GOLDENHAR-GORLIN SENDROMLU VAKADA HAVA
YOLU YONETiMi
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Ilk olarak Goldenhar tarafindan tanimlanan daha sonrasinda Gorlin tarafindan tanimi
genisletilen bu sendromda kraniofasial ve vertebral anomaliler nedeniyle zor entibasyonla
karsilasilabilir. Urakhus Kkisti nedeniyle operasyonu planlanan 3 yasindaki hastamizda kas
gevseticisi kullanmaksizin ilk seferde basarili bir entliibasyon gergeklestirilmistir. Anesteziyologlar
Goldenhar-Gorlin sendromlu hastalarda zor hava yolu ydnetimi agisindan tedbirli olmalidirlar.
Anahtar kelimeler: Goldenhar-Gorlin Sendromu, oculoauriculovertebral displazi, hava yolu
ybnetimi
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AIRWAY MANAGEMENT IN GOLDENHAR-GORLIN SYDROME

Diffuculty in airway management can be encountered because of the craniofacial and vertebral
anomalies in which the syndrome described by Goldenhar first and enlarged by Gorlin. The
achivement of an endotraceal intubation was provided at the fist attempt in 3 year old patient
who undergo an urachal cyst operation without using neuromusculer blocker. Anesthesiologist
should be aware of the possibility of diffuculty in airway management
Key Words: Goldenhar-Gorlin Syndrome, oculoauriculovertebral dysplasia, airway management.

GIRIS yandas anomalileri nedeniyle cerrahi
Ilk kez 1952 yilinda Goldenhar’in bir ve dolayisiyla anestezi uygulamalariyla
cift tek yumurta ikizinde tanimladigi karsilasabilmektedir. Bu hastalarda
sendrom (1) daha sonra 1963 vyilinda zor hava vyolu olasihidi vardir. Urakhus
Gorlin ve ark. tarafindan yeniden kisti cerrahisi nedeniyle anestezi
vurgulanarak ‘oculoauriculovertebral uyguladigimiz hastamizda olasi zor
displazi’ olarak tanimlanmistir (2). hava yolu ile basa ¢cikmada imkanlarimiz
Sporadik seyreden 1. brakial vyarik dogrultusunda yaptiklarimiz tartisildi.
ve 1-2. brakial arklarda gelisen
malformasyon; preauricular dokular, OLGU
fistil ve epibulbar dermoidler, st go6z Goldenhar- Gorlin sendromu tanisi
kapaginda kolobomata, subkonjunktival almis, 3 yasinda ve 8 kg. agirligindaki
lipom, kulak anomalileri, duyma kaybi, kiz cocugu urakhus kisti nedeniyle
unilateral fasiyal hipoplazi, mikrognati, cocuk cerrahisi klinigine operasyon igin
yarik yada vyliksek damak, mental basvurdu.
retardasyon, vertebral anormallikler, Ebeveynleri arasinda akrabalik
renal anormallikler ve konjenital kalp iliskisi bulunmayan hasta sendromun
hastaliklariyla birlikte olabilir (2). tanisini yenidogan déneminde kardiak
Goldenhar- Gorlin sendromlu hastalar sikayetlerle basvurdugu Hacettepe Tip
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Goldenhar-Gorlin sendromunda havayolu yénetimi

Resim 1. Hastanin 6nden goérinlst (Fasial
asimetri, epibulber dermoid, tortikollis)

Fakulltesi hastanesinde almistir.
Preoperatif degerlendirmede sendroma
ait preaurikular tag, epibulber dermoid,
ylzde asimetri (sag tarafta maksillofacial
hipoplazi ve sag mandibular hipoplazi),
tortikollis, skolyoz (Resim1l1,2) ve daha
once kapanmis oldugu ifade edilen
memrandz ventrikller septal defekt
anomalileri ile gastroosefageal refllsu
mevcuttu. Bas ve boyun hareketleri
tortikollisi nedeniyle hafif kisithydr ve
Wilson risk toplami 2 (Agirhik: 0, Bas-
boyun hareketleri:l, Cene hareketi:
0, Cene vyapisi:1, Dis yapisi:0 ) olarak
dederlendirildi. Kan dedgerleri, EKG
ve Akciger grafisi skolyoza ait torakal
vertebradaki minimal edrilik disinda
normaldi. Daha ©6nce opere olmayan
hasta birkag kez radyolojik tetkikler
icin anestezi almisti fakat uygulanan
anestezik ydntem ile ilgili herhangi bir
bilgi elde edilemedi.
Hastada zor
distntldiginden, hasta yakinlari
bilgilendirilerek gerekirse trakeostomi
acgilabilmesi igin izin alindi. Reflusu
nedeniyle H, reseptér blokeri ile
premedike edildi. Hastanin yasina ve
kilosuna uygun c¢esitli boylarda oral,
nazal airwayler ve endotrakeal tupler
ile Miller ve Macintosh bladeler ve
larengeal maske ve larengeal tupler

