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Daha dnce Aarskog sendromu tanis: konulan, bilateral meratams addukius deformitesi olan 7 yaginda erkek
hasta Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali'na bagvurdu ve her iki ayaga tar-

somelatarsal kapsilotomi yapilarak dizelme sagland..

Bu makalede, metatarsus adduktus deformitesi nedeniyle operasyona alinan olguda, bu genetik tablo ve anestezi

uygulamas: literatiir egliginde irdelenerek sunulmugtur.

Anahtar Sozciikler: Aarskog sendromu, genel anestezi

SUMMARY

AARSKOG SYNDROME AND ANAESTHESIA (Case Report)

7 year-old boy which was diagnosed as Aarskog syndrome previously was admitted with bilateral metatarsus
adductus deformity to Trakya University Medical Facuity Departman of Orthopedic Surgery and the correction was

obtained by tarsometatarsal capsulotomy both foot.

In this article, we presented a case with a rare genetic syndrome of which anaesthetic management evaluation under the

light of the present literature.

Key words: Aarskog syndrome, general anaesthesia

GIRIS

Aarskog sendromu x'e bagl resesif gegis
gosteren yiiz, genital organ ve parmaklarda
anomaliler ve sekil bozuklugu ile karakterize
genetik bir hastaliktir. Sendromun tamsal kriterlen;
kisa boy, hipertelorizm, basik burun kokii, antevert
burun delikleri, genis ve yuvarlak bas, gems ve ¢ikik
alin, maksiller ve mandibuler hipoplazi, yiiksek
kemerli dar damak, dental malokliizyon, kulaklann
pitozu, dar gogiis, pektus ekskavatus deformitesi,
ileri gikik skapula, vertebral anomaliler, strabismus
Ile interdigital veb ile birlikte kisa, kiit bir el, kisa
5. parmak, klinodaktili, bilateral metatarsus
adduktus deformitesi gibi digital anomaliler,
kriptorsidizm, inguinal herni gibi genital anomaliler
olarak tammlanmgtir(1-4).

OLGU
Sag metatarsus adduktus deformitesi tanisi
ile 7 vagindaki erkek hastaya T‘rakya Universitesi

Tip Fakiltesi Ortopedi ve Travmatoiojt Anabiiim
Dah tarafindan operasyon planland:.

Alinan preanestezik anamnezde; miadinda
dogan hastanin her 1ki ayagindaki sekil
bozuklugunun bir ay sonra fark edildig) ve meta-
tarsus adduktus deformitesi nedenmiyle 3 ay sureyle
alcilama yapildigi, 6 yasinda gelisme gerilig)
nedeniyle yatinldig: Istanbul Tip Fakiiltest Cocuk
Hastaliklan Anabilim Dali tarafindan Aarskog

Sendromu tanisi konuldugu anlagilmistir.
Aile anamnezinde; yakin akrabalarda

Aarskog Sendromu bulgulan olan birey olmadigl
bildirilmistir. Ancak annenin yaptlan fizik
muayenesinde her iki el 5. parmaklarinda
klinodaktili deformitesi oldugu saptanmisgtir.
Hastanin yapilan fizik muayenesinde;
boyunun 90 cm oldugu, bagin genis ve yuvarlak,
alnin genis ve ¢ikintili, burun kékinin basik, burun
deliklerinin antevert oldugu, maksilla ve
mandibulada hipoplazi, agizda yliksek kemerli dar
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damak, dental bozukluklar, dar gogus, gogiiste
pektus ekskavatus deformitesi, ileri ¢ikik skapula,
servikal ve torakal vertebralarda anomaliler, her
k1 ayakta metatarsus adduktus deformitesi ve her
'kt el 5. parmakta klinodaktili oldugu goézlendi
(Resim 1)

Resim 1
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noninvaziv kan basinci monitorizasyonu yapildi.
Daha sonra % 5 dekstroz infuzyonu baglatilan
hastaya premedikasyonda 1.5 mg. midazolam
intramuskuler olarak yapildi, Hasta 45 dakika sonra
amel1yat masasina alindi. Zor entiibasyon olasilig
nedentyle fiberoptik laringoskop ve laringeal maske
hazir bulunduruldu. Indiksiyon i¢in 60 mg
propofol, entiibasyon i¢in 10 mg atrakurium
intravendz. verildikten sonra, hasta fiberoptik
laringoskop yardimiyla 22 numara kafsiz
entiibasyon tipiyle orotrakeal entube edild.
Anestezi idamest % 50 azot protoksit + % 50
oksnen + % 1 1sofluran ve gerektikce 0.08 mg/kg
atrakurium tle surdiralda. 1.5 saat stiren operasyon
sonunda anestezik gazlar kesildi. Kas motor
clicinin ve spontan solunumunun gert donmes!
uzerine ekstiibe edilen olgu derlenme odasinda
izlendi.

