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OLGU SUNUMU

Apert Sendromlu Bir Bebekte Anestezi Sorunlar”

Anesthesia-Associated Difficulties in an Infant with Apert Syndrome

M. Cavidan ARAR, Aysin ALAGOL, Gaye KAYA, Beyhan KARAMANLIOGLU, Zafer PAMUKCU

Yenidogan déneminde Apert sendromu tanisi
konmus, 22 aylik bebekte inguinal herni ameliya-
tI planlandi. Zor entlibasyon olasiligina karsi ha-
zirhk yapildi. Olgu, yiz anormallikleri nedeniyle
maske ile guglikle ventile edildi. Yizde ¢ izoflu-
ran indiksiyonu sonrasinda i.v 0.25 mg mivakur-
yum ile kas gevsemesi saglanarak entibasyon
gergeklestirildi. Bu olgularda entibasyon zorlugu
olasiliginin dnceden iyi yapilmis bir fizik muayene
ile degerlendiriimesi gerektigini, gerekli énlemler
alinirsa entibasyonun bagsarili olabilecegini du-
sundyoruz.

Anahtar Sézcikler: Akrosefalosindaktili/tani/komplikasyon/cer-

rahi; aneztezi, inhalasyon; anestezi, intrakrakeal; entlibasyon;
sendrom; risk faktorleri.

A twenty-two-month-old infant who had a diagnosis
of Apert syndrome during the neonatal period
underwent surgery for inguinal hernia. The possibil-
ity of difficult intubation was considered and neces-
sary measures were taken. Ventilation via a face-
mask was difficult due to face abnormalities. The
patient was intubated successfully after induction
with 3% isoflurane and intravenous 0.25 mg mivac-
urium. A detailed physical examination with regard
to difficult intubation followed by implementation of
necessary preparations may enable a successful
intubation in patients with Apert syndrome.

Key Words: Acrocephalosyndactylia/diagnosis/complica-
tions/surgery; anesthesia, inhalation; anesthesia, intratracheal;
intubation; syndrome; risk factors.

Apert sendromu (akrosefalosindaktili, tip I)
otozomal dominant gegislidir; kule kafa, propto-
zis, hiperteleorizm, ytiziin alt 1/3’tinde hipopla-
zi, yiiksek ve diiz alin ile kendini gosteren gene-
tik bir hastaliktir. Yartk damak, dar ve ytiksek
sert damak, dislerde malokliizyon, gaga burun,
sindaktili ve degisik derecelerde zeka geriligi kli-
nik tabloya eklenebilir. Kraniyo-fasiyal rekonst-
riiktif cerrahi gibi uzun stireli anestezi gerektiren
ve yogun kan kaybmin goriilebilecegi uygula-
malarda oldugu gibi, ameliyat 6ncesinde ve sira-
sinda hava yolu giivenliginin saglanmasi ve ko-
runmasinda da sorunlarla karsilasilabilir."

OLGU SUNUMU

Yenidogan doneminde Apert sendromu ta-
nis1 konmus 22 aylik erkek bebege, Trakya Uni-
versitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabi-
lim Dali'nda iki tarafli inguinal herni ameliyat
planlandi.

Zamaninda dogan bebegin, yedi giin siirey-
le yenidogan servisinde kaldigi;, bu donemde
hidrosefali, yarik damak, proptozis, iki elinde
sindaktili saptanan bebege Cocuk Hastaliklar1
Anabilim Dali tarafindan Apert sendromu tani-
st kondugu 6grenildi.
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Aile anamnezinde, anne ve babanin saglikl
olduklary;; ancak babanin yakin akrabalar:
arasinda olii doguma sik rastlandig1 ve ¢ok sa-
yida polidaktili olgusu oldugu 6grenildi.

On bir kilo agirliginda, 84 cm boyunda olan
olgunun yapilan fizik muayenesinde bas cevre-
sinin 46 cm (kule kafa) oldugu; gaga burun,
yiiksek ve diiz alin, kisa boyun, diistik kulak,
biiyiik dil ve yarik damak oOzellikleri tasidig:
saptand1 (Sekil 1). Laboratuvar bulgular1 nor-
mal olan olgunun, bilgisayarli kafa tomografi-
sinde on-arka capinda azalma belirlendi. Den-
ver gelisim testi de normal olarak degerlendiril-
di.

Ameliyat oncesi dort saatlik aghigin ardin-
dan ameliyat odasina alinan olgu EKG, puls ok-
simetre (SpO,) ve non-invaziv kan basinci
incelemeleriyle izlendi. Zor entiibasyon olasili-
g1 nedeniyle fiberoptik larengoskop ve larenjeal
maske hazir bulunduruldu. Maske ile %100 ok-
sijen ile iki dakikalik preoksijenizasyonun ar-
dindan %3 izofluran ile indiiksiyon yapild1. Yii-
ziin siradist sekli nedeniyle maske uygulamasi
gli¢ olmakla birlikte, olgu ventile edilebildi. Ye-
terli anestezi derinligi saglanmasimin ardindan
24 Gauge kaniil ile sorunsuz olarak damar yolu