entlibasyon
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Resim 2. Hastanin yandan
(Preauricular tag, skolyoz)

goérinusa

hazirlandi. Hastanemizde pediatrik yasa
uygun fiberoptik bronkoskopi mevcut
olmadigindan bu tir bir hazirlik yapilmadi.
Operasyon odasina alinan hasta rutin
monitérizasyonun ( EKG, noninvaziv kan
basinci, Sp0,, end-tidal CO,) ardindan
damar vyolu acilarak dengeli pediatrik
elektrolit solisyon infiuzyonuna baslandi.
Oncesinde %100 O, ile hastay! rahatsiz
etmeyecek vyakinlikta yidz maskesi ile
preoksijenize edilen hastanin anestezi
indiksiyonuna, 1lpgr/kg fentanil ve 0.1
mg/kg. midazolamin i.v. yavas olarak
uygulanmasi ile baslandi. Daha sonra
%50 N,0 -%50 0, karisiminda %4
sevofluran inhalasyonu ile indiksiyona
devam edildi. Spontan solunumu
korunarak ylz maskesi ile ventile edilen
hastanin ventilasyonu sirasinda herhangi
bir sorunla karsilasilmadi. Hastanin
entibasyonunun kas gevseticisiz olarak
gercgeklestirilmesi planlandi. Mallampati
skoru 3 olan hastanin laringoskopisi Miller
2. blade ile sorunsuz gergeklestirildi.
Entibasyon 4.0 mm. kafsiz tip ile
denendi ve ilk denemede hasta basariyla
entibe edildi. Entibasyon kapnografi
ve oskiltasyonla dogrulandi. Anestezi
idamesi %50 0,/N,0 ve %2 sevofluran
karisimi ile saglandi. Operasyonun higbir
asamasinda kas gevsetici ve ek analjezik
gereksinimi  olmadi. Operasyon 35
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dakika devam etti. Spontan solunumunu
korudugumuz hasta uyanik olarak
ekstiibe edildi. Operasyon sonrasi
yaklasik iki saat sire ile anestezi sonrasi
bakim Unitesinde gb6zledigimiz hastayi
Aldret skorlamasi 10 olarak sorunsuz
sekilde klinigine gonderdik

TARTISMA

Beraberindeki dodumsal anomalileri
nedeniyle Goldenhar-Gorlin sendromlu
hastalarda anestezi tekniginin titizlikle
belirlenmesi gerekmektedir. Kraniyofasial
ve vertebral anomalilerin varhigi zor hava
yolu riskini arttirir. Ayrica operasyonun
acil veya elektif sartlarda kabul edilmesi
de hava yolunun glvence altina alinmasi
noktasinda 6nemlidir (3). Biz hastamizi
elektif sartlarda hazirlayarak zor
entliibasyon ile basa ¢ikmak igin zaman
kazandik.

Preoperatif dederlendirme anestezi
yonetiminde hayati ©6neme sahiptir.
Hastamizda operasyon Oncesi yaptigimiz
dederlendirmede tespit ettigimiz
skolyoz, tortikollisine badgh yulzindeki
asimetri, mallampati skorlamasi bizi zor
entlibasyon olasiligi yéninden uyardi. Bu
nedenle imkanlarimiz 6lgisinde teknik
hazirliklarin yani sira hastanin spontan
solunumunu korumaya yodnelik anestezi
yonetimini tercih ettik.

Anestezi indiksiyonunda verilen
intravendz anesteziklerin entlibasyon
kosullarini daha iyilestirdigi ifade
edilmektedir (3). Biz de Oneriler

dodrultusunda intravendz anesteziklerle

indliksiyona baslayarak sonrasinda
inhalasyon anestezigiyle hastamizi
derinlestirdik. Karsilasabilecedimiz
6nemli sorunlardan biri de maske

ventilasyondaki gugliktd fakat herhangi
bir gliglik yasamadik.

Goldenhar-Gorlin sendromlu hastalar
glgclikle entlibe edilmekte ve siklikla
defalarca uygulanan laringoskopi
neticesi hava yolu travmatize
olmaktadir.Bu nedenle nazal entlibasyon,
larengeal maske, fiberoptik entliibasyon
ve gerektiginde trakeostomi gibi
uygulamalara hazirlikh olunmalidir
(4). Biz de bu ydnde hazirhiklarimizi
imkanlarimiz 6lglisiinde tamamlayarak
uyanik entlbasyon icin gereken sartlari
hazirladik.
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Altintas ve ark. (5) ectropion
cerrahisi  uygulanacak 4  yasindaki
Goldenhar-Gorlin  sendromlu  hastay!

