
Fraser sendromu nadir görülen otozomal resesif bir hastalık olup çoklu 
anomalilerle karakterizedir. Eşlik eden laringeal atrezi ya da darlık ciddi 
bir inspiratuvar zorluğa hatta ölüme yol açabilir. Bazen de zor ya da en-
tübe edilemeyen olgularla tanı alır. Bu yazıda entübasyon ve ekstübasyon 
sırasında ciddi problemlere yol açan ve yoğun bakımda cerrahi havayolu 
uygulanan 1 yaşında Fraiser sendromlu bir hasta sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Fraser, sendrom, zor, havayolu

Fraser syndrome is a rarely encountered autosomal and recessive disease 
and is characterized with multiple anomalies. The laryngeal atresia or steno-
sis accompanying the disease may pose serious inspiratory distress. Stenosis 
of lesser rate may manifest itself as difficult or impossible intubation cases. 
In this text, a 1-year-old patient who posed a problems in intubation and 
required a follow-up surgical airway is presented.
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Giriş

Fraser sendromu (FS) çoklu anomalilerle seyreden nadir bir durum olup ilk kez Fraser tarafından 
tanımlanmıştır (1). Larinks ve subglottik bölgede atrezi, stenoz ya da web gibi doğumsal malfor-
masyonlar anestezi uygulamalarında ciddi problemlere yol açabilir. Literatürde entübasyon zorlu-
ğu (2) ve cerrahi havayolu açılmasını gerektirecek imkansız intübasyon vakaları bildirilmiştir (3).

Bu olguda kriptoftalmos cerrahisi planlanan FS’li bir çocuk hastada karşılaşılan havayolu sorunları 
literatür eşliğinde tartışıldı. 

Olgu Sunumu 

On iki aylık FS’li bir hastaya gözkapağı rekonstruksiyonu için anestezi hazırlığı planlandı. İnspiratuar 
stridor, ağlama sırasında siyanotik ataklar ve afoni hasta hikayesinde dikkat çekici bulgulardı. Fizik 
muayenesinde kriptoftalmus, asimetrik burun delikleri, küçük çene ve sindaktili mevcuttu (Resim 
1). Hastada ayrıca sağ böbrek agenesisi ve patent foramen ovale de vardı. Zor entübasyon hazırlığı 
planlanan hasta için ilave küçük tüp, airway, pediatrik laringoskop seti ve ayrıca 3,5 mm çapında 
entübasyon endoskop seti hazır bulunduruldu (Bonfils; Karl-Storz Endoscopy, Tuttlingen, Almanya). 

Anestezi hazırlığı öncesi hastanın ağlama ile hafif düzeyde solunumsal stridoru ve spontan nefes 
alma ile %96 saturasyonu vardı. Preoksijenasyonu takiben sevoflurane ile indüksiyona geçildi. 
Boyun tam ekstansiyona alınarak airway uygulanarak ventilasyon gerçekleştirildi. Yeterli maske 
ventilasyonu görüldükten sonra süksinilkolin verildi. Direkt laringoskopi ile trakeal web görülerek 
3,5 numara tüp ile yapılan ilk uygulama başarısızlıkla sonuçlandı. Rijit endoskop ile ikinci dene-
menin de olmaması üzerine 3,0 numara kılavuz eşliğinde uygulanan tüp ile trakeal web laterale 
yönlendirilerek entübasyon gerçekleştirildi. Kapnografi ve dinleme ile pozisyon kontrol edildi. 
Sorunsuz bir cerrahi süreç sonrasında hasta yoğun bakıma transfer edildi. 

Yoğun bakım ünitesinde uyandırılan hasta ekstübe edildi. Bradikardi (30/dk) ve devamında kısa 
süreli bir solunumsal sıkıntı gelişti. Kardiak ritm ve oksijenasyon düzelene kadar maske ile hava-
landırma desteklendi. Direkt laringoskopi ile entübasyon girişimlerinin uyardığı laringeal ödem 
görüldü. Sonraki gün güvenli ekstübasyon mümkün görünmeyen hastaya cerrahi trakeostomi uy-
gulandı. Trakeostomi sonrası herhangi bir problemle karşılaşılmadı. 

