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arsen sendromu, hem otozomal dominant hem de resesif geçiş göste-
rebilen, nadir görülen bir bağ dokusu bozukluğudur.1 Büyük eklem
çıkıkları, spinal deformiteler, basık nazal kemer, hipertelorizm, çıkık

alın, el ve ayak deformiteleri ile karakterize olabilen bu sendroma pulmo-
ner ve kardiyovasküler anomaliler eşlik edebilir.2,3 Bu sendrom anestezist-
ler açısından potansiyel sorunlar ve ön görülemeyen durumlara yol
açabilmektedir. Bununla birlikte literatürde bu sendroma anestezi yaklaşı-
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mını içeren sadece birkaç yayın mevcuttur. 1 Bu ol-
guda, Larsen sendromlu bir hastayla ilgili anestezi
deneyimimizi literatür eşliğinde sunmayı hedefle-
dik.

OLGU SUNUMU

Beş yaşında, 12 kg Larsen sendromu tanılı hasta-
mıza, sağ kalça ve diz çıkıkları için cerrahi plan-
landı. Fizik muayenesinde bilateral kalça ve diz
çıkığı, kısa boyun, çökük burun köprüsü, çıkık alın,
hipertelorizm ve kifoskolyoz olan hastanın, servi-
kal spinal hareketleri normal olarak değerlendi-
rildi. Nörolojik değerlendirmede hafif düzeyde
hipotoni ve güçsüzlük mevcuttu. Kardiyovasküler
ve batın muayenesinde belirgin bir patoloji saptan-
madı. Hikâyesinde üç yaşında kardiyak tamponad
nedeniyle geçirilen bir cerrahi müdahale mevcuttu.
Mallampati I olarak değerlendirildi. Önceki cerra-
hiler sırasında zor entübasyon hikâyesi olmamasına
rağ- men hazırlık yapıldı. Damar yolu açıldıktan
sonra anestezi indüksiyonu için propofol (2,0
mg/kg) ve fentanyl (25 µg) uygulandı, maske ile
ventilasyonunun rahat olduğu görüldükten sonra
atracurium (0,5 mg/kg) eklendi. Vokal kordlar di-
rekt laringoskopi ile görüldü ve entübasyon sorun-
suz gerçekleştirildi. Anestezi idamesi, propofol (200
µg/kg/dk) ve remifentanil (0,3 µg/kg/dk) ile sağ-
landı. Cerrahi süresince herhangi bir sorun yaşan-
madı. Operasyon bitiminde 45 dk takip edilen hasta
servise çıkartıldı.

TARTIŞMA

Larsen sendromu 100 000 doğumda bir görülen
nadir bir konjenital anomalidir.4 Her iki cinsiyette
de eşit sıklıkla görülür. Larsen sendromlu hastalar-
daki heterojen genetik yapı, hastaların karşımıza
çok çeşitli klinik patolojilerle çıkmasına neden ola-
bilir. Genetik heterojenite hem otozomal dominant
hem de otozomal resesif geçiş gösterebilir.5 Her ne
kadar iki tip ayrımı zor olsa da resesif form genelde
daha şiddetlidir.6 Primer olarak karakteristik yüz
görünümü ve kemiksel deformiteler ile tanınabilir.
Tipik morfololojik görünüm düz yüz, çıkık ve be-
lirgin alın, çökük burun köprüsü, hipertelorizmi
içerir. İskelet sisteminin diğer anomalileri ise
büyük eklem çıkıkları, el ve ayak anomalileri, ser-

