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Aicardi Sendromunda Anestezi YOnetimi

Anesthetic Management in Aicardi Syndrome:
Case Report

OZET Aicardi sendromu, korpus kallozum agenezi, koryoretinopati ve infantil spazm ile karakte-
rize X bagh dominant gegis gosteren genetik bir hastaliktir. Bu hastalarda belirgin hipotoni ve as-
pirasyon pnomonisi igin artmig riskle beraber okiiler kolobom, kostovertebral anomaliler,
elektroensefalografi bozukluklari, kognitif bozukluk ve psikomotor gelisme geriligi goriiliir. X-bag-
1 dominant gegis gosteren hastaligin prognozu kotidiir ve siklikla aspirasyona sekonder respiratu-
ar problemler nedeniyle 6liim gézlenir. Bu hastalarin anestezik yaklagimi 6zelliklidir. Bu ¢ocuklarin
anestezi yonetiminde dikkat edilecek noktalar: zor hava yoluna sahip olabilecekleri, reflii nede-
niyle indiiksiyonda aspirasyon riskinin olmas: ve mutlaka epileptiforn aktivite agisindan intrope-
ratif monitdrize edilmeleri gerekliligidir. Bu olguda, laparoskopik Nissen fundoplikasyonu ve
gastrostomi agilmas: planlanan hastadaki anestezi deneyimimiz tartigildi.

Anahtar Kelimeler: Aicardi sendromu; hava yolu yonetimi

ABSTRACT 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.
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icardi sendromu, korpus kallozum agenezi, koryoretinopati ve in-
fantil spazm ile karakterize X-bagli dominant gecis gosteren gene-
tik bir hastaliktir.! Bu hastalarda belirgin hipotoni ve aspirasyon
pnomonsi icin artmig riskle beraber okiiler kolobom, kostovertebral ano-
maliler, elektroensefalografi bozukluklari (EEG), kognitif bozukluk ve psi-
komotor gelisme geriligi goriiliir. Bu hastalarin solunumsal sikintilari,
epileptik nobetlerin kontrolii ve zor hava yolu nedeniyle anestezik yakla-
simlar1 6zelliklidir. Bu olgu sunumunda, laparoskopik nissen fundoplikas-
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yonu (LNF) ve gastrostomi agilmasi planlanan dort
yasindaki hastada anestezi deneyimimizi tartigtik.

I OLGU SUNUMU

Dort yasinda 20 kg kiz hasta ¢ocuk cerrahisi servi-
sine sik akciger enfeksiyonu ve siddetli yutma giic-
liigh sikayeti ile bagvurdu. Gastrodzofageal reflii 6n
tanisi ile kabul edilen hastanin fiziksel gorinii-
miinde mikrosefalisi vard: ve prenatal dénemde, 32.
haftada korpus kallozum agenezi tanist almisti. Hi-
kayesinden postnatal yedinci giinde epileptik no-
betlerinin bagladigi O6grenildi. Hastanin fizik
muayenesinde mental ve motor gerilik, belirgin hi-
potoni mevcuttu. Yatisinda mevcut olan akciger en-
feksiyonu sebebiyle ampisilin sulbaktam tedavisi
almakta olan hastanin, sonrasinda dinlemekle akci-
ger sesleri kaba idi. Preoperatif kan tetkikleri nor-
maldi. Hastanin ailesinden onam alindiktan sonra
LNF ameliyat1 ve gastrostomi agilmas: planlanda.
Operasyona kadar aldig1 antiepileptik tedavinin
devam etmesi 6nerildi. Hasta ameliyathaneye alin-
diktan sonra noninvaziv kan basinci, EKG, oksijen
satlirasyonu ve bispektral indeks (BIS) monitorize
edildi. Indiiksiyon dncesinde nazogastrik sonda uy-
gulandi. Nazogastrik sonda aspire edildikten sonra
indiiksiyonda 1 mg/kg lidokain, 3 mg/kg propofol
ve 0,5 mg/kg remifentanil uygulandi, kas gevsetici
uygulanmadi. Uygun maske ile preoksijenizasyon
uygulandiktan sonra Mallampatisi III olan hastaya,
spontan solunumunun baskilanmasiyla Macintosh
laringoskop ve 5 numarali tiip ile endotrakeal entii-
basyon yapildi. Entiibasyon sirasinda Cormack le-
hane skoru III olarak gozledi, ancak bas: ve guide
yardimiyla entiibasyon yapildi. Anestezi idame-
sinde %50 O, ve %50 N,O ve %?2-3 sevofluran kul-
lanildi. MAC 1,3 degerinde tutuldu. BIS degerleri
40-45 civarinda seyretti. Hastaya 6ncelikle ultrano-
sonrafi (USG) esliginde kateter takild: ve sonrasinda
laparoskopik Nissen yapildi. Operasyon boyunca
cerrahi olarak da gerek duyulmadig i¢in kas gevse-
tici yapilmad: ve BIS monitorii tizerindeki EEG tra-
sesi ile nobet aktivitesi takip edildi ve nobet
gozlenmedi. Operasyon boyunca hemodinamik ola-
rak stabil seyreden hastanin ekstiibasyonunda her-
hangi bir problemle kargilagilmadi, ekstiibe edilen
hasta, ¢ocuk cerrahi yogun bakimina devredildi.

