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OLGU SUNUMU

Hajdu-Cheney Sendromunda Anestezi Uygulamasi:

Olgu Sunumu

Anesthesia Management in Hajdu-Cheney Syndrome:

A Case Report
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Ozet

Hajdu-Cheney sendromu distal falankslarda akroosteoliz ve
dijital anomaliler, 6zgiin kraniyofasiyal ve kafatasi degisiklik-
leri, orofasiyal anomaliler, eklemlerde esneklik ve orantisal
boy kisaligi ile seyreden bag dokusu bozuklugudur. Hajdu
Cheney sendromlu olgular siklikla mevcut ortopedik bo-
zukluklari nedeniyle genel anestezi uygulamasina gerek du-
yarlar. Bu yazida, Hajdu-Cheney sendromlu kadin hastada
genel anestezi sirasinda uygulanan hava yolu yénetimi su-
nuldu. Sendromla ilgili anestezi literatlirii g6zden gecirildi.

Anahtar sozciikler: Anestezi; Hajdu-Cheney sendromu; komp-
likasyon; zor entiibasyon.

Summary

Hajdu-Cheney is a syndrome characterized by acro-osteolysis
ofdistal phalanges and digital anomalies, specific craniofacial
and skull changes, orofacial anomalies, flexibility in the joints,
connective tissue disorder, and proportionate short stature.
Patients with Hajdu-Cheney syndrome often require general
anesthesia due to orthopedic disorders. Presently described is
airway management in a female patient with Hajdu-Cheney
syndrome while under general anesthesia. Literature related
to the syndrome is also reviewed.

Keywords: Anesthesia; Hajdu-Cheney syndrome; complication;
difficult intubation.

Giris

Hadju-Cheney sendromu (HCS) veya ailesel idiyopa-
tik akroosteolizis, yaygin osteoporoz, iskelet sistemi
deformiteleri, el ve ayak parmaklarinin distal falank-
slarindaki erime, kraniyal sutirlerde ge¢ kapanma,
dolikosefali, frontal sinlis yoklugu, kraniyoservikal
displazi, dislerde erken kaybolma ve boébrek fonksi-
yonlarinda bozukluk ile karakterize olduk¢a nadir go-
rilen bir hastaliktir.? Uzun kemiklerde, kafatasi kemik-
lerinde ve omurgada ilerleyici displazi gorilir. Olgular
sporadik ortaya cikar, sendrom otozomal dominant
gecis gosterir. HCS'li olgulara, 6zellikle pediatrik do-
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nemde ortopedik girisimler nedeniyle genel anestezi
uygulanir. Genel anestezi uygulanan olgularda, kafa
kemik ve yumusak dokularindaki sekil bozukluklari
nedeniyle gl¢ entilibasyon gelisebilmekte, ayrica pe-
rioperatif donemde solunumsal komplikasyonlar sik
gorilmektedir.

Bu yazida, HCS tanisi konan ve genel anestezi uygula-
nan bir hasta sunuldu.

Olgu Sunumu

Yirmi dort yasinda, dogumunda mevcut olan yiiz sekil
bozukluklari nedeniyle HCS tanisiyla takip edilen ka-
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din olguya (Sekil 1), ortopedi klinigi tarafindan femur
kingi nedeniyle internal tespit ameliyati planlandi.

Olgunun yapilan rutin laboratuvar incelemelerinde
ve ekokardiyografisinde patolojik sonug saptanmadi.
Fizik muayenesinde ise, viicut agirhgi 50 kg, boyu yak-
lasik 130 cm idi. Boynunu hareket ettiremeyen olguda,
bas ekstansiyonunda kisithlik, kisa boyun, kiiclik agiz,
mandibular hipoplazi, hipertelorizm ve relatif blyik
dil varhgi saptandi. Hastanin agzinda disi olmadigi be-
lirlendi. Mallampati skoru sinif Il olarak degerlendirildi.
Ust ekstremiteleri, kisa gévde nedeniyle uzun gériin-
mekteydi. Her iki el parmaklarinin kiint ve kisa oldugu
belirlendi.

Premedikasyon uygulanmadan ameliyathaneye ali-
nan olguya, sol el sirtindan, 22 G i.v. kanul ile damar
yolu acildi. Tansiyon arteriyel, kalp atim sayisi, elekt-
rokardiyografi, SpO, ve eksternal 1si monitorizasyonu
uygulandi. Genel anestezi indiiksiyonunda intravenoz
1 mcg/kg fentanil ve inhaler %1-8 sevofloran kullanil-
di. Kisith boyun ekstansiyonu nedeniyle endotrakeal
olarak entiibe edilemeyen olguya (Cormack-Lehane
laringoskopik goriiniim evrelemesine gore Evre lll) {i¢

T 4

Sekil 1. Hajdu-Cheney sendromlu olgunun frontal yiiz go-

rinuUmdu. Renkli sekiller derginin online sayisinda gériilebilir
(www.keahdergi.com).

