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Parry-Romberg Sendromlu Hastada
Anestezi YOnetimi

Anesthetic Management of a Patient
with Parry-Romberg Syndrome

OZET Parry Romberg sendromlu 54 yasindaki kadin olgu, mikrovaskiiler serbest flap cerrahisi ile
yiiz asimetrisinin diizeltilmesi i¢in ameliyata alind1. Anestezi éncesi degerlendirmede diyabet, hi-
pertansiyon ve pulmoner hipertansiyonu vardi. Yiiziiniin sol tarafinda yaygn atrofi mevcuttu. Mal-
lampati siniflamas1 3 ve agiz agikligi <3 cm idi. Anestezi indiiksiyonu 6ncesinde zor maske
ventilasyonu ve zor entiibasyon riski nedeni ile farkl boyutlarda yiiz maskeleri, laringeal maske-
ler, gum elastik buji, video laringoskop, fiberoptik bronkoskop ve sugammadeks hazirlandi. Rutin
monitorizasyon elektrokardiyografi, noninvaziv kan basinci 6l¢timii ve puls oksimetre ile saglandi.
Indiiksiyon sonrasi disposable silikon maske ile yeterli ventilasyon elde edildi. Olgu sag burun de-
liginden 7,0 numara endotrakeal tiip ile Macintosh bileyd ve McGill forsepsi kullanilarak Cormack
Lehane 1 laringoskopi goriintiisii ile entiibe edildi. Sorunsuz gegen intraoperatif periodu takiben
olgu, operasyon sonrasi basariyla ekstiibe edildi.

Anahtar Kelimeler: Fasiyal hemiatrofi; anestezi, genel; havayolu yonetimi

ABSTRACT A 54 year old female with Parry Romberg syndrome was admitted for microvascular
free flap surgery for fasial asymmetry correction. In preanaesthetic examination she had diabetes
mellitus, hypertension and pulmonary hypertension. The patient’s face had generalized left sided
atrophy. She had a Mallampati III classified airway and <3 cm mouth opening. Before anesthesia
induction different sizes of facial masks, laryngeal masks, gum elastic bougie, videolaryngoscope,
fiberoptic bronchoscope and sugammadex were prepared because of the risks of difficult mask
ventilation and difficult intubation. Rutin monitoring with electrocardiography, non invasive blood
pressure and pulse oximeter were applied. After anesthesia induction adequate ventilation was
provided with a disposable silicone mask. Patient was nasal intubated with a 7.0 mm endotracheal
tube through the right nostril using Macintosh blade and McGill’s forceps with grade 1 Cormack
Lehane view. The intra-operative period was uneventful as well as at the end of the surgery patient
was extubated successfully.

Keywords: Facial hemiatrophy; anesthesia, general; airway management

arry Romberg sendromu (PRS); cilt, kemik ve yumusak doku tutulu-
muna bagl gelisen hemifasiyal atrofi ile seyreden, nadir goriilen bir
klinik durumdur. Siklikla kadinlarda, yiiziin sol tarafinda ve ilk de-
kadda goriliir. Hastalik yavas progresyon gosterir, nadiren boyun ve viicu-
dun tamamina yayilir.! Etiyolojisi hal4 tam olarak bilinmemekle birlikte,
santral sinir sisteminin embriyogenezisi sirasinda genetik degisim olusmasi
ve otoimmiin kaynakl serebral sempatik sinir sistemi hiperaktivitesi etiyo-
lojideki yeni ve gegerli teorilerdir. Nedenler arasinda; travma, viral enfek-
siyonlar, endokrin bozukluklar ve yag metabolizmasi bozukluklar1 da
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say1lmaktadir.” Ilerleyici fasiyal asimetri, diger oto-
immiin hastaliklarla iligkisi ve multisistem tutu-
lumu nedeni ile bu hastalarda perioperatif
donemde cesitli problemler meydana gelebilmek-
tedir. Hastaligin etiyolojisine ve cerrahisinin kar-
masikligina yonelik birgok arastirma yapilmig
olmasina ragmen, multisistemik tutulumu ve art-
mis zor havayolu ihtimali olan bu tablonun intrao-
peratif anestezi yonetimi tizerine yapilmis az sayida
calisma bulunmaktadir.?

