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ÖZET
Mandibulofasiyal disostozis olarak da adland›r›lan Treacher Collins Sendromu (TCS) özellikle kafa ve yüz gelifliminde

anormalliklerle karakterize otozomal dominant geçiflli genetik bir hastal›kt›r. Bu olgulardaki maksiller, zigomatik ve mandibular
hipoplazi ile birlikte k›s›tl› a¤›z aç›kl›¤›, rölatif makroglossi, difl gelifliminde bozukluk, yüksek damak, azalm›fl bafl boyun ekstansiyonu
gibi durumlar nedeniyle havayolu yönetimi ve trakeal entübasyon güç olabilmektedir. Zor havayolu öngörüsünü oluflturan birtak›m
testlerle yap›lacak entübasyon iflleminin zorlu¤u konusunda fikir sahibi olunabilir. Ancak bunlardan hiçbiri tek bafl›na yeterli
de¤ildir. Birkaç›n›n birlikte kullan›lmas› yan›lma pay›n› azaltabilir. Biz bu olgu sunumunda TCS tan›s› olan ve genel anestezi
alt›nda tonsillektomi uygulanan çocuk hastada bu testlerden baz›lar›n› kullanarak yapt›¤›m›z ölçümlerle edindi¤imiz öngörü
sonucu direkt laringoskopi ile baflar›l› trakeal entübasyon deneyimimizi paylaflt›k. Zor entübasyon düflünülen hastalarda ifllem
öncesi al›nacak iyi bir anamnez ve ayr›nt›l› fizik muayene ile havayoluna nas›l bir yaklafl›m uygulanaca¤›na karar vermeli ve
gerekli ekipmanlar›n haz›rl›¤› ile birlikte yap›lan ölçümlerle en uygun havayolu yönetimi planlanmal›d›r.

ANAHTAR KEL‹MELER: Treacher Collins Sendromu, Anestezi, Entübasyon

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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G‹R‹fi

Treacher Collins Sendromu (TCS) mandibulofasi-
yal disostozis olarak da adland›r›lan özellikle kafa ve
yüz gelifliminde anormalliklerle karakterize otozomal
dominant kal›t›mla geçen genetik bir hastal›kt›r. Yüz ke-
miklerinden özellikle mandibula ve zigomatik komp-
leksteki hipoplazi TCS için son derece yayg›n bir özel-
liktir (1). Hipoplaziye ba¤l› fasiyal deformite ve üst ha-
vayolu obstrüksiyonu nedeniyle TCS tan›s› olan hastalar
anestezistler için havayolu yönetimi ve trakeal entübas-
yonu zor hastalard›r. Bu olgulardaki maksiller, zigoma-
tik ve mandibular hipoplazi ile birlikte k›s›tl› a¤›z aç›kl›-
¤›, rölatif makroglossi, difl gelifliminde bozukluk, yük-
sek damak, azalm›fl bafl boyun ekstansiyonu gibi durum-
lar nedeniyle direkt laringoskopi, endotrakeal tüp ma-
nüplasyonu ve yerlefltirilmesi güç olabilmektedir (2-6).
Entübasyon güçlü¤ünü önceden belirlemede kullan›lan
bir tak›m testler vard›r (7). Biz bu olgu sunumunda TCS
tan›s› olan ve tonsil hipertrofisi nedeniyle genel anestezi
alt›nda tonsillektomi uygulanan çocuk hastada bu test-
lerden baz›lar›n› kullanarak edindi¤imiz öngörü sonucu
direkt laringoskopi ile baflar›l› trakeal entübasyon dene-
yimimizi sunmay› amaçlad›k.