Sekil 1. Olgunun goriiniimii
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acild1 ve 0.25 mg intravenoz (i.v.) mivakuryum
yapildy; yeterli kas gevsemesi sonrasinda, olgu
anestezi uzman tarafindan 4.5 nolu kafsiz en-
tiibasyon tiiptiyle orotrakeal entiibe edildi. En-
tibasyon sirasinda larenksin sola deviye ve
yiksek oldugu saptandi; bunun yaninda kisa
boyun, biiyiik dil ve yarik damak olmasi nede-
niyle olgunun entiibasyon islemi zorlukla ger-
ceklestirildi. Anestezi idamesi %50 azot protok-
sit, %50 oksijen, %1.5 izofluran ve gerektikce i.v.
0.01 mg/kg dozda mivakuryum ile siirdiiriil-
dii. Yiiz dakika siiren ameliyat stiresince her-
hangi bir kardiyak ya da solunumsal patoloji
gelismedi ve ameliyat sonunda anestezik gazlar
kesildi. Kas motor giiciiniin ve spontan solunu-
mun geri donmesi tizerine ekstiibe edilen olgu,
derlenme odasinda bir saat siire ile izlendi.

Olgunun SpO, degerleri ameliyat sirasinda
ve sonrasinda normal diizeyde seyretti. SpO,
degerleri, ekstiibasyon sonrast %90-94, derlen-
me odasinda %92-97 arasinda bulundu. Aralik-
larla kisa siireli olarak nazal oksijen verilen ve
SpO, degerleri normal seyreden olgu, tam ko-
operasyon kuruldugunda servise gonderildi.

TARTISMA

Apert sendromu otozomal dominant gegisli,
genetik bir hastaliktir."” Sira dis1 yiiz degisik-
likleri, yarik damak, biiytik dil, kisa boyun, si-
nirda hidrosefali, sindaktili ve kraniyo-fasiyal
degisikliklerin goriildiigii bu sendrom ile ilgili
olarak anestezi oncesinde yaptigimiz literatiir
taramasinda, 6zellikle ¢ocuk cerrahisi ve plastik
cerrahi ameliyatlarini iceren bazi yaynlara rast-
ladik.”

Nargozian,” Apert sendromlu olgularin ha-
va yolunda siklikla degisiklik oldugunu bildir-
mis; bu nedenle hava yoluna ait anatomik bo-
zukluklarin 6nceden saptanmasini ve buna go-
re anestezi oncesi dnhazirlik yapilmasini 6ner-
mistir. Biz de olgunun anestezi oncesi muaye-
nesinde anatomik farkliliklar saptadik ve anes-
tezik yaklasimimizi buna gore planlayip, zor
entiibasyon igin gerekli onlemleri aldik. Entii-
basyon zorlugu beklenen hastada uygulanacak
cerrahi tipi nedeniyle, kaudal-epidural anestezi
genel anesteziye yeglenebilirdi; ancak kaudal
anestezinin ¢ocuklarda, genel anestezi verildik-
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ten ve entiibasyonla hava yolu giivenligi sag-
landiktan sonra yapilabilmesi ve bu uygulama-
nin enttibasyon gti¢liigii riskini ortadan kaldir-
mamasl nedeniyle vazgecildi.

Ciceri ve ark.”” Apert sendromlu erigkin bir
olguya uyguladiklar1 genel anestezide zor entii-
basyonla karsilasmislar ve bu gibi durumlarda
onceden yapilan direkt larengoskopinin yararl
oldugunu bildirmiglerdir.

Elwood ve ark.” 10 yillik bir dénem icinde
ameliyat edilen Apert sendromlu olgular: ince-
lemisler; 18 olguda 145 kez anestezi uygulandi-
g1, 70 olguda 16 solunum komplikasyonu
saptadiklarini bildirmiglerdir. Arastirmacilar,
15 komplikasyonun ameliyat sirasindaki ve-
ezing oldugunu, dort olguda geg¢meyen ve-
ezing nedeniyle cerrahi girisimin ertelenmesi
gerektigini bildirmislerdir. Olgumuzda anestezi
oncesi muayenede, ameliyat Oncesi ve anestezi
siiresince veezing veya baska bir solunum
komplikasyonu olusmadi. Ameliyat oncesinde
ve sonrast erken donemde periferik oksijen
(Sp0,) sattirasyonu 98'in altina diismedi.

Sculerati ve ark.” kraniyo-fasiyal deformiteli
cocuklarda bes yillik retrospektif hava yolu bul-
gularin1 degerlendirmisler ve kraniyo-fasiyal
sinostozisli (Crouzan, Pfeiffer ve Apert sendro-
mu) olgularda %48 gibi yiiksek bir oranda tra-
keostomi gerektigini bildirmislerdir.
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Apert sendromu seyrek goriilen bir durum
olmasma karsin, ameliyat gereksiniminin tek-
rarlamasi nedeniyle anestezi pratiginde zor en-
tiibasyon olasiliklar: icinde yer almaktadir. El-
wood ve ark.” 18 olgunun toplam 145 kez ame-
liyat edildigini bildirerek, bu konuya dikkat
¢ekmislerdir. Bu olgularda kisa boyun, biiytik
dil, yarik damak nedeniyle entiibasyon zorlugu
olabilecegini; ancak bu durumun 6nceden iyi
yapilmus bir fizik muayene ile saptanabilecegini
ve gerekli onlemler alinirsa entiibasyonun basa-
ril1 olabilecegini diistintiyoruz.
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