Erkal ve ark. Hajdu-Cheney Sendromunda Anestezi Uygulamasi

numara larengeal maske (LM) ilk denemede sorunsuz
olarak yerlestirildi. LM'nin uygun yerlesimi; her iki akci-
gerin yeterli ve esit olarak havalanmasi ve kapnografi
ile dogrulandi. Anestezi idamesinde %1-2 sevoflo-
ran, %50 O, ve N_O karigimi ve gerektiginde fentanil
1 mcg/kg kullanildi. Ameliyat suiresince kas gevsetici
ila¢ kullanilmayan olguda hemodinamik veriler stabil
seyretti ve herhangi bir solunumsal komplikasyon ge-
lismedi. Derlenme odasinda 45 dakika izlenerek ser-
vise gonderilen olgu, ameliyat sonrasi t¢linci glinde
sorunsuz taburcu edildi.

Tartisma

Hajdu ve Kauntze tarafindan ilk olarak 1948 yilinda
tanimlanan HCS oldukca nadir gorilen, kraniofasiyal
degisiklikler sonucu tipik yuz gorinimi, kemiklerde
osteoporoz, kisa kiint parmaklar, dislerin erken kaybi
ve kisa boy ile karakterizedir."

Hadju-Cheney sendromu otozomal dominant gegis
gosterir. Sendromu olusturan tim belirtilerin bir has-
tada gortilmesi ¢cok nadirdir. Belirtiler ilerleyicidir, yasa-
min degisik donemlerinde degisik klinik ve radyolojik
bozukluklar ortaya cikabilir. Cikik alin, basik burun,
genis burun delikleri, kaba ve ince saclar, diisiik kulak,
platibazi, mikrognati gibi kraniofasiyal degisiklikler sik
gorulur Kraniyal sintslerde, 6zellikle lambdoid sinis-
te genisleme ve birden fazla kemikte ¢ikinti varligi tani
konulmasi icin 6nemlidir. Hastalarda ayrica, dislerde al-
veolar yapida hipoplazi, kiiciik mandibula ve maksilla,
kifoskolyoz ve genu valgum deformitesi bulunabilir.

Gozler asagr egimlidir, telekantus ve synofiris gori-
1Gr.3! Optik atrofi gelisebilir. HCS bobrekleri (polikistik
bdbrekler) ve gastrointestinal sistemi (bagirsak malro-
tasyonu) etkileyebilir. Olgularda pubertede gecikme
yaygin gorilur, zeka siklikla normaldir.

Hastaligin tedavisi semptomatiktir ve prognoz ge-
nelde iyidir, morbidite akroosteolizis sonucu olusan
yapisal kemik degisiklikleri ve baziller sikisma sonucu
gelisen norolojik komplikasyonlara baghdir.®

Tdm hastalarda bulunan yaygin akroosteolizis ve eslik
eden distal falankslardaki radyolojik degisiklikler tani
konulmasini saglar.®! Bazi olgularda trakeomalazi ge-
lisebildigi, bu nedenle ameliyat 6ncesi donemde rad-
yolojik gériintileme ydntemleri ile inceleme yapilma-
si onerilmektedir.””

Olgulara siklikla kiiclik travmalardan sonra bile gelise-
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bilen kemik kiriklari nedeniyle, genel anestezi uygula-
nir. Genel anestezi uygulanan olgularda, glivenli hava
yolu saglanmasini glclestiren nedenler, kisa boyun
varligi, hipoplazik mandibula, boyun hareketlerinde
kisitlanma, eklemlerde gevseme ve dislerin yapisal
bozukluklarn olarak saptanmistir® HCS olgularinda
genel anestezi uygulamasinda, daha 6nce hava yolu
saglanmasinda herhangi bir giiclik yasanmamis olsa
bile, hastaligin ilerleyici 6zelliginden dolayi olgu, zor
hava yolu olarak degerlendirilmeli ve buna yonelik 6n-
lemler alinmalidir.”!

Endotrakeal olarak entlibe edemedigimiz olgumuzda
hava yolunu saglamak amaciyla LM kullandik. Ameli-
yat sliresince kas gevsetici ilag kullanilmayan olguda
hemodinamik veriler stabil seyretti ve herhangi bir so-
lunumsal komplikasyon gelismedi.

Sonug olarak, HCS'li olgular mevcut anomalilerinin
dizeltilmesine yonelik cerrahi girisimler nedeniyle sik
genel anestezi almaya adaydirlar. Bu hastalarin anes-
tezisinde hava yolu saglanmasi amaciyla zor entiibas-
yonla karsilasilacagi akilda tutularak LM uygulanma-
sinin invazif yontemlerden 6nce denenebilecedi ve
gelisebilecek komplikasyonlari 6nleyebilecegini di-
siinmekteyiz.
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Cikar Catismasi

Yazar(lar) ¢ikar catismasi olmadigini bildirmislerdir.
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