Olgunun SpO2 ve kan gazlari degerler:
pre ve peroperatif donemde normal degerlerde
seyretti. SpO2 degerler; ekstibasyon sonrasi % 89
- 94, derlenme odasinda % 88-96 bulundu.
Postoperatif donemde; derlenme odasinda arteryel
kan gaz1 degerleri ise, 5., 15., 30, dakikalarda
sirasiyla, pH » 7.37, 7.39, 7.41; PaO2 : 82 mmHg,
90 mmHg, 94 mmHg, PaCO2: 44 mmHg, 42
minHg, 41 mmHg; Sa02: % 90, % 93, % 96
saptandr. Hafif hipoksem bulgulart saptamlan
donemlerde kisa siireli olarak araya girerek nazal
oksijen verildi. Daha sonra hasta SpO2 ile kan gaz
degerlerinin normal diizeylerde olmasi ve tam
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Hazirhk odasina ahinan hastada
premedikasyondan dnce EKG, pulse oksimetre ile
periferik oksijen satiirasyonu (Sp02), kan gaz
analizoriit ile arteryel kan gazinda; pH, arteryel
oksijen ve karbondioksit parsiyel basinclar (Pa0?2,
PaCQ2), arteryel okstjen satiirasyonu (Sa02) ve

kooperasyon kurulmasi Gizerine servise gonderildi.

TARTISMA

Siradisi yiiz degisiklikleri 1le gemtal ve
dijital anomalilerle karakterize olan Aarskog
Sendromuna(1-4) iligkin anestezi oncest yaptigimiz
literatir taramasinda, bu hastalarda anestezi
ozellikler1 konusunda herhangi bir yayina
rastlamadik.

Aarskog Sendromlu hastalarda, maksiller
ve/veya mandibuler hipoplazi, dental bozukluklar,
agizda yiksek kemerli dar damak gozlenmektedir.
Ayrica servikal vertebralarda deformite sonucu
hareket kisithligr goriildigi bildirilmektedir (3,5).
Olgumuzda da goriilen bu bulgular nedeniyle genel
anestezi icin zor entiibasyon olasiligina kargs
fiberoptik laringoskop ve laringeal maskeyi hazir
bulundurduk. Olgumuzda da entiibasyon zorlugu
gorildu ve fiberoptik laringoskop yardinuyla
nazotrakeal entiibe edip hava yolu guvenhgin
sagladik. .

Aarskog Sendromlu olgularda saptanan
dar gogis, pektus ekskavatus, ileri ¢ikik skapula ve
vertebra anomalilerinin solunum fonksiyonlarin
bozabildigi bildirilmektedir (3,5,6). Bu bulgular
1zledigimiz olgumuzda solunum fonksiyonlarini pre,
per, ve postoperatif olarak pulse oksimetre ve kan
gazs analizori ile monitorize ederek 1zledik. SpO2
ve kan gazi anahizi degerien entiibasyon sonrasi ve
erken derlenme doneminde hafif hipoksemi
bulgular gosterdi. Ancak olguya kisa siirell nazal

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Dergisi 16(3):1999



AARSKOG SENDROMU VE ANESTEZI (Olgu Sunumu}

oksijen vererek bu tablonun diizeldigini gézledik. entiibasyon olasilifina kars1 6nlem alinmasini,

Sonug olarak, Aarskog Sendromiu = gdégiis ve vertebra deformiteleri nedeniyle per ve
hastalarda, agizda yiksek kemerli dar damak, den- postoperatif donemde solunum fonksiyonlarinin iyt
tal bozukluklar, maksiller ve mandibuler hipoplazi monitorize edilmesini 6neriyoruz.

ve servikal vertebralardaki deformite nedeniyle zor
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