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Apert Sendromlu Bir Bebekte Anestezi Sorunlar›[*]

Anesthesia-Associated Difficulties in an Infant with Apert Syndrome 

M. Cavidan ARAR, Ayflin ALAGÖL, Gaye KAYA, Beyhan KARAMANLIO⁄LU, Zafer PAMUKÇU

Yenido¤an döneminde Apert sendromu tan›s›
konmufl, 22 ayl›k bebekte inguinal herni ameliya-
t› planland›. Zor entübasyon olas›l›¤›na karfl› ha-
z›rl›k yap›ld›. Olgu, yüz anormallikleri nedeniyle
maske ile güçlükle ventile edildi. Yüzde üç izoflu-
ran indüksiyonu sonras›nda i.v 0.25 mg mivakur-
yum ile kas gevflemesi sa¤lanarak entübasyon
gerçeklefltirildi. Bu olgularda entübasyon zorlu¤u
olas›l›¤›n›n önceden iyi yap›lm›fl bir fizik muayene
ile de¤erlendirilmesi gerekti¤ini, gerekli önlemler
al›n›rsa entübasyonun baflar›l› olabilece¤ini dü-
flünüyoruz.
Anahtar Sözcükler: Akrosefalosindaktili/tan›/komplikasyon/cer-
rahi; aneztezi, inhalasyon; anestezi, intrakrakeal; entübasyon;
sendrom; risk faktörleri.

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.

OLGU SUNUMU

Yenido¤an döneminde Apert sendromu ta-
n›s› konmufl 22 ayl›k erkek bebe¤e, Trakya Üni-
versitesi T›p Fakültesi Çocuk Cerrahisi Anabi-
lim Dal›’nda iki tarafl› inguinal herni ameliyat›
planland›.

Zaman›nda do¤an bebe¤in, yedi gün sürey-
le yenido¤an servisinde kald›¤›; bu dönemde
hidrosefali, yar›k damak, proptozis, iki elinde
sindaktili saptanan bebe¤e Çocuk Hastal›klar›
Anabilim Dal› taraf›ndan Apert sendromu tan›-
s› kondu¤u ö¤renildi. 
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Apert sendromu (akrosefalosindaktili, tip I)
otozomal dominant geçifllidir; kule kafa, propto-
zis, hiperteleorizm, yüzün alt 1/3’ünde hipopla-
zi, yüksek ve düz al›n ile kendini gösteren gene-
tik bir hastal›kt›r. Yar›k damak, dar ve yüksek
sert damak, difllerde maloklüzyon, gaga burun,
sindaktili ve de¤iflik derecelerde zeka gerili¤i kli-
nik tabloya eklenebilir. Kraniyo-fasiyal rekonst-
rüktif cerrahi gibi uzun süreli anestezi gerektiren
ve yo¤un kan kayb›n›n görülebilece¤i uygula-
malarda oldu¤u gibi, ameliyat öncesinde ve s›ra-
s›nda hava yolu güvenli¤inin sa¤lanmas› ve ko-
runmas›nda da sorunlarla karfl›lafl›labilir.[1,2]
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Aile anamnezinde, anne ve baban›n sa¤l›kl›
olduklar›; ancak baban›n yak›n akrabalar›
aras›nda ölü do¤uma s›k rastland›¤› ve çok sa-
y›da polidaktili olgusu oldu¤u ö¤renildi.

On bir kilo a¤›rl›¤›nda, 84 cm boyunda olan
olgunun yap›lan fizik muayenesinde bafl çevre-
sinin 46 cm (kule kafa) oldu¤u; gaga burun,
yüksek ve düz al›n, k›sa boyun, düflük kulak,
büyük dil ve yar›k damak özellikleri tafl›d›¤›
saptand› (fiekil 1). Laboratuvar bulgular› nor-
mal olan olgunun, bilgisayarl› kafa tomografi-
sinde ön-arka çap›nda azalma belirlendi. Den-
ver geliflim testi de normal olarak de¤erlendiril-
di.

Ameliyat öncesi dört saatlik açl›¤›n ard›n-
dan ameliyat odas›na al›nan olgu EKG, puls ok-
simetre (SpO2) ve non-invaziv kan bas›nc›
incelemeleriyle izlendi. Zor entübasyon olas›l›-
¤› nedeniyle fiberoptik larengoskop ve larenjeal
maske haz›r bulunduruldu. Maske ile %100 ok-
sijen ile iki dakikal›k preoksijenizasyonun ar-
d›ndan %3 izofluran ile indüksiyon yap›ld›. Yü-
zün s›rad›fl› flekli nedeniyle maske uygulamas›
güç olmakla birlikte, olgu ventile edilebildi. Ye-
terli anestezi derinli¤i sa¤lanmas›n›n ard›ndan
24 Gauge kanül ile sorunsuz olarak damar yolu

aç›ld› ve 0.25 mg intravenöz (i.v.) mivakuryum
yap›ld›; yeterli kas gevflemesi sonras›nda, olgu
anestezi uzman› taraf›ndan 4.5 nolu kafs›z en-
tübasyon tüpüyle orotrakeal entübe edildi. En-
tübasyon s›ras›nda larenksin sola deviye ve
yüksek oldu¤u saptand›; bunun yan›nda k›sa
boyun, büyük dil ve yar›k damak olmas› nede-
niyle olgunun entübasyon ifllemi zorlukla ger-
çeklefltirildi. Anestezi idamesi %50 azot protok-
sit, %50 oksijen, %1.5 izofluran ve gerektikçe i.v.
0.01 mg/kg dozda mivakuryum ile sürdürül-
dü. Yüz dakika süren ameliyat süresince her-
hangi bir kardiyak ya da solunumsal patoloji
geliflmedi ve ameliyat sonunda anestezik gazlar
kesildi. Kas motor gücünün ve spontan solunu-
mun geri dönmesi üzerine ekstübe edilen olgu,
derlenme odas›nda bir saat süre ile izlendi.

