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OLGU SUNUMU / CASE REPORT
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OZET

Mandibulofasiyal disostozis olarak da adlandirilan Treacher Collins Sendromu (TCS) ozellikle kafa ve yiiz gelisiminde
anormalliklerle karakterize otozomal dominant gegisli genetik bir hastaliktir. Bu olgulardaki maksiller, zigomatik ve mandibular
hipoplazi ile birlikte kisitly agiz agikhigi, rélatif makroglossi, dis gelisiminde bozukluk, yiiksek damak, azalmis bas boyun ekstansiyonu
gibi durumlar nedeniyle havayolu yonetimi ve trakeal entiibasyon gii¢ olabilmektedir. Zor havayolu ongdriisiinii olusturan birtakim
testlerle yapilacak entiibasyon isleminin zorlugu konusunda fikir sahibi olunabilir. Ancak bunlardan hi¢biri tek basina yeterli
degildir. Birkaginin birlikte kullanilmasi yanilma payini azaltabilir. Biz bu olgu sunumunda TCS tanist olan ve genel anestezi
altinda tonsillektomi uygulanan ¢ocuk hastada bu testlerden bazilarim kullanarak yaptigimiz élgiimlerle edindigimiz 6ngorii
sonucu direkt laringoskopi ile basarili trakeal entiibasyon deneyimimizi paylastik. Zor entiibasyon diisiiniilen hastalarda islem
oncesi alinacak iyi bir anamnez ve ayrintil fizik muayene ile havayoluna nasil bir yaklasim uygulanacagina karar vermeli ve
gerekli ekipmanlarin hazirligi ile birlikte yapilan él¢iimlerle en uygun havayolu yonetimi planlanmalidir.
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SUMMARY

Treacher Collins Syndrome (TCS), also known as mandibulofacial dysostosis, is a genetic disease with autosomal dominant
transfer, characterised by developmental abnormalities, particularly in the head and face. In these cases, because of limited mouth
opening, relative macroglossi, defective teeth development, high arched palate, reduced head-neck extension and hypoplastic
mandible, there may be difficulties in endotracheal tube manipulation and placement. Insights in respect of the difficulty of the
entubation procedure to be held via several tests composing difficult airway prognosis may be gained however, none of these
alone is not enough. The combination of these tests may reduce fallibility. The case here is presented of our experience of a
successful tracheal intubation with direct laryngoscopy in a paediatric patient diagnosed with TCS, who was to undergo tonsillectomy
under general anaesthesia because of tonsilhypertrophy. In patients considered to have this kind of difficult intubation, in addition
to all the necessary preparations before the procedure, with predictive measurements, a consensus can be reached on the difficulty
and the most appropriate airway management method should be selected.
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GIRIS

Treacher Collins Sendromu (TCS) mandibulofasi-
yal disostozis olarak da adlandirilan 6zellikle kafa ve
yliz gelisiminde anormalliklerle karakterize otozomal
dominant kalitimla gecen genetik bir hastaliktir. Yiiz ke-
miklerinden 6zellikle mandibula ve zigomatik komp-
leksteki hipoplazi TCS icin son derece yaygin bir dzel-
liktir (1). Hipoplaziye bagh fasiyal deformite ve iist ha-
vayolu obstriiksiyonu nedeniyle TCS tanisi olan hastalar
anestezistler icin havayolu yonetimi ve trakeal entiibas-
yonu zor hastalardir. Bu olgulardaki maksiller, zigoma-
tik ve mandibular hipoplazi ile birlikte kisitli agiz agikli-
81, rolatif makroglossi, dis gelisiminde bozukluk, yiik-
sek damak, azalmis bas boyun ekstansiyonu gibi durum-
lar nedeniyle direkt laringoskopi, endotrakeal tiip ma-
niiplasyonu ve yerlestirilmesi gii¢c olabilmektedir (2-6).
Entiibasyon giicliigiinii 6nceden belirlemede kullanilan
bir takim testler vardir (7). Biz bu olgu sunumunda TCS
tanist olan ve tonsil hipertrofisi nedeniyle genel anestezi
altinda tonsillektomi uygulanan ¢ocuk hastada bu test-
lerden bazilarint kullanarak edindigimiz 6ngorii sonucu
direkt laringoskopi ile bagarili trakeal entiibasyon dene-
yimimizi sunmay1 amacladik.