OLGU

4,5 yafl›nda 15 kg a¤›rl›¤›nda TCS tan›l› k›z hastaya,
hipertrofik tonsilleri nedeniyle KBB klini¤i taraf›ndan
genel anestezi alt›nda tonsillektomi yap›lmas› planland›.
Preoperatif de¤erlendirme s›ras›nda aileden al›nan ay-
r›nt›l› anamnezden, gebeli¤in 38. haftas›nda sezaryen
sectio (C/S) ile 2650 g a¤›rl›¤›nda do¤du¤u, anne ve ba-
ba aras›nda akrabal›k olmad›¤›, 1,5 yafl›nda pnömoni,
solunum yetmezli¤i ve bilinç durumunda bozulma nede-
niyle çocuk yo¤un bak›m ünitesine yat›r›larak izlendi¤i
ö¤renildi. Bu dönemde ciddi laringomalazi saptanarak
trakeostomi aç›ld›¤›, taburcu edildikten sonra 8 ay trake-
ostomi kanülü ile takip edildi¤i, kanülü ç›kar›lmadan
önce baflka bir merkezde adenoidektomi operasyonu ya-
p›ld›¤› tespit edildi. Yap›lan fizik muayanede sendroma
ait tipik yüz görünümü; afla¤› do¤ru e¤ik palpebral fis-
sürler, her iki alt göz kapa¤› kolobomu, zigomatik ark
hipoplazisi, mikrognati, mikrotia, hafif iflitme kayb›, ge-
liflimsel gecikme ve yüksek damak oldu¤u saptand›. Ay-
r›ca tonsillerin hipertrofik oldu¤u ve boyunda daha önce
aç›lan trakeostomiye ba¤l› skar görüldü (Resim 1). Di-
¤er sistem muayenesinde patolojik bulgu belirlenmedi.
Havayolu muayenesinde Mallampati Skoru kooperas-
yon zay›fl›¤› nedeniyle net olarak de¤erlendirilemedi.
Zor entübasyon olas›l›¤› yüksek olan hastan›n tiromen-
tal mesafesi 4 cm olarak ölçüldü. Üst difl oklüzyon yüzü
ile horizontal düzlem aras›ndaki aç› 33° bulundu. A¤›z

aç›kl›¤› derecesinin Grade 1 oldu¤u yani daralma olma-
d›¤› görüldü. A¤›z köflesi-tragus hatt›n›n horizontal hatla
yapt›¤› aç› 84° olarak ölçüldü. Bu sonuca göre hastan›n
atlantooksipital eklem hareketinin (bafl›n ekstansiyon
derecesi) normal düzeyde oldu¤u kan›s›na var›ld› (Re-
sim 2-3). Kan biyokimya ve hemogram tetkiklerinde
herhangi bir patoloji saptanmayan olgu ASA II ve al›nan
anamnezde trakeotomi öyküsü olmas›, ayr›ca daha önce
hiç entübasyon yap›lmamas› nedeniyle entübasyon aç›-
s›ndan yüksek risk grubunda de¤erlendirildi. Hastan›n
ailesine zor havayolu olas›l›¤›n›n oldu¤u anlat›ld› ve ba-
flar›s›z entübasyon olursa gerçekleflebilecek trakeotomi
için onam al›nd›.

Ameliyathane salonuna al›nan olgunun elektrokardi-
yogram (EKG), kalp at›m h›z› (KAH), noninvaziv kan

Resim 1. Treacher Collins Sendromu tan›l› olgu

Resim 2. A¤›z köflesi-tragus hatt›n›n horizontal hatla yapt›¤› aç›
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bas›nc› (N‹KB), periferik oksijen satürasyonu (SpO2),
end-tidal karbondioksit (ETCO2) ve vücut ›s›s› monitörize
edilerek ameliyat süresince kaydedildi. Zor entübasyona
yönelik haz›rl›klar yap›ld› (Laringeal maske, fiberoptik
bronkoskop, acil trakeotomi ekipman› vs.). Hasta %100
O2 ile preoksijenize edildi. Periferik damar yolu bulunan
olguya intravenöz 3 mg kg-1 propofol ve 1,5 mcg kg-1