kas gevseticisiz olarak entibe etmeye
karar vermis, anestezik olarak propofol
(2.0 mg/.kg). ve remifentanil (1 pgr/kg)
kullanmiglardir. Anestezi indiksiyonunda
herhangi bir sorunla karsilasmayan yazar
laringoskopi igin ilk girisiminde Macintosh
2 blade ile basarisiz olunca Miller 2
blade gecerek 4.5 mm. trakeal tiple
entibasyon girisiminde bulunmustur.
Ilk seferde basarisiz olan vyazar tip
numarasint klgllterek (4 mm) stile
yardimiyla tekrar entibasyon girisiminde
bulunmus ve bu kez basarili olmustur.
Anestezi idamesinde %1 sevofloran’i
%50 0,/N,0 karisimi ile kullanan yazar
hic kas gevsetici kullanmadan anesteziyi
sorunsuz olarak tamamlamistir. Biz
propofol kullanimini, 3 vyas 0&ncesi
pediatrik yas grubunda halen tartismali
olmasindan dolayr tercih etmedik ve
anestezi indiksiyonu igin midazolam (0.1
mg/kg)ve fentanili (1 pgr/kg) kullandik.
Kabalak ve ark.(6) dogumsal kalga cikigi
nedeniyle operasyonu planlanan 6 aylik
hastada kas gevseticisi wuygulayarak
kér entlibasyonu, oOsefagusa klavuz
olarak godnderdikleri entibasyon tlpu
yardimiyla ikinci seferde basarabilmistir.
Jones ve ark. (7) 23 ay - 14 yas arasinda
isitme cihazi takilmasi igin anestezi alan
Goldenhar-Gorlin sendromlu 43 hastanin
timinde hava yolunu saglamada
larengeal maske kullanmis ve larengeal
maskenin travmaya neden olmaksizin
guvenli, kolay ve hizhh  uygulama
saglayacadini vurgulamistir.
Sukhupragam ve ark. (8) 10 yasindaki
keratoplasti operasyonu planlanan ve zor
hava yolu 6ngérilen hastayi preoksijenize
ettikten sonra tedricen konsantrasyonunu
arttirdiklari sevofloran indliksiyonu ile
anesteziyi derinlestirmisler ve hava yolu
manlplasyonunu rahatlatmak igin 50
mg. propofol kullanarak esnek larengeal
maskeyi rahathkla yerlestirmislerdir.
Anestezi idamesini %30 0,/ %70 N,O
karisiminda %2 sevofloran ile saglayarak
anestezinin  higbir asamasinda kas
gevsetici kullanmamiglar ve analjezik
olarak aralikli toplam 30pgr fentanil
kullanmiglardir. Hastamizin spontan
solunumunu korumamiz hava yolunu
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saglarken bize guven vermis ve ilk
seferde sorunsuz sekilde endotrakeal

entibasyonu kolaylastirmistir.
Teknolojideki ilerlemelerin paralelinde
gelistirilen alternatif hava yolu
aracglari  zor hava vyolu olgularinda
anesteziyologlarin isini kolaylastirarak
hem hasta, hem de anesteziyologun
gavenligini arttirmistir. Milne ve ark.
(9) 9 yasindaki Goldenhar sendromlu,
kulak debritmani ve dis gekimi igin genel
anestezi alacak olan kiz gogugunda % 8
sevofloran induksiyonu ve aralikli olarak
uygulanan propofol (2mg/kg) ile kas
gevseticisiz  olarak  gergeklestirmeye
calistiklari direk laringoskopide basarisiz
olunca Glidescope adi verilen bir
videolaringoskopi yéntemiyle birkag
deneme sonrasi yeterli kalitede géruntu
saglayarak hastayr entlibe etmislerdir.
Ozl O ve ark. (10) posterior fossa
dekompresyonu ve oksipitoservikal
fizyon operasyonu planlanan Goldenhar

sendromlu 6 yasindaki cocukta,
midazolam (7 mg) ile premedikasyon
sonrasi nazal topikal lokal anestezik

uygulayarak fiberoptik bronkoskopi ile
ilk girisimde hastay! entibe etmislerdir.
Anestezi idamesini desfluran %50 O,
/hava karisiminda, kas gevseticisi
(0.1 mg/kg vekuronyum) kullanarak
saglamiglardir.  Hava yolu gugluga
6ngoérilen olgumuzda maske ventilasyonu
ve entlibasyonun ilk seferde ve sorunsuz
sekilde gercgeklestirilmesi bizi oldukca
rahatlatmis ve alternatif hava yolu
tekniklerine ihtiyac duymamiza gerek
kalmamistir.

Zor entlibasyon olasiliginin
oldukga yiksek oldugu boylesi
sendromlarda hasta ve anesteziyologun
glivenligini artirmak igin, preoperatif
dederlendirmenin eksiksiz olarak
yapilmasi gerekmektedir. Entdbasyon
basarisi icin ise anestezi ekipmaninin
ve tekniginin ©6nceden belirlenerek,
gerekli hazirliklarin yapilmasinin énemli
oldugunu diastnmekteyiz.
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