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Cri Du Chat Sendromunda
Anestezik Yaklagim

Anaesthetic Management of
Cri Du Chat Syndrome:
Letter to the Editor

ri Du Chat sendromu, Lejeune tarafindan 5. kromozomun kisa ko-
C lunda parsiyel veya total delesyon sonrasinda gelisen dismorfoge-

nik bir sendrom olarak tanimlanmistir.!? Sendromun ismi,
yasamin ilk yillarinda ortaya ¢ikip ardindan kaybolan kedi miyavlamasi
seklinde aglama nedeniyle ‘Kedi Miyavlamasi Sendromu’ olarak da ta-
nimlanmistir.! Epidemiyolojik ¢aligmalarda yaklasik olarak 1/15000-
50000 dogumda bir saptandif1 gorilmistiir.> Kiz ¢ocuklarinda insidans
biraz daha fazladir."® Klinik 6zellikler; diisiik dogum agirligi, mikrose-
fali, dolgun yanakl yuvarlak yiiz, genis nazal koprii, diisitk kulak seviyesi,
hipertelorizm, epikantal kivrimlar, mikrognati, strabismus, asagi doniik
agiz, kiiclik ense yapisi, tekli avug ¢izgisi gibi fenotipik 6zellikler, kardi-
yak anomaliler, ortopedik problemler, gastrointestinal ve iiriner sistem
problemleri olabilmektedir.!** Bu olgu sunumunda, Cri Du Chat sen-
dromu tanili bir hastanin anestezi yonetimi ve hastanin 6zellikleri tarti-
silacaktir.

I OLGU SUNUMU

Ug yasinda 12 kg kiz cocuguna koroziv madde i¢imi nedeniyle endoskopi
planlandi. Preoperatif degerlendirilmesinde yenidogan déneminde biiyiime
gelisme geriligi nedeniyle tetkik edilen hastaya, Cri Du Chat sendromu ta-
nisinin konuldugu 6grenildi. Psikomotor ve zihinsel gelisme geriligi, yutma
glicliigii, hiperaktivitesi olan ve yagitlarina gore diisiik tartili olan olgumu-
zun fenotipik olarak mikrognati, diistik kulak seviyeleri, mikrosefali, yu-
varlak yliz yapisi, strabismus, diiz burun kopriisii, hipertelorizm, kisa
parmaklar, tekli avug ¢izgisi, pes planus ve talipes ekinovarus deformitesi
mevcuttu (Resim 1, 2). Herhangi bir medikal tedavisi olmayan hastanin
ekokardiyograminda normal kardiyak bulgular saptandi. Preoperatif de-
gerlendirilmesinde EKG, hemogram ve laboratuvar degerlendirmesinde bir
ozellik yoktu. Zor hava yolu 6zellikleri tagidig: icin premedikasyon yapil-
madan 6nlem olarak da laringeal maske, Truview laringoskop, fiberoptik
laringoskop hazir bulunduruldu. Hastanin monitdrizasyonunda oksijen sa-
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RESIM 1: Cri Du Chat sendromu yiiz gérinimii.

RESIM 2: Cri Du Chat sendromu ekstremite gorinimil.

turasyonu %100, kan basinct 110/50 mmHg,
EKG’de siniis ritmi ve nabz1 115 atim/dk! olarak
saptandi.

Indiiksiyon icin tiyopental sodyum (5 mg kg™)
ve rokuronyum (0,8 mg kg™!) intravenoz olarak ya-
pildi. 4,0 numarali endotrakeal tiip ile orotrakeal
entiibe edildi. Entiibasyon sirasinda giigliikle karsi-
lasilmayan hastada, anestezi idamesinde sevoflu-
ran inhalasyonu ve %50 O,-%50 hava karigimi
kullanildi ve basing kontrollii mod ile ventile
edildi. Hemodinamisi stabil seyreden hasta, dekii-
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rarize edilerek, spontan solunumu yeterli oldu-
gunda ekstiibe edildi, sonrasinda servise sorunsuz
teslim edildi.