OLGU

4.5 yasinda 15 kg agirlhifinda TCS tanili kiz hastaya,
hipertrofik tonsilleri nedeniyle KBB klinigi tarafindan
genel anestezi altinda tonsillektomi yapilmasi planlandi.
Preoperatif degerlendirme sirasinda aileden alinan ay-
rintili anamnezden, gebeligin 38. haftasinda sezaryen
sectio (C/S) ile 2650 g agirliginda dogdugu, anne ve ba-
ba arasinda akrabalik olmadigi, 1,5 yasinda pnémoni,
solunum yetmezligi ve biling durumunda bozulma nede-
niyle ¢cocuk yogun bakim iinitesine yatirilarak izlendigi
ogrenildi. Bu donemde ciddi laringomalazi saptanarak
trakeostomi acildigi, taburcu edildikten sonra 8 ay trake-
ostomi kaniilii ile takip edildigi, kaniilii ¢ikarilmadan
once bagka bir merkezde adenoidektomi operasyonu ya-
puldig tespit edildi. Yapilan fizik muayanede sendroma
ait tipik yiiz goriiniimii; asag1 dogru egik palpebral fis-
stirler, her iki alt gbz kapagi kolobomu, zigomatik ark
hipoplazisi, mikrognati, mikrotia, hafif isitme kaybi, ge-
lisimsel gecikme ve yiiksek damak oldugu saptandi. Ay-
rica tonsillerin hipertrofik oldugu ve boyunda daha 6nce
acilan trakeostomiye bagli skar goriildii (Resim 1). Di-
ger sistem muayenesinde patolojik bulgu belirlenmedi.
Havayolu muayenesinde Mallampati Skoru kooperas-
yon zayiflig1 nedeniyle net olarak degerlendirilemedi.
Zor entiibasyon olasilig1 yiiksek olan hastanin tiromen-
tal mesafesi 4 cm olarak olgiildii. Ust dis okliizyon yiizii
ile horizontal diizlem arasindaki a¢1 33° bulundu. Agiz
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Resim 1. Treacher Collins Sendromu tanili olgu

aciklig1 derecesinin Grade 1 oldugu yani daralma olma-
dig1 goriildii. Ag1z kdsesi-tragus hattinin horizontal hatla
yaptig1 a¢1 84° olarak ol¢iildii. Bu sonuca gore hastanin
atlantooksipital eklem hareketinin (basin ekstansiyon
derecesi) normal diizeyde oldugu kanisina varildi (Re-
sim 2-3). Kan biyokimya ve hemogram tetkiklerinde
herhangi bir patoloji saptanmayan olgu ASA II ve alinan
anamnezde trakeotomi OyKkiisii olmasi, ayrica daha once
hic entiibasyon yapilmamasi nedeniyle entiibasyon agi-
sindan yiiksek risk grubunda degerlendirildi. Hastanin
ailesine zor havayolu olasiliginin oldugu anlatildi ve ba-
sarisiz entiibasyon olursa gerceklesebilecek trakeotomi
icin onam alindi.

Ameliyathane salonuna alian olgunun elektrokardi-
yogram (EKGQG), kalp atim hiz1 (KAH), noninvaziv kan
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Resim 2. Agiz kogesi-tragus hattimin horizontal hatla yaptig1 aci
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Resim 3. Ust dis okliizyon yiizii ile horizontal diizlem arasindaki aci