fentanil sitrat ile yumuflak indüksiyon uyguland›. Yüz
maskesi ile ventilasyonun rahat sa¤land›¤› görülen has-
taya sevoflurane ile derin anestezi alt›nda nöromüsküler
bloker kullan›lmadan Machintosh 2 numaral› blade ile
direkt laringoskopi yap›ld›. Cormack Lehane s›n›flama-
s›na göre laringoskopik de¤erlendirmesi III. derece idi
(Tablo 1). Anestezi teknisyeninden " arkaya, yukar› ve
sa¤a bas›" ( Backward, Upward and Rightward Pressu-
re) (BURP) yapmas› istenerek kord vokallerin görülme-
si sa¤land›. ‹çine stile yerlefltirilmifl 4,5 numaral› kafl›
endotrakeal tüp tek seferde yerlefltirildi. Kord vokaller-
den geçti¤i görülen tüpün yeri do¤ruland›ktan sonra
hasta cerrahi ekibe teslim edildi. Cerrahi süre yaklafl›k
30 dk olup operasyon sorunsuz tamamland›. Operasyon
sonras› spontan solunumu bafllayan hasta uyan›k ekstü-
be edildi. Tonsillektomi ve entübasyona ba¤l› oluflabile-
cek hava yolu ödemini azaltmak için hastaya 1 mg kg-1

iv metilprednizolon yap›ld›. Derlenme ünitesinde ise iz-
lemi boyunca oksijen verildi. Solunum s›k›nt›s› olmayan
ve vital bulgular› stabil olan olgu servise gönderildi. Ta-

kibinde herhangi bir komplikasyon görülmeyen hasta
postoperatif ikinci gün taburcu edildi. 

TARTIfiMA

Mandibulofasiyal disostozis ve Franceschetti-Zwah-
len-Klein sendromu olarak da bilinen Treacher Collins
Sendromu yaklafl›k 1/50000 canl› do¤um insidans›na sa-
hiptir. TCOF1 genindeki mutasyona ba¤l› 1. ve 2. bran-
flial arklardaki defekt sonucu oluflan bu hastal›kta nöral
krest hücrelerinin yetersiz üretimine ba¤l› genel krani-
yo-skeletal hipoplazi geliflir (1). Bu nedenle hastalardaki
bulgular bilateral, simetrik ve sadece bafl ve boyun ile
s›n›rl›d›r. Klinik görünüm zigomatik kemi¤in maksilla,
frontal ve temporal kemikler ile kaynaflmas› s›ras›ndaki
bozukluk sonucu oluflur. TCS nun her bir olgudaki kli-
nik özellikleri ve fliddeti de¤iflkendir (8).

Treacher Collins Sendromu tan›l› hastalar üst hava
yolu obstrüksiyonu ve fasiyal deformiteye ba¤l› zor tra-
keal entübasyon nedeniyle havayolu aç›kl›¤›n› sa¤lama
ad›na ciddi bir probleme sahiptirler. Zor entübasyon ne-
denlerine bak›ld›¤›nda TCS, konjenital anomaliler içinde
ilk s›ralardad›r (9). Bu hastalarda hava yolu aç›kl›¤›n›n
sa¤lanmas› anestezistler için zor bir görev olmakla beraber
direkt laringoskopi ve fleksibl fiberoptik bronkoskop
ile entübasyon, optik stile kullan›m›, laringeal maske
(LMA) uygulamas›, retrograd entübasyon ve trakeotomi
gibi farkl› havayolu yönetimleri kullan›lmaktad›r (6).
Bucx ve ark. TCS tan›s›n› koyduklar› yenido¤anda akut
üst havayolu obstrüksiyonu geliflmesi üzerine fasiyal
anomalileri nedeniyle trakeal entübasyon düflünmemifl
ve LMA kullanm›fllard›r (10). Lin ve ark. anestezi in-
düksiyonu s›ras›nda yeterli ventilasyon sa¤layamad›kla-
r› ve direkt laringoskopi ile Cormack Lehane s›n›flama-
s›na göre glottis görüntüsü grade IV olan olguda LMA
uygulam›fllar fakat baflar›s›z olmufllard›r. Hasta ancak
nazal fiberoptik entübasyon yöntemi ile entübe edilebil-
mifltir (11). Goel ve ark. yay›nlad›klar› olgu raporunda
ise direkt laringoskopi esnas›nda hastaya BURP uygula-
yarak Cormack Lehane glottis görüntüsü grade III hale
getirilmifl ve stile yard›m› ile hastay› entübe edebildikle-
rini bildirmifllerdir (12). Yine yay›nlanan bir olgu rapo-
runda direkt laringoskopi s›ras›nda tiroid kartilaj üzerine
BURP uygulayarak, bu manevra ve endotrakeal tüp içi-
ne yerlefltirilen stile yard›m› ile hastan›n baflar›l› bir fle-
kilde entübe edildi¤i belirtilmifltir (13). 

