
Aicardi sendromu, korpus kallozum agenezi, koryoretinopati ve in-
fantil spazm ile karakterize X-bağlı dominant geçiş gösteren gene-
tik bir hastalıktır.1 Bu hastalarda belirgin hipotoni ve aspirasyon

pnömonsi için artmış riskle beraber oküler kolobom, kostovertebral ano-
maliler, elektroensefalografi bozuklukları (EEG), kognitif bozukluk ve psi-
komotor gelişme geriliği görülür. Bu hastaların solunumsal sıkıntıları,
epileptik nöbetlerin kontrolü ve zor hava yolu nedeniyle anestezik yakla-
şımları özelliklidir. Bu olgu sunumunda, laparoskopik nissen fundoplikas-
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ÖÖZZEETT  Ai car di sen dro mu, kor pus kal lo zum age ne zi, kor yo re ti no pa ti ve in fan til spazm ile ka rak te -
ri ze X bağ lı do mi nant ge çiş gös te ren ge ne tik bir has ta lık tır. Bu has ta lar da be lir gin hi po to ni ve as-
pi ras yon pnö mo ni si için art mış risk le be ra ber okü ler ko lo bom, kos to ver teb ral ano ma li ler,
elek tro en se fa log ra fi bo zuk luk la rı, kog ni tif bo zuk luk ve psi ko mo tor ge liş me ge ri li ği gö rü lür. X-bağ -
lı do mi nant ge çiş gös te ren has ta lı ğın prog no zu kö tü dür ve sık lık la as pi ras yo na se kon der res pi ra tu -
ar prob lem ler ne de niy le ölüm göz le nir. Bu has ta la rın anes te zik yak la şı mı özel lik li dir. Bu ço cuk la rın
anes te zi yö ne ti min de dik kat edi le cek nok ta lar: zor ha va  yo lu na sa hip ola bi le cek le ri, ref lü ne de -
niy le in dük si yon da as pi ras yon ris ki nin olması ve mut la ka epi lep ti forn ak ti vi te açı sın dan in tro pe -
ra tif mo ni tö ri ze edil me le ri ge rek li li ği dir. Bu ol gu da, la pa ros ko pik Nis sen fun dop li kas yo nu ve
gas tros to mi açıl ma sı plan la nan has ta da ki anes te zi de ne yi mi miz tar tı şıl dı.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Aicardi sendromu; hava yolu yönetimi

AABBSSTTRRAACCTT  Aicardi syndrome is an X linked dominant genetic disease which is characterized by
corpus callosum agenesis, chorioretinopathy and infantil spasm. Besides coloboma, costovertebral
anomalies, electroensephalographic disturbances, cognitive disfunctions and physycomotor
development retardation, significant hypotonia and increased risk for aspiration pnomonia seen in
these patients. The prognosis of this X linked dominant disease is poor and generally death is seen
due to respiratory problems related with aspiration. The anesthetic management of these patients
have important issues. The points that must be considered in anesthetic management of these
children are: they may have difficult airway, the risk of aspiration due to reflux, they must be
monitorized in order to see epileptiform activity intraoperatively. We discussed the anesthetic
management of a case undergoing laparoscopic Nissen fundoplication and gastrostomi opening.

KKeeyy  WWoorrddss::  Aicardi syndrome; airway management 
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yonu  (LNF) ve gastrostomi açılması planlanan dört
yaşındaki hastada anestezi deneyimimizi tartıştık.