Cri Du Chat sendromunun, belirgin klinik bul-
gulari, karakteristik kedi miyavlamasi seklinde ag-
lama, yas ile degisim gosteren fasiyal dismorfizm,
ciddi psikomotor ve mental yetersizliklerdir.>*
Diisitk dogum agirligi, mikrosefali, yuvarlak yiiz
yapisi, genis nazal koprii, hipertelorizm, epikantik
katlantilar, agag1 donen agiz koseleri, diisiik pal-
pebral fissiirler, diisiik kulak seviyeleri, mikrognati,
tekli avug ¢izgisi ve tipik aglama gibi klinik bulgu-
lar olgularin yaklasik %95’inde goriildigi gibi
bizim olgumuzda da belirgindir (Resim 1, 2). La-
rinksin kii¢iik, dar ve elmas seklinde olmasi aym
zamanda epiglottisin kiiciik ve hipotonik yapisi
kedi miyavlamasi seklinde aglamanin nedeni ol-
dugu dustunilmektedir. Ayrica yiizdeki anatomik
degisiklikler; yiiksek supraorbital ark, yiiksek
damak, ince ve uzun yiiz, dental malokliizyon
anestezi yonetimi sirasinda zor hava yolunun ne-
denidir. Sunulan hastanin; mikrosefalisi, mikrog-
natisi, yitksek damak, anormal larinks ve epiglottis
yapist olmasina ragmen Cormack Lehane Skoru
olarak degerlendirilmis, ventilasyon ve entiibasyon
esnasinda sorun yaganmamigtir.'! Yenidogan done-
minde hipotoni, asfiksi, siyanotik krizler, emmede
yetersizlik bu hastalarin 6nemli sorunlarindandir.
Dogumda hipotonik ve diisitk dogum agirlig: olan
olgumuzda dogumundan itibaren sik tekrarlayan
iist solunum yolu enfeksiyonu 6ykiisii mevcuttur.
Faringeal kaslarda hipotoni, gastro6zofagieal reflii
sik aspirasyon ve kronik akciger enfeksiyonlarina
neden olabilecegi icin preoperatif donemde bu agi-
dan degerlendirilmelidir.**> Cri Du Chat sendro-
muna kardiyak, renal ve norolojik malformas-
yonlar eslik edebilmektedir.? Kutan6z hemanjiom,
siyanoz, cutis marmorata gibi cilt semptomlari ola-
bilirken, Fallot tetralojisi, VSD, ASD, PDA gibi kar-
diyak anomaliler de sik¢a gozlenmektedir. At nah
bobrek, renal ektopi, hidronefroz gibi renal sistem
anomalilerine sik¢a rastlanmaktadir.?? Kiigiik me-
takarp, metatarslar, kiiciik el ve ayaklar, skolyoz,
gelisimsel kalca displazisi, pes planus ve varus de-
formitesi gibi, muskuloskeletal deformiteler de
sendrom da gozlenebilmektedir.!? Kiiciik el ve
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ayaklar, hipotoni, eklem hiperlaksisitesi, pes pla-
nus ve varus deformiteleri olgumuzdaki belirgin
bulgular: olarak gozlenmistir.

Sonug; Cri Du Chat sendromu, nadir olarak
gozlenen bircok organ fonksiyonunu etkileyen bir
hastaliktir. Ozellikle anestezi 6ncesi degerlendir-
mede tim bu sistemler tek tek incelenmelidir.*’
Ozellikle infant grubunda varolan hipotoninin as-

pirasyon riskini arttiracagi, kas gevseticilere yani-
tin degisebilecegi unutulmamali ve anestezi sira-
sinda noromuskuler monitdrizasyon uygulanm-
lidir. Ozellikle larinks, epiglottis, damak yapisi,
mikrognati, mikrosefali, kisa boyun gibi anatomik
ozellikler nedeniyle direkt laringoskopi ve trakeal
entiibasyon zor olabilecegi i¢in her tiirli hava yolu
ekipmani hazir bulundurulmalidir.
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