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Ozet

Jeune sendromu; otozomal resesif gegdsteren, toraks °
ekstremite anomalileri, bebeklik déneminde solunyeimezligi,
ileri donemlerde ise hepatik fibrosis ve renal yettikle sonugla-
nabilen konjenital bir anomalidir. Bu sendromun &eeristik
bulgusu deisik derecelerde solunum problemlerine neden ola
tipik radyolojik gériinimli dar bir torakstir. Progm gélis anoma-
lilerinin ciddiyetine bglidir ve hastalarin ¢gu yasamlarinin ilk
yillarinda solunum yetmedginden kaybedirler. Sunumuzd
hipospadias onarimi icin genel anestezi uyggewiz Jeune send-
romlu bir hastada semptomlar ve genel anestezoligabilecel
komplikasyonlar tartildi. Bu olgularda 6zellikle dunum sisten
ve ileri yaslarda ortaya ¢ikabilek organ disfonksiyonlari agisinc
uyanik olunmasi gerelgii disiincesindeyiz.

Anahtar Kelimeler: Anestezi, genel; konjenital, herediter
ve neonatalthhklar ve anomaliler
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Abstract

Jeune syndrome is an autosomal recessive conganiahaly
which is characterized with thoracal and extrengityomalies. Th
clinical progress may be respiratuary failure ie fhfancy pedod,
hepatic fibrosis and renal failure in the childhquetiod. The charac-
teristic radiologic finding of the syndrome is armmav thoracic ap-
pearance that may lead to respiratory problems. fitognosis i
dependent on the severity of the thoracic anonaalg most of th
patients are lost in the first years of their lifige to severe respiratc
failure. In this case report, we have discussed ymaptoms an
possible general anesthesia complications of aeJeymdrome patie
with hypospadias. Preoperat evaluation should be performed
these patients with the awareness of the posskfgratory and oth
systemic problems.

Key Words: Anesthesia, general; congenital, hereditary,
and neonatal diseases andratmalities

eune sendromu; toraks ve ekstremitelerdedir.® Pulmoner defektlere sahip olmayan hastalarda

iskelet bozukluklari ile karakterize, infant-

interstisyel fibrozisten dolayi progressif renatha

larda respiratuar distrese neden olan, bazergelisebilir. Renal lezyonlarin en sik gérileni

hepatik ve pankreatik fibrozis ile gkili, ge¢c do-
nemde boébrek yetmegli gelisebilen, tipik radyo-

lojik gorinimi kicik dar toraks olan otozomal temelde direkt

resesif bir bozukluktut? Jeune sendromu letal,
siddetli, timh ve latent olmak Uzere dért farkli
formda tanimlanmtir. llimli form genellikle kisa

familyal jovenil nefronofitizis olup sistindri ile

seyreden olgular da vardif.Hepatik disfonksiyon

hiperbiliribinemi ve hepatik
fibrozis olarak goriilebilir.

Siddetli respiratuar yetmezlik gdsteren Jeune
sendromlu olgular infantii déonemde genellikle

yapi, azalmy kapasiteli uzun dar toraks, kisa par- gjijmle sonuglani#® Olgular neonatal dénemde
maklar ve progressif renal tutulum ile karakterize- ¢51unum yollarinin tekrarlayan enfeksiyonlarina
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maruz kalabilirle”

Sunumuzda hipospadias onarimi nedeniyle
genel anestezi uygulagmiz, hipoplazik toraks ve
ektopik sol bébrgi olan Jeune sendromlu bir olgu-
da peroperatif donemde kdasilabilecek sorunla-
rin literattr bilgileri dg@rultusunda targiimasi
amaclandi.
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Olgu Sunumu yon testlerinde obstriktif paternde ileri derecede,
Alti yasinda, 15 kilogram @rlizindaki olgu- restriktif paternde ise orta derecedaigigosteren
nun preoperatif deerlendirmesinde, vital bulgulari  bulgular mevcuttu[FVC: 0.44 Lt (%48); FEVI1:
stabildi. Sistem muayenesinde kaput kuadratumu0-26 Lt (%33). Akciger grafisinde toraks uzun ve
uzun ve dar ggiis kafesi, pektus ekskavatumu, dar gorinimdeydi. Abdominal ultrasonografide
Harrison olgu bulgulari mevcuttu (Resim 1, Re- Sa bobrek normal olup, sol bobrek umblikus alti
sim 2). Oskiiltasyonla akgr ve kalp seslerinde sol alt kadranda ektopik yesien gostermekteydi.
patolojik bulgu saptanmadi. Olgunun boyu 3.5 ya Nazal yolla 0.4 mg K§ midazolam ile
ile ve kemik yaida 6.4 yala uyumlu olarak déger-  premedikasyon uygulanarak EKG, pulsoksimetri,
lendirildi (TW,: 6.4). Total el uzunlgu %50, ayak  noninvaziv kan basinci monitérizasyonu yapildi ve
uzunlyu ise %75 persantil ile uyumluydu. @i damar yolu acildi. 5 mg KgNa (sodyum) tiyo-
cevresi (46.5 cm) %3 persantilin altinda olup Ust pental ile indiiksiyonu takiben endotrakeal entii-
segment/alt segment orani normal sinirlarda idipasyon icin 1 mg Kgsiiksinilkolin verildi ve 5.5
(55.5 cm/ 44 cm= 1.26). Laboratuvar tetkiklerinde numara kafsiz tiip ile sorunsuz bir entiibasyon ger-
hemogram, serum elektrolitleri, bobrek fonksiyon cekiatirildi. idamede %66 £ %33 NO, %1 kon-
testleri ve idrar analizi normaldi. Solunum fonksi- santrasyonda isofluran; analjezi icin gergitile
0.03 mg fentanyl ve kas gemmesi icin 1 mg
vekuronyum kullanildiindiiksiyon sonrasi alinan