I OLGU SUNUMU

Elli dort yasindaki PRS tanili kadin olgu, plastik ve
rekonstriiktif cerrahi klinigi tarafindan fasiyal asi-
metri rekonstritksiyonu amaciyla serbest flep cer-
rahisi planlanarak operasyona alindi. Anamnezden,
28 yil 6nce ylize gerceklesen basit bir travma son-
ras1 yliziinde progresif atrofi gelistigi ve PRS tanis1
aldig1 6grenildi. Hipertansiyon ve diyabet disinda
bilinen kronik bir hastaligi bulunmayan olgu, kal-
siyum kanal blokeri ve oral antidiyabetik kullani-
yordu. Fizik muayenesinde ise sol fasiyal bolgede
zor maske ventilasyonu olasiligini diisiindiiren yay-
gin atrofi mevcuttu. Olgunun sternomental mesa-
fesi >12 cm, tiromental mesafesi >6 cm idi.
Olgunun agiz agikligs <3 cm olup, Mallampati
skoru III olarak degerlendirildi ve zor entiibasyon
ihtimali not edildi (Resim 1). Maksillofasiyal to-
mografide solda alt ve iist cenede molar ve premo-
lar disglerin olmadig1, nazal septumun sola dogru
deviye oldugu, frontal siniislerin bilateral hipopla-
zik oldugu, etmoidal infindibulumun bilateral ob-
litere oldugu goriildi (Resim 2). Anestezi 6ncesi
yapilan kardiyolojik muayenede, pulmoner hiper-
tansiyon (pulmoner arter basinci 31 mmHg) ve 1.
derece trikiispid yetmezligi saptandi. Ancak, olgu-
nun herhangi bir semptomu olmayip efor kapasi-
tesi >4 MET idi. Diger fizik muayene bulgular1 ve
laboratuvar sonuglar1 normal sinirlarda degerlen-
dirildi.

Anestezi 6ncesi ameliyathanede, zor havayolu
ihtimaline karg: farkli boyutlarda yiiz maskeleri ve
laringeal maskeler, gum elastik buji, video larin-
goskop, fiberoptik bronkoskop ve ventile ve entiibe
edilememe durumunda kas gevsetici etkisini son-
landirmak i¢in sugammadeks hazir bulunduruldu.
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Olguya elektrokardiyografi, noninvaziv kan basinci
6l¢timii ve puls oksimetre ile standart monitorizas-
yon ve preoksijenizasyon yapildiktan sonra anes-
tezi indiiksiyonuna baglandi. Indiiksiyonda
intraven6z 1 mg/kg lidokain sonras: propofol 2
mg/kg, fentanil 1 pg/kg yapildi. Maske ventilasyo-
nunda erigkin orta boy disposable silikon maske ¢ift
elle tutularak yeterli ventilasyon saglanabildi. Ven-
tilasyonun yeterliliginden emin olunduktan sonra
olguya intraventz 0,6 mg/kg rokiironyum yapildi.
Tag etkisi igin yeterli siire beklendikten sonra, 6n-
ceden oksimetazolin (iliadin %0,05) nazal sprey uy-
gulanmis olan olgunun sag burun deliginden 7,0
mm spiralli entiibasyon tiipti yonlendirildi ve olgu
Macintosh blade ve McGill forseps kullanilarak
sinif 1 Cormack Lehane goriintlisii ile entiibe
edildi. Entiibasyon sirasinda herhangi bir kompli-

kasyon ile karsilagilmad.

Indiiksiyon sonrasi olguya sag jugular venéz
kateterizasyon ve sag radiyal arter kateterizas-
yonu yapilarak, cerrahi boyunca kan basinci ta-
kibi intraarteriyel monitorizasyon ile saglandi.
Anestezi idamesinde 0,05 pg/kg/dk-0,1 pg/kg/dk
hizla remifentanil infiizyonu ve hava/O, karisi-
minda 1 MAC desfluran kullanildi. On saat siiren
cerrahi boyunca yaklasik 150 mL kanamas1 olan
olguya intraoperatif donemde toplam 5.500 mL
kristaloid mayi verildi ve 1.500 mL idrar ¢ikis:
gozlendi. Operasyon siiresince olgunun takip edi-
len vital bulgulari, kan gazi ve biyokimya deger-
leri normal sinirlarda seyretti. Cerrahi bitiminde
olgu komplikasyonsuz bir sekilde uyandirilarak
plastik rekonstriiktif cerrahi servisine nakledildi
(Resim 3).

Olgudan, taburcu edilmeden 6nce olgu su-
numu i¢in bilgilendirilmis ve yazili onam alinmis-
ar.

I TARTISMA

Progresif hemifasiyal atrofi olarak da bilinen PRS;
cilt, subkutanéz doku, yag, kikirdak, kemik ve kas-
larin kendini sinirlayan atrofisiyle karakterize kli-
nik bir durumdur. 1825 yilinda Parry, 1846
yilinda Romberg tarafindan tanimlanmis, 1871
yilinda Eulenberg tarafindan progresif hemifasi-
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RESIM 2: Olgunun maksillofasiyal tomografi goriintiisti. Nazal septum sola
deviye ve sol alt ve Ust cenede molar ve premolar disler eksik.

yal atrofi olarak adlandirilmigtir.* Prevalans: tam
bilinmemekle birlikte, 1/700.000 oldugu tahmin
edilmektedir.®

