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Larsen Sendromlu Bir Hastada
Anestezi Deneyimi

Anaesthesia Experience in
A Larsen Syndrome: Case Report

OZET Larsen sendromu, nadir goriilen dogumsal bir bag dokusu bozuklugu olup, coklu anomali-
lerle karekterizedir. Bu sendroma pulmoner ve kardiyovaskiiler anomaliler eslik edebilir. Bes ya-
sinda Larsen sendromlu bir hastanin kalca ve diz ¢ikiklari i¢in cerrahi planland. Fizik muayenesinde
bilateral kal¢a ve diz ¢ikig, kisa boyun, ¢okiik burun kopriisii, ¢ikik alin, hipertelorizm ve kifos-
kolyoz olan hastanin, servikal spinal hareketleri normal olarak degerlendirildi. Norolojik deger-
lendirmede hafif diizeyde hipotoni ve giigsiizliik mevcuttu. Kardiyovaskiiler ve batin muayenesinde
belirgin bir patoloji saptanmadi. Mallampati I olarak degerlendirildi. Onceki cerrahi ile ilgili zor en-
titbasyon hikéyesi olmamasina ragmen hazirlik yapilan hastada entiibasyon sorunsuz gerceklesti-
rildi. Anestezi idamesi, propofol (200 pg/kg/dk) ve remifentanil (0,3 pg/kg/dk) ile saglandi. Cerrahi
stiresince herhangi bir sorun yasanmadi. Anestezi ile ilgili farkl yaklagimlar gerektirebilen, degis-
ken klinik ve mortaliteyi de igerebilen komplikasyonlara yol agabilecek Larsen sendromlu bir hasta
ve literatiir tartigildi.

Anahtar Kelimeler: Larsen sendromu, resesif tip; anestezi

ABSTRACT Larsen syndrome is a rare congenital connective tissue disorder which is character-
ized by multiple anomalies. Pulmonary and cardiac anomalies accompanying the disease. 5 year
old patient, diagnosed with Larsen syndrome, has been directed to our clinic for surgical premed-
ication. The surgery were planned for major joint dislocation. In the physical evaluation, bilateral
hip and knee dislocations, short neck, depressed nasal bridge, prominent forehead, widely spaced
eyes and kyphoscoliosis were observed. Cervical range of motion was normaly. Moderate hypotoni
and weakness were detected in neurologic examination. No pathologic findings were encountered
in cardiovascular and gastrointestinal system evaluation. The patient assessed as Mallampati I. The
intubation was uneventful and anaesthesia maintained with propofol infusion (200 pg/kg/dk) and
remifentanil (0,3 ug/kg/dk). We discuss the relevant anaesthetic consideration of patient with Larsen
syndrome and review the literature.

Key Words: Larsen syndrome, recessive type; anesthesia

Turkiye Klinikleri J Case Rep 2015;23(3):220-2

arsen sendromu, hem otozomal dominant hem de resesif gecis goste-
rebilen, nadir goriilen bir bag dokusu bozuklugudur.! Biyiik eklem
cikiklari, spinal deformiteler, basik nazal kemer, hipertelorizm, ¢ikik
alin, el ve ayak deformiteleri ile karakterize olabilen bu sendroma pulmo-
ner ve kardiyovaskiiler anomaliler eglik edebilir.> Bu sendrom anestezist-
ler agisindan potansiyel sorunlar ve 6n goriilemeyen durumlara yol
acabilmektedir. Bununla birlikte literatiirde bu sendroma anestezi yaklasi-
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mini iceren sadece birka¢ yayin mevcuttur. ! Bu ol-
guda, Larsen sendromlu bir hastayla ilgili anestezi
deneyimimizi literatiir esliginde sunmay1 hedefle-
dik.

I OLGU SUNUMU

Bes yasinda, 12 kg Larsen sendromu tanili hasta-
miza, sag kalca ve diz ¢ikiklar: i¢in cerrahi plan-
landi. Fizik muayenesinde bilateral kalca ve diz
¢ikigy, kisa boyun, ¢okiik burun kopriisii, ¢ikik alin,
hipertelorizm ve kifoskolyoz olan hastanin, servi-
kal spinal hareketleri normal olarak degerlendi-
rildi. Norolojik degerlendirmede hafif diizeyde
hipotoni ve gligsiizlitk mevcuttu. Kardiyovaskiiler
ve batin muayenesinde belirgin bir patoloji saptan-
madi. Hikayesinde ¢ yasinda kardiyak tamponad
nedeniyle gecirilen bir cerrahi miidahale mevcuttu.
Mallampati I olarak degerlendirildi. Onceki cerra-
hiler sirasinda zor entiibasyon hikayesi olmamasina
rag- men hazirlik yapildi. Damar yolu acildiktan
sonra anestezi indiiksiyonu i¢in propofol (2,0
mg/kg) ve fentanyl (25 pg) uygulandi, maske ile
ventilasyonunun rahat oldugu gortilditkkten sonra
atracurium (0,5 mg/kg) eklendi. Vokal kordlar di-
rekt laringoskopi ile goriildii ve entiibasyon sorun-
suz gerceklestirildi. Anestezi idamesi, propofol (200
pg/kg/dk) ve remifentanil (0,3 pg/kg/dk) ile sag-
landi. Cerrahi siiresince herhangi bir sorun yasan-
madi. Operasyon bitiminde 45 dk takip edilen hasta
servise ¢ikartildi.