OLGU SUNUMU

Dört yaşında 20 kg kız hasta çocuk cerrahisi servi-
sine sık akciğer enfeksiyonu ve şiddetli yutma güç-
lüğü şikayeti ile başvurdu. Gastroözofageal reflü ön
tanısı ile kabul edilen hastanın fiziksel görünü-
münde mikrosefalisi vardı ve prenatal dönemde, 32.
haftada korpus kallozum agenezi tanısı almıştı. Hi-
kâyesinden postnatal yedinci günde epileptik nö-
betlerinin başladığı öğrenildi. Hastanın fizik
muayenesinde mental ve motor gerilik, belirgin hi-
potoni mevcuttu. Yatışında mevcut olan akciğer en-
feksiyonu sebebiyle ampisilin sulbaktam tedavisi
almakta olan hastanın, sonrasında dinlemekle akci-
ğer sesleri kaba idi. Preoperatif kan tetkikleri nor-
maldi. Hastanın ailesinden onam alındıktan sonra
LNF ameliyatı ve gastrostomi açılması planlandı.
Operasyona kadar aldığı antiepileptik tedavinin
devam etmesi önerildi. Hasta ameliyathaneye alın-
dıktan sonra noninvaziv kan basıncı, EKG, oksijen
satürasyonu ve bispektral indeks (BIS) monitörize
edildi. İndüksiyon öncesinde nazogastrik sonda uy-
gulandı. Nazogastrik sonda aspire edildikten sonra
indüksiyonda 1 mg/kg lidokain, 3 mg/kg propofol
ve 0,5 mg/kg remifentanil uygulandı, kas gevşetici
uygulanmadı. Uygun maske ile preoksijenizasyon
uygulandıktan sonra Mallampatisi III olan hastaya,
spontan solunumunun baskılanmasıyla Macintosh
laringoskop ve 5 numaralı tüp ile endotrakeal entü-
basyon yapıldı. Entübasyon sırasında Cormack le-
hane skoru III olarak gözledi, ancak bası ve guide
yardımıyla entübasyon yapıldı. Anestezi idame-
sinde %50 O2 ve %50 N2O ve %2–3 sevofluran kul-
lanıldı. MAC 1,3 değerinde tutuldu. BIS değerleri
40-45 civarında seyretti. Hastaya öncelikle ultrano-
sonrafi (USG) eşliğinde kateter takıldı ve sonrasında
laparoskopik Nissen yapıldı. Operasyon boyunca
cerrahi olarak da gerek duyulmadığı için kas gevşe-
tici yapılmadı ve BIS monitörü üzerindeki EEG tra-
sesi ile nöbet aktivitesi takip edildi ve nöbet
gözlenmedi. Operasyon boyunca hemodinamik ola-
rak stabil seyreden hastanın ekstübasyonunda her-
hangi bir problemle karşılaşılmadı, ekstübe edilen
hasta, çocuk cerrahi yoğun bakımına devredildi. 

TARTIŞMA 

Aicardi sendromu tanısı olan bu olguda, LNF ope-
rasyonu sırasındaki anestezik özellikler anlatıldı.
Nadir görülen bir genetik anomali olan Aicardi
sendromu, ilk defa 1965 yılında Aicardi ve ark. ta-
rafından infantil spazm, korpus kallozum agenezi
ve koryoretinopati triadı olarak tanımlanmıştır.1

Beraberinde mikrosefali, mikroftalmi, hemifasiyal
asimetri, mental gerilik, epileptik nöbetler, kosto-
vertebral anomaliler ve yarık dudak-damak da eşlik
edebilir.2 Bu sendroma eşlik eden üçüncü ventri-
kül kolloid kisti literatürde yer almaktadır.3 Bu has-
talığın insidansı 1/10 000-1/1 000 000 olarak
bildirilmiştir.3 X-bağlı dominant geçiş gösteren has-
talığın prognozu kötüdür ve sıklıkla aspirasyona se-
konder respiratuar problemler nedeniyle ölüm
gözlenir.

Fiziksel özellikleri (yüz ve vertebra anomali-
leri) nedeniyle bu hastalarda hava yolu problemleri
ile karşılaşılabilinir. Bu olguda  fiziksel özellik ola-
rak mikrosefali mevcuttu. Hastaneye ilk kabulünde
aktif akciğer enfeksiyonu vardı. Tedavisi tamamla-
nıp, semptomları düzeldikten sonra detaylı preope-
ratif değerlendirme sonrasında operasyon için
hazırlandı. Fizik muayenesinde Mallampatisi III
olarak tespit edilen hasta için zor hava yolu ve zor
entübasyon hazırlığı yapıldı (değişik numaralarda
laringoskop ve LMA). Operasyon odasına alındık-
tan sonra rutin monitörizasyonun ardından nazo-
gastrik sondası aspirasyon riskini azaltmak amacıyla
aspire edildi. Bu hastalarda gastroözofageal reflünün
de olması indüksiyon öncesinde mutlaka nazogas-
trik sonda kullanımını gerektirmektedir. Hızlı seri
indüksiyon bu hastalarda aspirasyon, tercih edilen
indüksiyon yöntemi olabilir.