Anestezistler için zor havayolu s›k›nt›l› bir durum-
dur. Zor havayolu öngörüsünü oluflturan birtak›m testler
mevcuttur. Ancak hiçbiri tek bafl›na yeterli de¤ildir. Bir-
kaç›n›n birlikte kullan›lmas› yan›lma pay›n› azaltabilir.
Bu amaçla yap›lan bir çal›flmada birlikte kullan›labile-
cek en iyi testler orofaringeal görünüm (Mallampati tes-

Resim 3. Üst difl oklüzyon yüzü ile horizontal düzlem aras›ndaki aç› 

Tablo 1. Cormack Lehane s›n›flamas›na göre laringoskopik

de¤erlendirme 

I. Derece: Glottisin tamam› görülüyor 

II. II. Derece: Glottis k›smen görülüyor 

III. III. Derece: Sadece epiglot görülüyor 

IV. IV. Derece: Epiglot da görülmüyor
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ti), tiromental mesafe ve atlantooksipital ekstansiyon
(bafl ekstansiyon derecesi) olarak görünmektedir. Çal›fl-
ma sonucunda bu üç testin yüksek spesifite (do¤ru tah-
min edilen / gerçekleflen kolay entübasyon) ve yüksek
negatif prediktif de¤ere (do¤ru tahmin edilen / tahmin
edilen kolay entübasyon) sahip oldu¤u böylece bu de-
¤erlerin normal olmas› durumunda kolay endotrakeal
entübasyon ihtimalinin yüksek olaca¤› kan›s›na var›l-
m›flt›r (14). Biz de bu nedenle bu ölçümleri kulland›k.
Çocuklarda tiromental mesafenin yafla göre normal de-
¤er aral›¤› ile ilgili çok az bilgi mevcuttur. Ölçülen de-
¤erin normal oldu¤una Rafique NB. ve ark. yapm›fl ol-
duklar› çal›flma sonucuna göre karar verildi (15). 

Çocukta zor havayolunun de¤erlendirilmesi için ön-
celikle ebeveynlerden iyi bir öykü al›nmal›d›r. Biz pre-
operatif dönemde ald›¤›m›z ayr›nt›l› anamnez, fizik mu-
ayene ve havayolu güçlü¤ünü öngörme ad›na yapt›¤›m›z
ölçümler sonucunda hastam›zda konservatif (gelenek-
sel) bir havayolu yönetimi olan direkt laringoskopi ile
endotrakeal entübasyon yapmay› planlad›k. Çocuklar
uyan›k entübasyonu tolere edemezler. Anestezi alt›nda
entübasyon denenecek çocuklarda kas gevfletici kullan-
mamak ak›ll›ca olacakt›r. Bu nedenle olgumuzda yumu-
flak iv indüksiyon sonras› kas gevfletici kullanmadan de-
rin planda anestezi alt›nda baflar›l› bir entübasyon ger-
çeklefltirdik. 

Zor entübasyon düflünülen hastalarda ifllem öncesi
iyi bir anamnez al›nmal› ve ayr›nt›l› fizik muayene ya-
p›lmal›d›r. Bunlar havayoluna nas›l bir yaklafl›m uygula-
naca¤›na karar vermek için önemlidir. Preanestezik de-
¤erlendirmede zor havayolu öngörüsünü oluflturan test
ölçümleri sonucuna göre, yap›lacak entübasyon ifllemi-
nin zorlu¤u konusunda fikir sahibi olunabilece¤i unutul-
mamal›d›r. Entübasyonun zor olaca¤› varsay›lan hastalar
için gerekli ekipmanlar›n haz›rl›¤› ile birlikte ölçümler
yap›lmal› en uygun havayolu yönetim seçimi planlan-
mal›d›r.
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