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Cornelia de Lange Sendromlu Olgunun
Anestezi YOnetimi

Anesthetic Management of
Cornelia de Lange Syndrome: Case Report

OZET Cornelia de Lange Sendromu (CDLS), nadir gériilen kardiyak, gastrointestinal, kraniyofas-
yal, genitoiiriner, muskuloskeletal ve santral sinir sistemi gibi coklu malformasyonlar nedeniyle
anestezi yonetiminin 6zellik gosterdigi konjenital bir sendromdur. Muskuloskeletal deformite var-
Iig1, disformik dis ve yiiz yapisi zor hava yoluna neden olmaktadir. On yasinda, 20 kg, erkek has-
taya nazal polipektomi nedeniyle genel anestezi altinda cerrahi uygulanmas: planlandi. Nazal
polipektomi yapilmas: dolayisiyla nazal entiibasyon ve dismorfik dis yapisi, yitksek oranda goriilen
gastroozofegeal reflii nedeniyle de laringeal maske uygulamas: komplikasyonlara sebep olabilecegi
disiiniilerek kullanilmadi. Hastada zor hava yolu 6ngériilerek fiberoptik bronkoskop ve acil tra-
keostomi kosullar1 hazirlandiktan sonra anestezi indiiksiyonu yapildi. Preoksijenasyonu saglanan ve
spontan solunumu devam eden hastada 3. denemede oral yoldan entiibasyon basarili oldu. Anestezi
idamesinde sevofluran ve remifentanil kullanildi. Takip déneminde ve ekstiibasyonunda sorun ya-
sanmayan hasta servise gonderildi. CDLS deformiteleri nedeniyle anestezi yonetiminde sorunlar
yaratabileceginden hazirlikli ve kontrollii olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: Cornelia de Lange sendromu; anestezi

ABSTRACT Cornelia de Lange Syndrome (CDLS) is a rare cardiac, gastrointestinal, craniofacial,
genitourinary, musculoskeletal and central nervous system multi-anomalies congenital syndrom;
because of these anomalies anesthetic management needs special approach. The presence of
musculoskeletal deformity, teeth and facial dysmorphy causes diffuculties in airway management.
We planned nasal polypectomy under the general anesthesia to a male patient 10 year-old and 20
kg weight. Because of nasal polypectomy operation performing nasal intubation was not suitable
also dysmorphic teeth structure and high incidence of gastroesophageal reflux which these
thought to be cause complications, laryngeal mask application was not performed. As intubation was
predicted to be difficult, emergency tracheostomy circumstances and fiberoptic bronchoscope was
prepared before induction of general anesthesia. We succeeded oral intubation in third attempt on
patient with ongoing spontaneous respiration whose preoxygenation was provided. Sevoflurane
and remifentanil used for maintenance of anesthesia. Patient was discharged to the service
without having any problem with the follow-up period and extubation. Because of CDLS
deformities, we should be prepared and controlled for difficulties on anesthesia management.

Key Words: Cornelia de Lange syndrome; anesthesia
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ornelia de Lange sendromu (CDLS), nadir gériilen kardiyak, gastro-
intestinal, kraniyofasyal, genitoiiriner, muskuloskeletal ve santral
sinir sistemi gibi ¢oklu malformasyonlar iceren konjenital bir sen-
dromdur."¢ Intrauterin gelisme geriligi, prematiirite, biiyiime ve gelisme
geriligi, mental retardasyon, isitme ve konusma anomalileri, mikrosefali,
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hirsutizm, ventrikiiler septal defekt, pulmoner hi-
pertansiyon, periferik noropati, davranis bozuk-
luklari, nobet, yarik damak, renal malformasyon,
vezikotiretral reflii, pilor stenozu ve gastrointesti-
nal reflii, sik akciger enfeksiyonu bu hastalarda go-
rillebilen bulgulardandir.!* Bu olgularda sinofiz
(orta hatta birlegen kaslar), uzun kirpikler, antevert
burun delikleri, uzun filtrum, ince dudaklar, dis-
morfik disler gibi karakteristik ytiz bulgular1 da
goriilmektedir.>*’ Ilk olarak 1933 yilinda tarifle-
nen CDLS prevalans: 1/10 000 ile 1/50 000 aras1
degismekte olup, sonraki gebelikte tekrarlama
riski %2-5tir.® Etiyolojisinin multifaktdriyel ol-
dugu diistiniilen CDLS genellikle sporadik goriiliir
ve genetik gecisi diisiik penetrasyonlu otozomal
dominant veya ressesif olabilmektedir.® Bu olgu su-
numunda farkli anomalilerin eslik ettigi, zor hava
yoluyla karsilastigimiz ve yonetimini bagariyla sag-
ladigimiz CDLS tanili olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