basinc1 (NIKB), periferik oksijen satiirasyonu (SpO,),
end-tidal karbondioksit (ETCQO,) ve viicut 1s1s1 monitorize
edilerek ameliyat siiresince kaydedildi. Zor entiibasyona
yonelik hazirliklar yapildi (Laringeal maske, fiberoptik
bronkoskop, acil trakeotomi ekipmani vs.). Hasta %100
O, ile preoksijenize edildi. Periferik damar yolu bulunan
olguya intravendz 3 mg kg propofol ve 1,5 mcg kg’
fentanil sitrat ile yumusak indiiksiyon uygulandi. Yiiz
maskesi ile ventilasyonun rahat saglandig1 goriilen has-
taya sevoflurane ile derin anestezi altinda noromiiskiiler
bloker kullanilmadan Machintosh 2 numarali blade ile
direkt laringoskopi yapildi. Cormack Lehane siniflama-
sina gore laringoskopik degerlendirmesi III. derece idi
(Tablo 1). Anestezi teknisyeninden '
saga bas1" ( Backward, Upward and Rightward Pressu-
re) (BURP) yapmasi istenerek kord vokallerin goriilme-
si saglandi. Igine stile yerlestirilmis 4,5 numarali kafli
endotrakeal tiip tek seferde yerlestirildi. Kord vokaller-
den gectigi goriilen tiipiin yeri dogrulandiktan sonra
hasta cerrahi ekibe teslim edildi. Cerrahi siire yaklasik
30 dk olup operasyon sorunsuz tamamlandi. Operasyon
sonrasi spontan solunumu baglayan hasta uyanik ekstii-
be edildi. Tonsillektomi ve entiibasyona bagl olusabile-
cek hava yolu 6demini azaltmak icin hastaya 1 mg kg’
iv metilprednizolon yapildi. Derlenme iinitesinde ise iz-
lemi boyunca oksijen verildi. Solunum sikintis1 olmayan
ve vital bulgulari stabil olan olgu servise gonderildi. Ta-

" arkaya, yukar1 ve

Tablo 1. Cormack Lehane siniflamasina gore laringoskopik
degerlendirme

1. Derece: Glottisin tamami goriiliiyor

II. I Derece: Glottis kismen goriilityor

III. III. Derece: Sadece epiglot goriiliiyor

IV. IV. Derece: Epiglot da goriilmiiyor

Sever: Treacher Collins sendromu ve anestezi

kibinde herhangi bir komplikasyon goriilmeyen hasta
postoperatif ikinci giin taburcu edildi.

TARTISMA

Mandibulofasiyal disostozis ve Franceschetti-Zwah-
len-Klein sendromu olarak da bilinen Treacher Collins
Sendromu yaklagik 1/50000 canlt dogum insidansina sa-
hiptir. TCOF1 genindeki mutasyona bagli 1. ve 2. bran-
sial arklardaki defekt sonucu olusan bu hastalikta noral
krest hiicrelerinin yetersiz iiretimine bagl genel krani-
yo-skeletal hipoplazi gelisir (1). Bu nedenle hastalardaki
bulgular bilateral, simetrik ve sadece bas ve boyun ile
stirhidir. Klinik goriiniim zigomatik kemigin maksilla,
frontal ve temporal kemikler ile kaynagsmasi sirasindaki
bozukluk sonucu olugur. TCS nun her bir olgudaki kli-
nik dzellikleri ve siddeti degiskendir (8).

Treacher Collins Sendromu tanili hastalar iist hava
yolu obstriiksiyonu ve fasiyal deformiteye bagli zor tra-
keal entiibasyon nedeniyle havayolu acikligin1 saglama
adina ciddi bir probleme sahiptirler. Zor entiibasyon ne-
denlerine bakildiginda TCS, konjenital anomaliler iginde
ilk siralardadir (9). Bu hastalarda hava yolu aciklifinin
saglanmasi anestezistler i¢in zor bir gorev olmakla beraber
direkt laringoskopi ve fleksibl fiberoptik bronkoskop
ile entiibasyon, optik stile kullanimi, laringeal maske
(LMA) uygulamasi, retrograd entiibasyon ve trakeotomi
gibi farkli havayolu yonetimleri kullanilmaktadir (6).
Bucx ve ark. TCS tanisimi koyduklar1 yenidoganda akut
tist havayolu obstriiksiyonu gelismesi iizerine fasiyal
anomalileri nedeniyle trakeal entiibasyon diistinmemis
ve LMA kullanmiglardir (10). Lin ve ark. anestezi in-
diiksiyonu sirasinda yeterli ventilasyon saglayamadikla-
11 ve direkt laringoskopi ile Cormack Lehane siniflama-
sma gore glottis goriintiisii grade IV olan olguda LMA
uygulamislar fakat basarisiz olmuglardir. Hasta ancak
nazal fiberoptik entiibasyon yontemi ile entiibe edilebil-
migtir (11). Goel ve ark. yayinladiklar1 olgu raporunda
ise direkt laringoskopi esnasinda hastaya BURP uygula-
yarak Cormack Lehane glottis goriintiisii grade III hale
getirilmis ve stile yardimi ile hastayi entiibe edebildikle-
rini bildirmislerdir (12). Yine yayinlanan bir olgu rapo-
runda direkt laringoskopi sirasinda tiroid kartilaj tizerine
BURP uygulayarak, bu manevra ve endotrakeal tiip i¢i-
ne yerlestirilen stile yardimi ile hastanin basarili bir se-
kilde entiibe edildigi belirtilmistir (13).