vikal hipoplazi ve vertebral segmentasyon defekle-
rini içerir.7

Resesif formda daha belirgin olmakla birlikte
Larsen sendromunda solunum sistemini ilgilendi-
ren problemlerle karşılaşılabilir. Genel anlamda
kollajen fibrillerinde gelişimsel eksiklik ya da ye-
tersizliğin yol açtığı kıkırdak problemlerinden bah-
sedilebilir. Epiglot ve aritenoid kıkırdaklarının
rijiditesinin azalması laringotrakeomalazi denilen
patolojik durumu oluşturabilir.8 Solunum sistemi-
nin gelişimi ile ilgili bu patolojiler anestezi açısın-
dan farklı yaklaşımlar ya da önlemler gerektirebilir.
Bu sendromda özellikle erken infant döneminde
spinal instabilite ile birlikte en sık ölüm nedeni pul-
moner yetmezliktir. Literatürde hava yolu prob-
lemleri yaşayan olguların mevcudiyeti ve bilinen
bu patolojiler nedeniyle, anestezi öncesi gerekli
bütün tedbirler alındı, ancak entübasyon bekle-
nenden kolay yapıldı.2

Larsen sendromu ile ilgili bilinen bir başka
durum malign hipertermidir.4 Şu ana kadar kas dis-
trofileri, bazı miyopatiler, Denborough sendromu
ya da periyodik paralizilerle malign hipertermi iliş-
kisi bildirilmişti. Bununla birlikte yakın zamana
kadar Larsen sendromu ile ilgili bir bildirim yoktu.4

Miyopatinin eşlik ettiği sendromlarda anestezistler
malign hipertermi ya da onu taklit eden durumlar
konusunda dikkatli olmalı diye düşünüyoruz.
Gerek literatürde bildirilen malign hipertermi ol-
gusu gerekse sevofluran kullanılan bir başka has-
tada görülen mortalite nedeniyle, inhalasyon
anestezisinden kaçınarak TİVA uygulaması planla-
dık.4,9 Propofol ve remifentanil ile uyguladığımız
anestezi yönetimi sırasında hipertermi ya da he-
modinamik bir problemle karşılaşmadık.  

Larsen sendromunda aortik genişleme, atriyal
septal defek, ventriküler septal defek, patent duk-
tus arteriosus ve mitral kapak prolapsusunu içeren
kardiyovasküler anomaliler bildirilmiştir.3 Kardi-
yak problemleri olan Larsen sendromlu hastalarda
daha az miyokard depresyonu yaptığı bilinen se-
vofluran kullanımında bile komplikasyonlarla kar-
şılaşılabilmektedir.9 Malign hipertermi riski de
düşünüldüğünde bu hastalarda inhalasyon aneste-
zisinden kaçınılması ve TİVA kullanılması belki de
daha uygun bir yaklaşım olabilir.4 Özellikle prone
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pozisyonunda yapılan spinal cerrahiler ek bir risk
faktörü gibi görünmektedir. Sunulan hastanın
anamnezinde üç yaşında kardiyak tamponad nede-
niyle geçirilmiş bir cerrahi girişim mevcuttu. Bu-
nunla birlikte preoperatif değerlendirmede belirgin
bir kardiyolojik problem tespit edilmedi.

Servikal spinal instabilite Larsen sendromunda
sıklıkla görülen bir başka sorundur ve radyolojik
değerlendirmede dikkate alınmalıdır.2 Rutin ön
arka ve gereğinde ekstansiyon ve fleksiyon grafi-
leri anestezi öncesi çekilmeli, kısa boyun, kifoz ya
da laringotrakeomalazi gibi entübasyonu zorlaştı-
rabilecek diğer nedenlerle birlikte entübasyon ön-

cesi değerlendirilmelidir. Literatürde spinal cerrahi
planlanmış bir hastada prone pozisyonunda kord
basısının gelişmesi hasta pozisyonu ve takibi konu-
sunun önemini göstermektedir.2 Sunulan olguda
instabilite mevcut değildi, direkt laringoskopi ile
hasta kolaylıkla entübe edilebildi.

Larsen sendromunun değişken kliniği ve mor-
taliteyi de içeren komplikasyonları dikkatli bir
anestezi yönetimini gerektirmektedir. Bu sürecin
sorunsuz tamamlanabilmesi ve istenmeyen du-
rumlarla karşılaşılmaması için başarılı ve detaylı 
bir preoperatif hazırlığın gerekli olduğuna inanı-
yoruz.
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