
irschsprung hastalığı ile konjenital santral hipoventilasyon sen-
dromu birlikteliği Haddad sendromu olarak bilinmektedir. Haddad
sendromunun seyri klasik Hirschsprung hastalığından daha ağır-

dır. Konjenital santral hipoventilasyon sendromunda solunum eforunun
pulmoner, kardiyak, nöromusküler bir neden olmaksızın otonomik kont-
rolünde yetersizlik olmasıyla karakterizedir.1 Haddad sendromunun nöral
krest hücrelerinin migrasyonundaki sorundan kaynaklanan bir nörokisto-
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Haddad Sendromu ve Anestezi

ÖÖZZEETT  Haddad sendromu, konjenital santral hipoventilasyon sendromuna Hirschsprung hastalığı-
nın eşlik ettiği nadir rastlanan bir sendromdur. Konjenital santral hipoventilasyon sendromunda
solunum eforunun pulmoner, kardiyak, nöromusküler bir neden olmaksızın otonomik kontro-
lünde yetersizlik olmasıyla karakterizedir. Bu hastaların anestezik yaklaşımları hastalığın kompo-
nentleri ile ilişkili olarak özelliklidir. Otonomik instabilite, gastroözofageal reflü, hipotoni ve
epilepsi bu hastalığa eşlik edebilir. Bu hastalığın komponentleri ve eşlik eden semptomların bi-
linmesi önemlidir. Haddad sendromlu hastalar hipoventilasyon tanısının zamanına göre genel-
likle trakeostomili hastalardır. Bu hastalar santral sinir sistemini deprese eden ilaçlara çok
duyarlıdır. Postoperatif mekanik ventilasyon desteği gerekebilir. Bu olgu sunumu, yedi aylık
Hirschsprung hastalığı nedeniyle “transanal pullthrough” operasyonu geçiren olgunun anestezi
yönetimini anlatmaktadır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Anestezi; uyku bozuklukları, dâhili  

AABBSSTTRRAACCTT  Haddad syndrome is a rare syndrome in which congenital central hypoventilation
syndrome are accompanied by Hirschsprung disease. Congenital central hypoventilation syndrome
is characterized by respiratory failure caused by autonomic disfunction not by pulmonary, cardiac
or neuromuscular disfunction. Related to the components of the syndrome, anesthetic management
of these patients requires special attention. Autonomic instability, gastroesophageal reflux,
hypotonia and epilepsy may accompany to the syndrome. Components of the syndrome and
accompanying symptoms must be well known. Patients with Haddad syndrome generally have
tracheostomies according to the time they had diagnosis. These patients are susceptible to central
nerve system depressants. Postoperative mechanical ventilation support may be indicated. This case
is about anesthetic management of a 7 month patient undergoing transanal pullthrough operation
for Hirschsprung disease.

KKeeyy  WWoorrddss::  Anesthesia; sleep disorders, intrinsic 
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pati olduğu düşünülmektedir. Bu olgu sunumunda,
Haddad sendromlu “transanal pullthrough’’ plan-
lanan yedi aylık bir çocukta anestezi yönetimi tar-
tışıldı.

OLGU SUNUMU

Hirschprung hastalığı tanısı nedeniyle “transanal
pullthrough” operasyonu yapılmak üzere 5080 g
ağırlığında yedi aylık erkek bebek çocuk cerrahisi
servisine kabul edildi. Uykuda hiperkapniye ve hi-
poksiye yanıtı olmadığı için iki aylık iken trakeos-
tomi açılmış olan olgunun fizik muayenesinde
solunum sesleri kaba olması dışında bulgu yoktu.
Öyküsünde epilepsi de olduğu için fenobarbital 5
mg/kg/gün alıyordu. Hastanın gastroözofageal reflü
nedeniyle sık akciğer enfeksiyonu öyküsü mev-
cuttu. Hasta enfeksiyon hastalıklarının önerisiyle
antibiyoterapi altında iken operasyon planlandı.
Ailesinden onam alındıktan sonra operasyon için
hazırlandı. Hasta operasyon odasına geldiğinde puls
oksimetri, EKG, noninvaziv kan basıncı ve ısı mo-
nitörizasyonu (GE Healthcare Type E-PSMP-00
Carescape Monitor B650, Finlandiya) yapıldı. Hi-
potermiyi engellemek için alt ısıtıcı battaniye kul-
lanıldı. Bispektral indeks (BIS) monitörizasyonu da
(Covidien Vista, ABD) yapılan olguya, monitör
üzerindeki EEG trasesiyle de nöbet aktivitesi takip
edildi. Preoperatif kalp hızı ve kan basıncı değerleri
normaldi. Nazogastrik sonda ile midesi dekomprese
edildikten sonra, propofol 2 mg/kg ile indüksiyon
yapıldı. Başlangıçta saturasyonu 90 civarında iken
kanülün pozisyonu ile ventilasyon zorluğu ve de-
satürasyon gelişmesi üzerine kanül 3 numaralı spi-
ralli tüp ile değiştirildi. Anestezi idamesinden
yaklaşık 20 dakika sonra cerrahisi  başlayan hastaya
idame olarak, karaciğer enzimlerinde anormallik
olduğu için [SGPT: 130 U/L (normal <34 U/L), SGOT:
66 U/L (normal <42 U/L)], propofol 100 μg/kg/dk ve
remifentanil 0,1 mcg/kg/dk infüzyonu ile total in-
travenöz (i.v.) anestezi uygulandı. Hipotonisi ol-
ması nedeniyle cerrahi boyunca kas gevşetici uygu-
lanmadı ve nöbet aktivitesi gözlenmedi. Zaman
zaman muhtemel geçirilmiş sık akciğer enfeksiyo-
nuna bağlı olarak desatüre olan hastanın saturas-
yonu basınçlı ventilasyon ile düzelme gösterdi. İv
sıvı infüzyonu alarak operasyona gelen hastaya 50