Anestezistler i¢in zor havayolu sikintili bir durum-
dur. Zor havayolu 6ngoriisiinii olusturan birtakim testler
mevcuttur. Ancak hicbiri tek bagina yeterli degildir. Bir-
kacinin birlikte kullanilmasi yanilma paymni azaltabilir.
Bu amagla yapilan bir ¢alismada birlikte kullanilabile-
cek en iyi testler orofaringeal goriiniim (Mallampati tes-
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ti), tiromental mesafe ve atlantooksipital ekstansiyon
(bas ekstansiyon derecesi) olarak goriinmektedir. Calis-
ma sonucunda bu ii¢ testin yiiksek spesifite (dogru tah-
min edilen / gerceklesen kolay entiibasyon) ve yiiksek
negatif prediktif degere (dogru tahmin edilen / tahmin
edilen kolay entiibasyon) sahip oldugu bdylece bu de-
gerlerin normal olmasi durumunda kolay endotrakeal
entiibasyon ihtimalinin yiiksek olacagi kanisina varil-
mustir (14). Biz de bu nedenle bu 6lgiimleri kullandik.
Cocuklarda tiromental mesafenin yasa gore normal de-
ger araligi ile ilgili cok az bilgi mevcuttur. Olgiilen de-
gerin normal olduguna Rafique NB. ve ark. yapmis ol-
duklar1 ¢caligma sonucuna gore karar verildi (15).

Cocukta zor havayolunun degerlendirilmesi i¢in 6n-
celikle ebeveynlerden iyi bir oykii alinmalidir. Biz pre-
operatif donemde aldigimiz ayrintili anamnez, fizik mu-
ayene ve havayolu gii¢liigiinii 6ngdérme admna yaptigimiz
Olctimler sonucunda hastamizda konservatif (gelenek-
sel) bir havayolu yonetimi olan direkt laringoskopi ile
endotrakeal entiibasyon yapmay1 planladik. Cocuklar
uyanik entiibasyonu tolere edemezler. Anestezi altinda
entiibasyon denenecek cocuklarda kas gevsetici kullan-
mamak akillica olacaktir. Bu nedenle olgumuzda yumu-
sak iv indiiksiyon sonrasi kas gevsetici kullanmadan de-
rin planda anestezi altinda basarili bir entiibasyon ger-
ceklestirdik.

Zor entiibasyon diisiiniilen hastalarda islem Oncesi
iyi bir anamnez alinmali ve ayrintili fizik muayene ya-
pilmalidir. Bunlar havayoluna nasil bir yaklasim uygula-
nacagina karar vermek icin onemlidir. Preanestezik de-
gerlendirmede zor havayolu 6ngoriisiinii olusturan test
Ol¢iimleri sonucuna gore, yapilacak entiibasyon islemi-
nin zorlugu konusunda fikir sahibi olunabilecegi unutul-
mamalidir. Entiibasyonun zor olacag: varsayilan hastalar
icin gerekli ekipmanlarin hazirlig: ile birlikte dlgiimler
yapilmali en uygun havayolu yonetim se¢imi planlan-
malidir.
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