Tartışma

Fraser sendromunda tanısal kriterler ilk defa Thomas tarafından tanımlandı (4). Van Haelst ise tanı 
kriterlerini major ve minor olarak iki grupta güncelledi. Bu kriterlerden major grup kriptoftalmus, 
sindaktili, üriner sistem anormallikleri, laryngeal ve trakeal anomalilerle birlikte aile hikayesini 
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içerirken; anorektal defektler, displazik kulak, kafa kemiklerine ait 
defektler, umblikal ve nasal anomaliler ise minor grup içerisinde 
yer aldı (5) 4 major ve 2 minor kriter FS tanısı için yeterli oldu. FS 
tanılı bir çok yeni doğan laryngeal ya da renal anomaliler nedeniy-
le doğumdan kısa süre sonra kaybedilmektedir (6). Bu patolojiler 
içerisinde laringeal bölgede en sık karşılaşılan anomali olan subg-
lottik darlık ciddi inspiratuar stres nedenidir (4). Sunulan olguda 
laryngeal stenoz ve trakeal web mevcuttu. Ark şeklindeki yumuşak 
damak ve mikrognati varlığı airway uygulamasını zorlaştıran diğer 
nedenlerdi. Zor entübasyon ihtimali üzerine her boy tüp, airway ve 
“Bonfils” endoskopi hazırlığı yapıldı. Pediatrik fleksibl fiber-optik 
bronkoskop eksikliği bir ekipman yetersizliği olarak değerlendiri-
lebilirse de bu olguda entübasyon tüpünün zor yerleştirilmesinde-
ki neden trakeanın görüntülenememesinden ziyade trakeal web 
mevcudiyetiydi. Bir kılavuz ve küçük tüp ile web lateralize edilerek 
ve bir miktar zorlanarak entübasyonun gerçekleştirilebilir olması 
bu olguda ameliyat öncesi hazırlığın önemini bir kere daha vur-
gulamış oldu. Bu olguda trakeostomi denemeden daha az invazif 
airway uygulama baştan öngörülmekle beraber operasyonun her 
aşamasında acil trakeostomi için deneyimli bir cerrahi ekip ve do-
nanım hazır bulunduruldu. Laringeal maske gibi diğer supraglot-
tik cihazlar da başarısız intübasyon sonrası yararlı olabilir. Crowe, 
1 numara laryngeal maske kullanarak cerrahi havayoluna ihtiyaç 
duymadan başarılı ventilasyon uyguladığını bildirmektedir (3). Su-
nulan olguda Yoğun bakım ünitesinde ekstübasyon için yapılan 
ilk deneme başarısızlıkla sonuçlandı. Bu durum laringeal darlığın 
arttığını düşündürdü. Tekrarlayan intübasyon girişimlerinin de se-
konder ödeme yol açarak mevcut laryngeal darlığı daha da artıra-
bileceği öngörüldü. 

Fraser sendromunda böbrek agenesisi %80 hastada görülebilir (5). 
Sunulan olguda mevcut olan sağ böbrek agenesisi klinik bir prob-
lem teşkil etmedi. Normal fonksiyonlarına devam eden sol böbrek 
nedeniyle herhangi bir sorun görülmedi. 

Fraser sendromunda kalp anomalileri de sık görülmektedir (5). 
Bu hastada patent foramen ovale mevcuttu. Pozitif basınç altında 
olası bir paradoksal emboli tehlikesi nedeniyle infüzyon süreçle-
ri özellikle yakından takip edildi, hava kabarcıklarının önlenmesi 
için özen gösterildi. 

Sonuç 

Zor intübasyona yol açabilecek durumların varlığında, güvenli bir 
anestezi ve havalandırma süreci için, iyi bir planlamanın mutlak ge-
rektiğini düşünmeli, bununla birlikte perioperatif sürecin herhangi 
bir aşamasında cerrahi trakeostomi olasılığı göz ardı edilmemelidir. 

Hasta Onamı: Yazılı hasta onamı bu olguya katılan hastanın ebe-
veynlerinden alınmıştır. 
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