Bu hastalarda sık karşılaşılan problemlerden
biri de artmış hava yolu rezistansıdır.4 Bu çocuk-
larda sık görülen reflüye sekonder akciğer enfeksi-
yonları da artmış hava yolu rezistansına katkıda
bulunmaktadır. Bu olguda ventilasyon sırasında
artmış hava yolu rezistansı ile karşılaşılmadı.

Hastanın belirgin hipotonisinin olması ve 
intraoperatif nöbet aktivitesini de gözlemlemek
amacıyla indüksiyonda kas gevşetici kullanılmadı.
Literatürde yalnızca bir olguda kas gevşeticinin

Turkiye Klinikleri J Anest Reanim 2015;13(2)

92



Çiğdem YILDIRIM GÜÇLÜ ve ark. AICARDI SENDROMUNDA ANESTEZİ YÖNETİMİ

kullanıldığı ile ilgili bilgi olmasına karşın, bu hasta
grubunun anestezi yönetimi ile ilgili yeterli veri
bulunmaması da kas gevşetici kullanımını güvensiz
hale getirmektedir.4 Mallampati skoru III olarak
tespit edilen hastanın entübasyonunda herhangi bir
güçlükle karşılaşılmadı. 

Epilepsi bu sendromun önemli bir komponen-
tidir. Özellikle erken başlangıçlı olması ve sıklıkla
tonik nöbetlerle seyretmesi ile karakterizedir. Bu
sendromun tanısı konduktan sonra nöbet aktivitesi
gözlenmese bile bu çocukların mutlaka epilepsi yö-
nünden araştırılmaları gereklidir.5 İntraoperatif dö-
nemde nöbet aktivitesinin monitörizasyonu
önemlidir. EEG ile nöbet aktivitesi takip edilebilir-
ken, biz bu olguda intraoperatif dönemde sürekli
olarak BIS monitörizasyonu da yapılarak, nöbet ak-
tivitesi takip ettik. İdamede sevofluranın MAC de-
ğeri 1,5’ten az olacak şekilde %50 O2 ve %50 N2O
ve %2-3 sevofluran kullanıldı. Constant ve ark. bu
MAC değerinde ve azot birlikteliğinde sevoflura-
nın epileptik açıdan daha güvenle kullanılabilece-

ğini bildirmişlerdir.6 Bu tür olgularda genel anes-
tezi ve laparoskopik cerrahi gibi minimal invaziv
cerrahi daha çok tercih edilmektedir. Antikonvül-
zan tedavinin operasyona kadar devam edilmesi ve
postoperatif dönemde en erken dönemde başlan-
ması önemlidir.

Bu tür hastalarda karşılaşılabilecek zorluklar-
dan biri de damar yolu açılmasıdır. Hatta tekrarla-
yan damar yolu girişimleri ile nöbet aktivitesi
tetiklenebilir. Bu olguda damar yolu açık olarak
gelmiş olan hastaya intravenöz indüksiyon uygula-
yabildik ve sonrasında USG eşliğinde kateter ta-
kıldı.

Nadir görülen bir sendrom olan Aicardi sen-
dromu çoğunlukla sık akciğer enfeksiyonu ve nö-
betlerle kendini gösterir. Bu çocukların anestezi
yönetiminde dikkat edilecek noktalar: zor hava yo-
luna sahip olabilecekleri, reflü nedeniyle indüksi-
yonda aspirasyon riskinin olması ve mutlaka
epileptiforn aktivite açısından introperatif monitö-
rize edilmeleri gerekliliğidir.7,8
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