nden goriiniisii. (Fasial asimetri, hipoplazik
¢ene, hiperteldrizm, bilateral telekantus, makrostomia ve sag
dudak agenezisi).

Sekil 2. Hastanin yandan goriiniisii. (sag kulak deformitesi,
sag tragus ile agiz kenar1 arasinda aksesuar kulak, agizda saga
deviasyon).

Sekil 3. Hastanin kraniyal tomografisi (Bilateral mandibular
ve maksillar hipoplazi).
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basarildi. Operasyon siiresince herhangi bir sorun
yasanmadi. Operasyon sonunda, uyanik ekstiibe
edilen hasta uyanma odasinda bir saat siireyle takip
edildi, Aldrete skorlamasi 9 olarak degerlendirilip
odasina gonderildi.

Tartisma

Goldenhar’s sendromlu hastalarda anestezi
teknigini ve riskini beraberindeki anomaliler belir-
lemektedir. Bunlar; kraniofasiyal ve vertebral a-
nomalilerin ciddiyeti, biiyiikliigii ve tipi, kardiyo-
respiratuvar rezervi, mental retardasyonun varligi
ve derecesi, cerrahi prosediiriin tipi ve biyiikligii
ayrica olgunun acil veya elektif olmasidir (2,3).
Bizim hastamizda kraiofasiyal ve ekstremite ano-
malilerine eslik eden 6nemli bir sistemik patoloji
saptanmamamigtir.

Hastalarin anestezi yonetiminde yandas ano-
maliler ve entiibasyon sartlar1 agisindan preoperatif
degerlendirme 6nemlidir. Premedikasyonda antiko-
linerjikler tek basmma ya da kii¢ilk dozlarda
anksiyolitik/sedatif kombinasyonuyla kullanilabi-
lir. Anestezi indiiksiyonunda intraven6z anestezik-
lerin daha iyi entiibasyon kosullar1 sagladig ileri
stiriilmektedir (2,4). Biz indiiksiyonu inhalasyon
ajam ile yaptik, narkotik analjezikle destekledik ve
herhangi bir sorunla karsilagsmadik. En Onemli
problem giivenli bir yiliz maskesinin saglanmasin-
daki zorluk ve entiibasyon gii¢liigiidiir. Hastamizda
mandibula ve maksiller hipoplaziye ragmen maske
ile havalandirmada herhangi gii¢cliik yasamadik.
Goldenhar sendromlu hastalar entiibe edilememek-
te ya da defalarca uygulanilan laringoskopi nede-
niyle travma riski artmaktadir. Bu nedenle nazal
entiibasyon, nazofaringeal tiip uygulamasi, uyanik
entiibasyon, LMA, retrograt entiibasyon, fiberoptik
entiibasyon ve gerektiginde trakeostomi gibi uygu-
lamalara hazirlikli olunmalidir (4).

Golisch ve ark (5) yarik damak cerrahisi uygu-
lanilacak 14 aylik Goldenhar’s sendromlu bir has-
tay1r maske ile havalandiramayinca LMA uygula-
mislar ve ancak bu sekilde hava yolunun giivenli-
gini saglayabilmislerdir. Daha sonra LMA liime-
ninden uygulanilan fiberoptik bronskop yardimiyla
hasta entiibe edilmistir. Jones SE ve ark (6) 23 ay-
14 yas arasindaki 43 olguluk bir ¢alismada isitme
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cihazi takilmasi i¢in 30 ile 60 dakikalik anestezi
uygulamiglardir. Olgular Goldenhar’s ve Treacher
Collin’s sendromlu ¢ocuklar olup 16’sinda
Mallampati skoru 3-4 bulunmustur. Hepsine prob-
lemsiz olarak LMA uygulanmis ve LMA’nin gii-
venilirligi vurgulanmistir. Anormal anatomi varli-
ginda, maske ile havalandirma giigliigiinde, normal
laringoskopi ile entiibasyonun yapilamadigi du-
rumlarda LMA’nin travmaya neden olmaksizin
giivenli, kolay ve hizli bir uygulama saglayacagi
unutulmamalidir (5,6). Her an LMA-entiibasyon
uygulamasi ya da trakeostomi acilmasi yoniinde
hazirli olmakla beraber hastamizi 2. laringoskopi
denemesinde ve 0zofagusa yerlestirilen ikinci tiip
esliginde kor entiibe edebildik.

Cooper CM ve ark (4) artifisiyal aurikulanin
cikarilmast ve yarik damak operasyonu igin
Goldenhar’s sendromlu 5 aylik infanta anestezi
uygulamiglardir. Hastaya 5 kez laringoskopi de-
nenmis, kor nazal ve oral entiibasyon yapilamayan
hasta retrograt entiibasyon teknigi ile entiibe edile-
bilmistir. Ayn1 hasta 10 aylikken yapilan 2. ope-
rasyonunda 3. laringoskopi denemesinde entiibe
edilebilmistir. Retrograt entiibasyon denenebilir,
ancak Ozellikle infantlarda teknik giicliik yaninda
spazm, 0dem, hematom, hemoraji, amfizem gibi
komplikasyonlara neden olabilecegi unutulmama-
lidir (3).

Johnson ve ark (7), Goldenhar’s sendromlu bir
infanta laringeal mask i¢inden yoOnlendirilen
fiberoptikle uyanik entiibasyon yapmislar ve ikinci
denemede sonuca ulagmislardir. Ancak fiberoptik
entiibasyon en az 4,5-5 mm i¢ ¢apli trakeal tiiple
yapilabilir ve tecriilbe gerektirir. Bizim fiberoptik
bronkoskopumuz 7 yas altina uygun olmadigindan
bu yontemi deneme sansimiz olmadi.

Madan ve ark. nin (3), 22 giin-12 yas aras1 17
hastalik serilerinde, opere edilecek 5 hastanin 4’1
entiibe edilmis, muayene yapilacak 13 hastaya ise
nazofaringeal airway uygulanmistir. Opere edile-
cek hastalardan biri entiibe edilememis ve
nazofaringeal airway uygulanmak zorunda kalin-
mustir. Yandas anomali olarak sadece bir hastada
VSD saptanmig, bu hastada dahil higbir ¢ocukta
anestezi ve sonrasi sorun yaganmamistir.
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Goldenhar’s sendromu gibi zor entiibasyon

beklenen olgularda, entiibasyon ve ek patolojiler
yoniinden tam bir preoperatif degerlendirme ya-
pilmasinin, anestezi yonteminin ve ekipmanin 6n-
ceden belirlenmesinin, yeterli monitorizasyon sart-
larinin saglanmasinin anestezist ve hasta giivenli-
gini arttiracag diislincesindeyiz.
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