I TARTISMA

Larsen sendromu 100 000 dogumda bir goriilen
nadir bir konjenital anomalidir.* Her iki cinsiyette
de esit siklikla goriiliir. Larsen sendromlu hastalar-
daki heterojen genetik yapi, hastalarin karsimiza
cok cesitli klinik patolojilerle ¢ikmasina neden ola-
bilir. Genetik heterojenite hem otozomal dominant
hem de otozomal resesif gecis gosterebilir.> Her ne
kadar iki tip ayrimi zor olsa da resesif form genelde
daha siddetlidir.® Primer olarak karakteristik yiiz
goriintimii ve kemiksel deformiteler ile taninabilir.
Tipik morfololojik gériintim diiz yiiz, ¢ikik ve be-
lirgin alin, ¢6kiitk burun kopriisii, hipertelorizmi
icerir. Iskelet sisteminin diger anomalileri ise
biiyiik eklem cikiklari, el ve ayak anomalileri, ser-

vikal hipoplazi ve vertebral segmentasyon defekle-
rini icerir.”

Resesif formda daha belirgin olmakla birlikte
Larsen sendromunda solunum sistemini ilgilendi-
ren problemlerle karsilagilabilir. Genel anlamda
kollajen fibrillerinde gelisimsel eksiklik ya da ye-
tersizligin yol a¢tig1 kikirdak problemlerinden bah-
sedilebilir. Epiglot ve aritenoid kikirdaklarinin
rijiditesinin azalmasi laringotrakeomalazi denilen
patolojik durumu olusturabilir.? Solunum sistemi-
nin gelisimi ile ilgili bu patolojiler anestezi agisin-
dan farkl yaklagimlar ya da 6nlemler gerektirebilir.
Bu sendromda ozellikle erken infant doneminde
spinal instabilite ile birlikte en sik 6liim nedeni pul-
moner yetmezliktir. Literatiirde hava yolu prob-
lemleri yasayan olgularin mevcudiyeti ve bilinen
bu patolojiler nedeniyle, anestezi 6ncesi gerekli
biitlin tedbirler alindi, ancak entiibasyon bekle-
nenden kolay yapildi.2

Larsen sendromu ile ilgili bilinen bir bagka
durum malign hipertermidir.* Su ana kadar kas dis-
trofileri, bazi miyopatiler, Denborough sendromu
ya da periyodik paralizilerle malign hipertermi ilig-
kisi bildirilmisti. Bununla birlikte yakin zamana
kadar Larsen sendromu ile ilgili bir bildirim yoktu.*
Miyopatinin eslik ettigi sendromlarda anestezistler
malign hipertermi ya da onu taklit eden durumlar
konusunda dikkatli olmali diye distintiyoruz.
Gerek literatiirde bildirilen malign hipertermi ol-
gusu gerekse sevofluran kullanilan bir bagka has-
tada gorillen mortalite nedeniyle, inhalasyon
anestezisinden kaginarak TIVA uygulamas: planla-
dik.*? Propofol ve remifentanil ile uyguladigimiz
anestezi yonetimi sirasinda hipertermi ya da he-
modinamik bir problemle karsilagmadik.

Larsen sendromunda aortik genisleme, atriyal
septal defek, ventrikiiler septal defek, patent duk-
tus arteriosus ve mitral kapak prolapsusunu iceren
kardiyovaskiiler anomaliler bildirilmistir.®> Kardi-
yak problemleri olan Larsen sendromlu hastalarda
daha az miyokard depresyonu yaptig1 bilinen se-
vofluran kullaniminda bile komplikasyonlarla kar-
silagilabilmektedir.” Malign hipertermi riski de
diisiniildiigiinde bu hastalarda inhalasyon aneste-
zisinden kaginilmasi ve TIVA kullanilmasi belki de
daha uygun bir yaklagim olabilir.* Ozellikle prone
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pozisyonunda yapilan spinal cerrahiler ek bir risk
faktorii gibi goriinmektedir. Sunulan hastanin
anamnezinde ii¢ yaginda kardiyak tamponad nede-
niyle gecirilmis bir cerrahi girisim mevcuttu. Bu-
nunla birlikte preoperatif degerlendirmede belirgin
bir kardiyolojik problem tespit edilmedi.

Servikal spinal instabilite Larsen sendromunda
siklikla goriilen bir bagka sorundur ve radyolojik
degerlendirmede dikkate alinmalidir.> Rutin 6n
arka ve gereginde ekstansiyon ve fleksiyon grafi-
leri anestezi 6ncesi ¢ekilmeli, kisa boyun, kifoz ya
da laringotrakeomalazi gibi entiibasyonu zorlasti-
rabilecek diger nedenlerle birlikte entiibasyon 6n-

cesi degerlendirilmelidir. Literatiirde spinal cerrahi
planlanmis bir hastada prone pozisyonunda kord
basisinin gelismesi hasta pozisyonu ve takibi konu-
sunun 6nemini gostermektedir.? Sunulan olguda
instabilite mevcut degildi, direkt laringoskopi ile
hasta kolaylikla entiibe edilebildi.

Larsen sendromunun degisken klinigi ve mor-
taliteyi de iceren komplikasyonlar1 dikkatli bir
anestezi yonetimini gerektirmektedir. Bu siirecin
sorunsuz tamamlanabilmesi ve istenmeyen du-
rumlarla karsilagilmamasi i¢in basarili ve detayh
bir preoperatif hazirhigin gerekli olduguna inani-
yoruz.
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