Resim 1.0lgunun yandan goériigd. Resim 2.0lgunun énden gorugdl.
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kan gazinda pH: 7.37, PGO49.4 mmHg, P@ olup, laringospazm gegkn bu olguda oldiu gibi
143.1 mmHg, Sp® %99.1 olan olgunun seksen pozitif basingh ventilasyonla havayolu basincinin
dakika slren operasyonu boyunca hemodinamikartiriimasinin  pnémotoraksa neden olabiggece
veya solunumsal sorunu olmadi. Operasyon biti-bildirilmistir. intraoperatif donemde pik havayolu
minde spontan solunumu ve refleksleri dénen olgubasinci, hem barotravmayi hem de aythavayolu
dekurarizasyon gereksinimi olmadan ekstiibe edil-basincinin pulmoner arteryel yataktaki etkisini en
di. Postoperatif dénemde olgunun interkostal ¢e-aza indirmek igin olabilgj kadar diguk tutulmali-
kilmelerinin gozlenmesi tizerine alinan kan gazin- dir.** Olgumuz tidal volim 7 ml K§ solunum
da pH: 7.24, PC® 65.3 mmHg, P@ 3485 frekansi 16 dk olacaksekilde ventile edilmi olup
mmHg, SpQ: %99.9 olarak saptandi. Operasyon boyle bir komplikasyonla kadasilmamstir.
odasinda hiperkapni takibi acisindan 20 dakika
gOzlenen olgu, alinan kontrol kan gazinda pH:
7.46, PCQ 34.5 mmHg, P@ 93.4 mmHg, Sp®
%97.8 saptanmasi Uzerine servise gonderildi.

Jeune sendromunda lenfoblastik infiltrasyonlu
diffiz interstisyel fibrozis ve dgsik derecelerde
dilatasyon ve atrofiyi iceren tubuler ggikliklerle
olusan renal hasar, ge¢ bebeklik veya erken ¢cocuk-
luk déneminde aga cikabilir'* Literatiirde (g,

Tartisma dort ve alti yalarinda kronik renal hasari olan ¢

Jeune send_rlo“mlfnun geqetik olarak hef[erojenvaka tanimlanngi ve Jeune sendromlu blyik co-
yapida oldgu disinilmektedir. Hayati tehdit e- cuklarda renal lezyonlarin 6nemi vurgulagim’2

:jin’ GJUrge yol a:;,a(;p Peokngtal Tormu Ve geE C’O%L_’k'Ektopik renal yerlgimli fakat normal boébrek fonk-
uk caginda renal disfonkslyonia ortaya cikan bir siyonlari olan olgumuzun yaminin daha ileri

diger fo'rmu" me\(cuttur: Neonatal Jeuqe s_er_1dromu doneminde olasi renal yetmezlik agisindan dikkatli
nun major Ozelfii torasik duvar deformitesidir. Bu o . .
. : .. takibi gerekmektedir. Jeune sendromlylenlerde
deformite normal interkostal solunum hareketini . . . . . ;
miyokardial disfonksiyonda go6zlenebilir. Bunun

Onler ve respiratuar yetmegd neden olur. En . . , .
s pirat y intrensek myokardial hasarin mi yoksa hipoksemi
ciddi olarak etkilenenler altta yatan pulmoner L . . .

ve uzun sureli alveoler hipoventilasyonun bir so-

hipoplaziye ~ sahip olan - olgulardir. ~ Ozellikle -\ "o 04 pilinmemektedir?
yenidgzanlarda pulmoner hiperplazi ve direncli

hipertansiyon gorulme olagihyiksektir. Bu olgu- Sonuc¢ olarak; genel anestezi alacak Jeune
larda istirahatte kostal kafes ve abdominal hareketsendromlu olgularin pulmoner, kardiyovaskiler ve
senkronize iken hasta ajite ofginda bu uyumun renal fonksiyonlari iceren dikkatli bir preoperatif
bozuldwygu ve  siddetli oksihemoglobin  degerlendirmesi yapilmalidir. Sendromun tim
desattrasyonunun ghuwgu bildirilmistir. Jeune  patofizyolojik degisikliklerinin ayni hastada bir
sendromlu olgulara siklikla neonatal dénemdearada gorinimi seyrektir. Bu nedenle etyolojiye
dizeltici torakoplasti, trakeostomi, bronkoskopi ve y@nelik uygun bir fiziksel dgerlendirme, laboratu-
direkt laringoskopi icin genel anestezi vermek ar analizleri ve uygulanacak cerrahi gmin tiirii
gerekebilir. Torakoplasti sonrasi ise uzun dénemsecilecek anestezi telgmde belirleyici olmalidir.
mekanik ventilator desge ihtiyaci dagabili. Bu  Torasik hipoplazili olgularda anestezi sonrasi bek-
donemde bildirilen mortalitenin en blylk nedeni |enen en sik komplikasyon solunum sistemine ait

araya giren enfeksiyonduileri yaslarda ise kronik  gjandir. Olgumuzda kisa sireli hiperkapniiada
hipokseminin bir sekeli olarak pulmoner hipertan- herhangi bir sorunla katasiimamitir.

siyon ve kor pulmonale geébilir.**
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