Olgunun SpO2 de¤erleri ameliyat s›ras›nda
ve sonras›nda normal düzeyde seyretti. SpO2

de¤erleri, ekstübasyon sonras› %90-94, derlen-
me odas›nda %92-97 aras›nda bulundu. Aral›k-
larla k›sa süreli olarak nazal oksijen verilen ve
SpO2 de¤erleri normal seyreden olgu, tam ko-
operasyon kuruldu¤unda servise gönderildi.

TARTIfiMA
Apert sendromu otozomal dominant geçiflli,

genetik bir hastal›kt›r.[1,2] S›ra d›fl› yüz de¤iflik-
likleri, yar›k damak, büyük dil, k›sa boyun, s›-
n›rda hidrosefali, sindaktili ve kraniyo-fasiyal
de¤iflikliklerin görüldü¤ü bu sendrom ile ilgili
olarak anestezi öncesinde yapt›¤›m›z literatür
taramas›nda, özellikle çocuk cerrahisi ve plastik
cerrahi ameliyatlar›n› içeren baz› yay›nlara rast-
lad›k.[3-6]

Nargozian,[3] Apert sendromlu olgular›n ha-
va yolunda s›kl›kla de¤ifliklik oldu¤unu bildir-
mifl; bu nedenle hava yoluna ait anatomik bo-
zukluklar›n önceden saptanmas›n› ve buna gö-
re anestezi öncesi önhaz›rl›k yap›lmas›n› öner-
mifltir. Biz de olgunun anestezi öncesi muaye-
nesinde anatomik farkl›l›klar saptad›k ve anes-
tezik yaklafl›m›m›z› buna göre planlay›p, zor
entübasyon için gerekli önlemleri ald›k. Entü-
basyon zorlu¤u beklenen hastada uygulanacak
cerrahi tipi nedeniyle, kaudal-epidural anestezi
genel anesteziye ye¤lenebilirdi; ancak kaudal
anestezinin çocuklarda, genel anestezi verildik-fiekil 1. Olgunun görünümü



112

Apert sendromlu bir bebekte anestezi sorunlar›

ten ve entübasyonla hava yolu güvenli¤i sa¤-
land›ktan sonra yap›labilmesi ve bu uygulama-
n›n entübasyon güçlü¤ü riskini ortadan kald›r-
mamas› nedeniyle vazgeçildi.

Ciceri ve ark.[4] Apert sendromlu eriflkin bir
olguya uygulad›klar› genel anestezide zor entü-
basyonla karfl›laflm›fllar ve bu gibi durumlarda
önceden yap›lan direkt larengoskopinin yararl›
oldu¤unu bildirmifllerdir.

Elwood ve ark.[7] 10 y›ll›k bir dönem içinde
ameliyat edilen Apert sendromlu olgular› ince-
lemifller; 18 olguda 145 kez anestezi uyguland›-
¤›n›, 70 olguda 16 solunum komplikasyonu
saptad›klar›n› bildirmifllerdir. Araflt›rmac›lar,
15 komplikasyonun ameliyat s›ras›ndaki ve-
ezing oldu¤unu, dört olguda geçmeyen ve-
ezing nedeniyle cerrahi giriflimin ertelenmesi
gerekti¤ini bildirmifllerdir. Olgumuzda anestezi
öncesi muayenede, ameliyat öncesi ve anestezi
süresince veezing veya baflka bir solunum
komplikasyonu oluflmad›. Ameliyat öncesinde
ve sonras› erken dönemde periferik oksijen
(Sp02) satürasyonu 98’in alt›na düflmedi. 

Sculerati ve ark.[5] kraniyo-fasiyal deformiteli
çocuklarda befl y›ll›k retrospektif hava yolu bul-
gular›n› de¤erlendirmifller ve kraniyo-fasiyal
sinostozisli (Crouzan, Pfeiffer ve Apert sendro-
mu) olgularda %48 gibi yüksek bir oranda tra-
keostomi gerekti¤ini bildirmifllerdir.

Apert sendromu seyrek görülen bir durum
olmas›na karfl›n, ameliyat gereksiniminin tek-
rarlamas› nedeniyle anestezi prati¤inde zor en-
tübasyon olas›l›klar› içinde yer almaktad›r. El-
wood ve ark.[7] 18 olgunun toplam 145 kez ame-
liyat edildi¤ini bildirerek, bu konuya dikkat
çekmifllerdir. Bu olgularda k›sa boyun, büyük
dil, yar›k damak nedeniyle entübasyon zorlu¤u
olabilece¤ini; ancak bu durumun önceden iyi
yap›lm›fl bir fizik muayene ile saptanabilece¤ini
ve gerekli önlemler al›n›rsa entübasyonun bafla-
r›l› olabilece¤ini düflünüyoruz.
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