I TARTISMA

Aicardi sendromu tanis1 olan bu olguda, LNF ope-
rasyonu sirasindaki anestezik 6zellikler anlatild:.
Nadir goriilen bir genetik anomali olan Aicardi
sendromu, ilk defa 1965 yilinda Aicardi ve ark. ta-
rafindan infantil spazm, korpus kallozum agenezi
ve koryoretinopati triadi olarak tanimlanmistir.!
Beraberinde mikrosefali, mikroftalmi, hemifasiyal
asimetri, mental gerilik, epileptik ndbetler, kosto-
vertebral anomaliler ve yarik dudak-damak da eglik
edebilir.? Bu sendroma eglik eden {i¢iincii ventri-
kil kolloid kisti literatiirde yer almaktadir.? Bu has-
taligin insidans1 1/10 000-1/1 000 000 olarak
bildirilmigtir.® X-bagli dominant gegis gosteren has-
taligin prognozu kétiidiir ve siklikla aspirasyona se-
konder respiratuar problemler nedeniyle 6lim
gozlenir.

Fiziksel 6zellikleri (yiiz ve vertebra anomali-
leri) nedeniyle bu hastalarda hava yolu problemleri
ile kargilagilabilinir. Bu olguda fiziksel 6zellik ola-
rak mikrosefali mevcuttu. Hastaneye ilk kabuliinde
aktif akciger enfeksiyonu vardi. Tedavisi tamamla-
nip, semptomlar: diizeldikten sonra detayl preope-
ratif degerlendirme sonrasinda operasyon i¢in
hazirlandi. Fizik muayenesinde Mallampatisi 111
olarak tespit edilen hasta i¢in zor hava yolu ve zor
entiibasyon hazirlig1 yapild: (degisik numaralarda
laringoskop ve LMA). Operasyon odasina alindik-
tan sonra rutin monitdrizasyonun ardindan nazo-
gastrik sondasi aspirasyon riskini azaltmak amaciyla
aspire edildi. Bu hastalarda gastrozofageal refliiniin
de olmas: indiiksiyon 6ncesinde mutlaka nazogas-
trik sonda kullanimini gerektirmektedir. Hizli seri
indiiksiyon bu hastalarda aspirasyon, tercih edilen
indiiksiyon yontemi olabilir.

Bu hastalarda sik karsilasilan problemlerden
biri de artmis hava yolu rezistansidir.* Bu ¢ocuk-
larda sik goriilen reflitye sekonder akciger enfeksi-
yonlar1 da artmis hava yolu rezistansina katkida
bulunmaktadir. Bu olguda ventilasyon sirasinda
artmis hava yolu rezistansi ile kargilagilmada.

Hastanin belirgin hipotonisinin olmas1 ve
intraoperatif nobet aktivitesini de gozlemlemek
amaciyla indiiksiyonda kas gevsetici kullanilmad.
Literatiirde yalnizca bir olguda kas gevseticinin

Turkiye Klinikleri ] Anest Reanim 2015;13(2)

92



Cigdem YILDIRIM GUCLU ve ark.

AICARDI SENDROMUNDA ANESTEZI YONETIMI

kullanildigs ile ilgili bilgi olmasina karsin, bu hasta
grubunun anestezi yonetimi ile ilgili yeterli veri
bulunmamasi da kas gevsetici kullanimini giivensiz
hale getirmektedir.* Mallampati skoru III olarak
tespit edilen hastanin entiibasyonunda herhangi bir
gicliikle kargilagilmada.

Epilepsi bu sendromun 6nemli bir komponen-
tidir. Ozellikle erken baglangich olmasi ve siklikla
tonik nobetlerle seyretmesi ile karakterizedir. Bu
sendromun tanis: konduktan sonra nébet aktivitesi
gozlenmese bile bu ¢ocuklarin mutlaka epilepsi y6-
niinden aragtirilmalan gereklidir.” Intraoperatif do-
nemde nobet aktivitesinin monitorizasyonu
6nemlidir. EEG ile nobet aktivitesi takip edilebilir-
ken, biz bu olguda intraoperatif donemde stirekli
olarak BIS monitorizasyonu da yapilarak, nobet ak-
tivitesi takip ettik. [damede sevofluranin MAC de-
geri 1,5’ten az olacak sekilde %50 O, ve %50 N,O
ve %2-3 sevofluran kullanildi. Constant ve ark. bu
MAC degerinde ve azot birlikteliginde sevoflura-
nin epileptik agidan daha giivenle kullanilabilece-

gini bildirmislerdir.® Bu tiir olgularda genel anes-
tezi ve laparoskopik cerrahi gibi minimal invaziv
cerrahi daha ¢ok tercih edilmektedir. Antikonviil-
zan tedavinin operasyona kadar devam edilmesi ve
postoperatif donemde en erken déonemde baglan-
mas! 6nemlidir.

Bu tiir hastalarda kargilasilabilecek zorluklar-
dan biri de damar yolu agilmasidir. Hatta tekrarla-
yan damar yolu girisimleri ile nobet aktivitesi
tetiklenebilir. Bu olguda damar yolu agik olarak
gelmis olan hastaya intravenéz indiiksiyon uygula-
yabildik ve sonrasinda USG egliginde kateter ta-
kilds.

Nadir goriilen bir sendrom olan Aicardi sen-
dromu ¢ogunlukla sik akciger enfeksiyonu ve no-
betlerle kendini gosterir. Bu ¢ocuklarin anestezi
yonetiminde dikkat edilecek noktalar: zor hava yo-
luna sahip olabilecekleri, reflii nedeniyle indiiksi-
yonda aspirasyon riskinin olmasi ve mutlaka
epileptiforn aktivite agisindan introperatif monito-
rize edilmeleri gerekliligidir.”®
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