On yasinda, 20 kg, erkek hastaya nazal polipektomi
nedeniyle genel anestezi altinda cerrahi planlanda.
Preoperatif degerlendirmede hastanin pulmoner
stenoz, patent foramen ovale, trikiispit yetmezligi
gibi kardiyovaskiiler malformasyonlari, gecirilmis
nobet oykiisii, ¢dlyak hastaligi, hirsutizm, mikro-
meli, mikrosefali, psikomotor retardasyon, tipik yiiz
bulgular1 bulunmaktayd: (Resim 1). Laboratuvar
testleri normal sinirlardaydi. Hasta ebeveyninden
bilgilendirilmis olur alinarak ameliyathaneye alindu.
Kooperasyon kurulamayan hasta kendine zarar ve-
rici davraniglarda bulunmaktaydi. Kisa ve kalin
boyun, temporomandibular eklem deformitesi,
mikrognati, sinirli agilan agiz yapisi, disformik ve
cikik iist santral kesici disler, kisith agiz agikligr (3,5
cm’den az) olan hastaya (Resim 2) zor hava yolu 6n-
gortilerek uyanik entiibasyon yapilmasina karar ve-
rildi, fiberoptik bronkoskop ve acil trakeostomi
kosullar1 hazirlandi. Intravenéz 1g amoksisilin ile
enfektif endokardit profilaksisi yapilan hastanin
non-invaziv kan basinci, elektrokardiyogram, oksi-
jen saturasyonu, kapnograf ve bispektral indeks mo-
nitérizasyonu yapildi. 1 mg midazolam ile
premedikasyon ve %10 lidokain sprey ile orofaren-
geal lokal anestezi uygulandi daha sonra hastaya 20
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RESIM 1: CDL sendromunun tipik yiiz gortnum.
(Renkli hali igin Bkz.
http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/anesteziyoloji-reanimasyon-dergisi/1304-0499/)

RESIM 2: CDL sendromlu olguda laringoskopi gériintiist.
(Renkli hali icin Bkz.
http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/anesteziyoloji-reanimasyon-dergisi/1304-0499/)

mcg fentanil ve 30 mg propofolle anestezi indiiksi-
yonu yapildi. Preoksijenasyonu saglanan ve spon-
tan solunumu devam eden ve BIS degeri 50-55
arasindayken hastaya oral yoldan entiibasyona bag-
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land1. Uciincii denemede 4 mm spiralli endotrakeal
tliple hasta entiibe edildi. Kontroller sonucu tiip 12
cm a1z kenarinda tespit edilerek kas gevsetici ola-
rak 10 mg atrakuryum uygulandi ve cerrahi bagla-
tildi. Intraoperatif dénemde anestezi idamesinde
%2 sevofluran ve 0,01 mcg'kg'dk remifentanil in-
fiizyonu ile yapildi. Ek kas gevsetici ihtiyac1 olma-
yan hastaya postoperatif analjezi amaciyla
intravenéz 200 mg parasetamol ve 10 mg tramadol
uygulands, takibinde sorun olmayan olgu 40 dakika
stiren cerrahi iglem sonrasinda sorunsuz sekilde eks-

tiibe edilerek postoperatif bakim tinitesine alindi.

I TARTISMA

CDL, nadir goriilmesine ragmen, klinik olarak iyi
tanimlanmis bir sendromdur. Hastalar genellikle
iskelet malformasyonlar1 ve gastrointestinal pato-
lojileri nedeniyle cerrahi operasyonlara ihtiyag du-
yarlar.!