mL/saat izodeks infüzyonu yapıldı. Giriş hemoglo-
bin değeri 9,6 g/dL olan hastaya intraoperatif 10
mL/kg eritrosit süspansiyonu transfüzyonu yapıldı.
BIS değerleri 45-55 civarında seyretti. Yaklaşık ola-
rak 4 saat süren cerrahi  ve 4 saat 45 dakikalık anes-
tezi uygulaması sonrasında spontan solunumun
geri dönmesi üzerine monitörize olarak kendi por-
tabl ventilatörü ile yoğun bakıma nakledildi.

TARTIŞMA

Konjenital santral alveolar hipoventilasyon sen-
dromu etiyolojisi tam olarak açığa kavuşturulma-
mış, ventilasyonun otonom kontrolünün bozulma-
sıyla karakterize bir sendromdur. İlk kez 1970 yı-
lında Mellini ve ark. tarafından tanımlanmıştır.2

Önceleri bu durumun izole bir olay olduğu ve nöral
krest migrasyonundaki defekte bağlı olduğu düşü-
nülmüştür.3 Ancak daha sonra nöral krest orijinli
diğer hastalıklarla (Hirschsprung, nöroblastom) da
ilişkili olabileceği kanısına varılmıştır.3 Haddad
sendromu, Hirschsprung hastalığı ile santral alveo-
lar hipoventilasyonun birlikte olduğu durumdur.

Preoperatif değerlendirme sırasında dikkat
edilecek noktalardan biri, postoperatif mekanik
ventilasyon gereksinimi olabileceğidir. Haddad
sendromlu olgular hipoventilasyon tanısının za-
manına göre genellikle trakeostomili olgulardır.
Trakeostomi ve mekanik ventilasyon desteği hipo-
ventilasyon dönemlerinde zorunludur.4 Bu olguda
hipoventilasyon tanısı sonrasında iki aylıkken tra-
keostomi açılmış olması, postoperatif dönem için
güvende olmamızı sağladı.

Haddad sendromlu olguların anestezi indüksi-
yonunda olgunun mevcut kardiyovasküler durum,
otonom disfonksiyon ve gastroözofageal reflü var-
lığı önemlidir. Preoperatif dönemde gastrik asit
üretimini azaltan ve gastrointestinal motiliteyi art-
tıran ilaçlar endike olabilir.5

Anestezi idamesinde de yine hastanın mevcut
durumu göz önüne alınmalıdır. Bu olguda karaci-
ğer fonksiyon testlerinin yüksek olması ve uzun et-
kili ilaçların etkilerinden kaçınma amacıyla total
intravenöz anestezi suygulanmıştır. Rejyonel anes-
tezinin mümkün olduğu cerrahi girişimler söz ko-
nusu olduğunda kullanılacak ilaçların santral
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etkileri düşünülerek uygulanmalıdır. Genel anes-
tezi uygulamalarında santral sinir sistemini baskı-
lamayan ve kısa etkili ilaçlar tercih edilmelidir.

Haddad sedromlu hastalarda epileptik nöbetler
de görülmektedir. Bu hastaların antiepileptik teda-
vilerine devam etmek önemlidir.5 Yine bu duru-
mun takibi için anestezi yönetiminde nöromonitö-
rizasyon da yer almalıdır. 

Bu hastalığın komponentlerinden biri olan hi-
potoni de anestezik yaklaşımı etkilemektedir. Bu
sendromda özellikle süksinilkolin olmak üzere kas
gevşetici kullanımı dikkat gerektirir. Bu olguda kas
gevşeticinin postoperatif etkilerinin uzama olasılığı
nedeniyle kas gevşetici kullanılmadı.

Otonomik instabilite bu hastaların idamesinde
önemli rol oynamaktadır. Kan basıncını ve kalp hı-
zını direkt düşüren ilaçların kullanımından kaçın-
mak gerekir.5,6

Haddad sendromu, nadir görülen bir sendrom
olup, literatürde anestezi uygulamaları ile ilgili de-
ğişik yaklaşımlar mevcuttur. Bu hastaların santral
sinir sistemini deprese eden ilaçlara artmış duyar-
lılığı vardır. Otonomik disfonksiyon da eşlik ede-
bilir. Epileptik tedavinin devamı ve anestezi
sırasında monitörizasyonu önemlidir. Haddad sen-
dromlu hastaların postoperatif yoğun bakım deste-
ğine ihtiyacı olacağı bilinmeli ve buna göre hazırlık
yapılmalıdır.
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