PRS birgok sistemi etkilediginden anestezi y6-
netimi 6zellik gostermektedir.®

Hastalarda zor maske ventilasyonu ve zor en-
tiibasyona neden olabilecek cesitli fasiyal anomali-
ler ve dental problemler gozlenmektedir. Burun ve
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agzin etkilenmis yiiz yarisina deviasyonu siklikla
gozlenir. Dis koklerinin zayiflig: veya digsizlik go-
rillebilmektedir. Bu hastalarda preoperatif deger-
lendirmede agiz muayenesi iyi yapilmali, agiz
acikliginin yeterliligi degerlendirilmelidir. Ayrica,
ameliyathanede video laringoskop ve fiberoptik
bronkoskop zor havayolu ihtimaline kars1 hazir bu-
lundurulmalidir.” Olgumuzda erigkin orta boy dis-
posable silikon maske iki elle tutuldugunda yeterli
ventilasyon saglandi ve ilave bir girisime gerek du-
yulmadi. Literatiirde, atrofik olan yiiz bolgesinin
gaz spangclarla desteklenmesi veya oyun hamuru ile
deformite bolgesi desteklenmesi gibi yontemlerle
maske ventilasyonunun saglandigini bildiren has-
talar vardir.®> Olgumuz i¢in indiiksiyon 6ncesinde
video laringoskop ve fiberoptik bronkoskop hazir-
l1g1 yapildi, ancak indiiksiyon sonrasinda bu alet-
ler kullanilmadan nazal entiibasyon basariyla
gerceklestirildi.

PRS’nin skleroderma ile birlikteligi sik goriil-
mektedir.? Bu hastalarda sklerodermada gortaldigi
gibi oral ve nazal telenjiektaziler bulunabilmekte
bu nedenle trakeal entiibasyon sirasinda travmaya
bagli kanamalar goriilebilmektedir. Hastaligin skle-
roderma ile birlikteligi diffiiz interstisyel pulmoner
fibrozis sonucu azalmis pulmoner kompliyansa da
neden olabilmektedir. Bu da intraoperatif do-
nemde yeterli ventilasyonu saglamak i¢in daha
yiiksek havayolu basinglarina gereksinim duyul-

RESIM 3: Olgunun postoperatif goriintimi.
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masi ile sonuglanir. Ayrica, bu hastalarda vaskii-
ler degisikliklere bagli pulmoner hipertansiyon
ve azalmis difiizyon kapasitesi de sik gozlenmek-
tedir. Intraoperatif dsnemde yeterli ventilasyonu
saglamak icin gerekli diizenlemelerin yapilmasi
ve hemodinamik stabilitenin siirdiiriilmesi anes-
tezi yonetimi agisindan kritiktir. Kardiyovaskii-
ler sistem de inflamatuar siiregten siklikla
etkilenir. Hipertrofik kardiyomiyopati siklikla
PRS ile iligkili olup, preoperatif elektrokardiyog-
ram ve ekokardiyogram goriilmesi ve hastanin
kardiyak fonksiyonunun degerlendirilmesi ge-
rekmektedir. Daha iyi hemodinamik yonetim i¢in
arteriyel kateterizasyon ve monitdrizasyon one-
rilmektedir.

Olgumuzun 6ykiisiinden, 6nceden otoimmiin
hastaliklar agisindan aragtirildig: ve herhangi bir
otoimmiin hastalik varlig: tespit edilmedigi 6gre-
nildi. Bu nedenle kardiyoloji konsiiltasyonunda
saptanan yeni tani pulmoner hipertansiyon idiyo-
patik olarak diistiniildii. Olgumuzda PRS sklero-
derma birlikteligi olmamasina karsin, yine de
burun bosluklarindaki deformiteye bagli olas1 ka-
namay1 azaltmak icin nazal entiibasyon 6ncesi ol-
gunun burun deliklerine oksimetazon sprey
uygulandi. Hemodinamik stabilitenin daha iyi
takip edilmesi amaciyla, intraarteriyel kan basinci
takibi yapildi ve serbest flep uygulamas: gibi uzun
stirecek cerrahi sirasinda olasi siv1 kayiplarinin kar-
silanmasi ve santral venoz basing takibi i¢in sag in-
ternal jugular ven kullanilarak santral ulagim
saglanda.

Bu hastalarda nérolojik tutulum migren, fasi-
yal agr1, epilepsi, kortikal disgenezi, intrakraniyal
vaskiiler malformasyonlar ve otonomik disfonksi-
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yon seklinde olabilir. Frontopariyetal lezyonlar no-
betlerle iligkili olup, bu hastalarda cerrahi 6ncesi
nobet proflaksisi gerekmektedir.”® Olgumuzda
migren veya epilepsi gibi nérolojik tutulum bulgu-
lar1 yoktu, bu nedenle ilave yontemler kullanilarak
norolojik tutulum arastirilmadi.

Literatiirde, PRS’li hastalarin anestezi yone-
timi ile ilgili fazla ¢alisma bulunmamaktadir. Dik-
katli preoperatif degerlendirme yapilmasi, uygun
bir havayolu yonetimi planlanarak maske ventilas-
yonu ve entiibasyon i¢in gerekli ekipmanlarin sag-
lanmasi ve intraoperatif donemde hemodinamik
stabiliteye dikkat edilmesi PRS’]i hastalarda anes-
tezi yonetiminde temel noktalar olarak goriilmek-
tedir.

Bu faktorlere dikkat edilerek, PRS’li has-
talara glivenle anestezi verilebilir diisiincesinde-

yiz.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gerec ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar yoktur.
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