Multipl malformasyonlar nedeniyle CDLSde
anestezik yaklasgim 6zellik gostermektedir. Ekstre-
mite deformiteleri nedeniyle damar yolu agilmasi ve
noninvaziv kan basinci 6l¢iimii sorun olusturmak-
tadir. Yine kisa ve kalin boyun santral vaskiiler eri-
simi de zorlagtirmaktadir.? Damaryolu agilmasinda
sorun olmayan hastanin, santral vaskiiler erigimi ge-
rekmediginden uygulanmadi. Non invaziv basing 61-
¢limii i¢in mangon st ekstremite kontraktiirleri

nedeniyle 2-3 cm yukartya uygulandi.

Bu olguda goriilen pulmoner stenoz, patent fo-
ramen ovale (PFO), trikiispit yetmezligi gibi kardi-
yovaskiiler malformasyonlar aritmi zemini olmasi
ve preoperatif antibiyotik profilaksisi gerekliligi
nedeniyle anestezi yonetiminde 6nem arz etmek-
tedir. 247

PFO nedeniyle paradoksal emboliyi engellemek
i¢in; hastanin damar yolu agilmas, sivi gonderilmesi
sirasinda sette ve ila¢ uygulamalarn sirasinda tiglii
muslukta hava kabarcig1 ve piht1 olmamasina dikkat
edildi. Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu %60 olan
hastanin, 1. derece pulmoner stenoz ve trikiispit yet-
mezliginin olmas: nedeniyle aritmiyi engellemek
acisindan midazolam ile premedikasyon yapildi ve
hemodinamik parametreler non-invaziv kan basinci
ve elektrokardiyogram ile yakindan izlendi.
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Epilepsi nedeniyle diizensiz antikonvulzan ilag
kullanan hastaya yapilan yeterli premedikasyon, in-
diiksiyon ve uygulanan anestezi idamesiyle olusabi-
lecek konvulziyon engellenmeye ¢alisildi. Uzun siire
kullanilan antikonvulzan ilaglar, anestezide kullani-
lan ilaglarin metabolizmasini etkileyerek zorluk
olusturabilmektedir.? Ilag etkinligindeki degisme
acisindan hastanin indiiksiyon ve idamesindeki
ilaglar titre edilerek uygulanda.

Sik gecirilen akciger enfeksiyonlar: ve gastroo-
zofageal reflitye bagl olarak olusabilecek aspirasyon
pnomonileri nedeniyle de anestezik yaklasimda dik-
katli olunmalidir.* Hastamiza operasyondan bir saat
once H2 reseptdr antagonisti verilerek gastro-
ozofageal reflii ve aspirasyon 6nlenmeye caligildi.

Muskuloskeletal deformite varligi, disformik
dis ve yiiz yapisi gibi faktorler zor hava yoluna
neden olmaktadir."? Preoperatif degerlendirmenin
zorlugu ve malformasyonlar nedeniyle rutin y6n-
temler kullanilarak hava yolu agikligini saglamak
miimkiin olmayabilir. Anestezi indiiksiyonu zor
entiibasyon nedeniyle literatiirde de oldugu gibi
noromuskuler bloker kullanilmadan derin sedas-
yonla yapilmigtir."*!® CDLS hava yolu yénetiminde
kor nazal entiibasyon, laringeal maske, laringeal
maske icerisinden entiibasyon ve fiberoptik entii-
basyon Onerilen yontemlerdendir." Olgumuzda
endotrakeal entiibasyon denemesinde bagaril ol-
mamiz nedeniyle fiberoptik entiibasyona gerek
kalmad:1 ve nazal polipektomi yapilacak olmasi do-
layisiyla da nazal entiibasyon ve laringeal maske
cerrahi iglemi engelleyeceginden diisiintilmedi.

Zor entiibasyon ve tekrarlayan hava yolu so-
runlar1 nedeniyle rejyonel anestezi de tercih edi-
len yontemlerdendir, fakat skolyoz ve kifozun
siklikla goriilmesi nedeniyle néroaksiyel teknikler
komplikasyonlara neden olabilmektedir. Periferik
rejyonel teknikler de kooperasyon gii¢liigii nede-
niyle kullanilamamaktadir.! Sonug olarak, CDLS
deformiteleri damar yolu agilma zorlugu, entiibas-
yon giicliigii ve intraoperatif hemodinamik insta-
biliteye neden olmaktadir. Bu olgularin hava yolu
ve anestezi yonetiminde deneyimli uzman varl-
ginda, gerekli zor hava yolu kosullar ve yeterli mo-
nitdrizasyon onceden hazirlanarak bagari oranlar
arttirilabilir.
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