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Ozet

Bu olguda, Nissen funduplikasyonu ve gastrostomi icin
cerrahi planlan Cornelia de Lange Sendrom'lu (CdLS)
52 giinliik bir bebege anestezik yaklagimimizi sunduk.
Bu hastalarda, anestezi yonetiminde fiziksel durumu
dikkatli bir preoperatif degerlendirme ile yapilmali,
hemodinamik stabilite saglanmali ve ozellikle zor
endotrakeal entiibasyon akilda tutulmalidir. Cornelia de
Lange Sendromu olan bebeklerin anestezisinde
midazolam + remifentanil infiizyonunun giivenle
kullanilabilecegi kanisindayiz.

Abstract

In this case, we report anesthetic management of an
52-day-old boy with Cornelia de Lange syndrome
(CdLS) underwent Nissen fundoplication and
gastrostomy under general anesthesia. The anesthetic
management in these patients should be carried out
with careful preoperative evaluation of physical
status, to maintain hemodynamic stability and
especially the difficult endotracheal intubation should
be kept in mind. Anesthesia with remifentanil +
midazolam was established to be safe anesthetic

approaches for patients with Cornelia de Lange
syndrome.
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Giris

Brachmann de Lange sendomu olarak da bilinen Cornelia de Lange sendromu (CdLS) siklig1 1/10 000- 60 000
arasinda degisen, motor ve mental retardasyon, kisa boyun, mikrosefali, mikrognati, kraniofasial deformiteler,
yiiksek damak, hipertrikozis, tipik yiiz goriiniimii, degisik ekstremite anormallileri, gastrointestinal ve kardiak
anomalilerinde eglik edebilecegi bir sendomdur.'? Etiyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte bazi vakalarda 3.
kromozom uzun kolundaki trizomi, bazi vakalarda ise 9. kromozomun uzun kolundaki monozomi en sik
tanimlanan kromozom anomalileridir. Ancak vakalarin ¢ogunun sporadik oldugu diisiiniilmektedir™* Hastalarin
mikrognati, firlak disler, temporomandibuler eklem rijiditesi, yiiksek damak gibi havayoluna ait klinik 6zellikleri,
endotrakeal entiibasyon gerektiren vakalarda anestezistler i¢in problem teskil etmektedir.’

Olgu Sunumu

Hastamiz 37. haftada sezeryan ile dogdu. Apgar 1.-5. dakika (dk); 6-8 olan bebek 2360 gram (gr) idi. Yenidogan
uzmani tarafindan yapilan fizik muayenesinde; yarik damak, mikrosefali, uzun kirpikler, hirgutizim, basik burun
kokii, uzun burun filitrumu, mikroganati, ince dudak yapisi, agiz koseleri asagi kivrik, elleri kiiciik ve tek
parmakli oldugu tespit edildi. Mevcut anomaliler nedeni ile genetik analizi yapilan hastada 3. kromozom uzun
kolunda trizomi tespit edildi ve Cornelia de Lange Sendromu teshisi konuldu. Postnatal 57. giin Nissen
funduplikasyonu ve gastrostomi yapilmak iizere operasyon planlandi.
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Hastanin preoperatif degerlendirmesinde; arter kan gazinda pH:7.2, SpO,:102, pCO,:36, HCO;:36, BE:7,1 idi.
Pediatrik kardiyologun degerlendirmesinde, ekokardiografide (EKO) minimal patent ductus arteriosus (PDA) ve
patent foremen ovale (PFO) tespit edildi. Kan biyokimya tetkikinde; AST:39 ve ALT: 51, diger laboratuvar
bulgulart normal sinirlarda idi. Preoperatif g6z muayenesinde bileteral 6n segment dogal ancak fundus refleksi
almamiyordu. Hastanin albiitarol siilfat nebiil (2x1) ve buldesonid nebiil (1x1) kullandig1 tesbit edildi. ASA III
risk ile hastanin anestezisi planlandi. Pediatrik yogun bakim {iinitesinde takip edilen hastanin nazogastrik sondasi
ve damar yolu mevcuttu.

Ailesine bilgilendirilmis onam formu imzalatildiktan sonra premedikasyon yapilmaksizin ameliyat odasina alindi.
Elektrokardiyografi (EKG), kalp atim hiz1 (KAH), sistolik-diastolik arter basinclari (SAB-DAB), periferik oksijen
satiirasyonu (SpQ,), end-tidal karbondioksit (ETCO,) ve viicut 1sis1 monitorize edilerek, ameliyat siiresince
kaydedildi. Indiiksiyon oncesinde SAB/DAB:78/48 mmHg idi. KAH:163, SpO2: %94 idi. Zor entiibasyon riski
g0z Oniine alinarak, laringeal maske, fiberoptik bronkoskop (FOB) hazirlandi. Operasyon boyunca intravenoz
yoldan (iv) 1/5 serum fizyolojik (SF) icinde %10 dextroz (20 cc/saat) verildi. Iki dakika siiren
preoksijenizasyonun ardindan (4 1t/dk), anestezi indiiksiyonu icin intravendz yoldan 1mgkg' midazolam + 2
ng.kg”' remifentanil uygulandi ve kas gevsetici olarak 0,3 mg.kg' rokuronyum yapildi. Macintosh blade
kullanilarak iiclincii denemede 3.0 ID entiibasyon tiipii ile entiibe edildi (Cormach and Lehane 3). Hastaya
operasyon baglamadan once sol internal juguler kateter acildi. Hava-O, karisimi (2/2: 1t/dk) kullanilarak, mekanik
ventilatore baglandi. Anestezi idamesi midazolam 0.1-0.2 mg.kg'.h'+ remifentanil 0.125-0,20 pg.kg'h' ile
sagland1 ve ek doz kas gevsetici yapilmadi.

Operasyon sirasinda karaciger ve dalak laserasyonuna bagli 30 cc abondan kanama oldu. Hemoglobin degeri 13
g/dl’den 9 g/dl'e diislince 25 cc eritrosit siispansiyonu verildi. Anestezi siiresince hemodinamisi stabil seyretti.
Operasyon 105 dk devam etti. Ameliyat sonlandiginda remifentanil ve midazolam infiizyonlar1 kapatildi. Hasta
entiibe ve ventilatore bagl olarak pediatrik yogun bakim iinitesine nakledildi.

Postoperatif 1. saatte Hb:11,8 g/dl, TA:62/58 mmHg, kalp atim hi1z1:140 atim/dk idi. Birinci saat arter kan gazinda
(SIMV modunda, FiO,:%50, solunum hiz1:45, PEEP:5 ve PIP:16 mmHg) pH:7.34, pO,: 140, pCO,:40, HCO;:36,
BE:2,7 idi. Postoperatif biokimya tetkikinde AST:57, ALT:520 iken diger veriler normaldi. Postoperatif 24.
saatte hasta ekstiibe edildi. Ekstiibasyon sonrasi arter kan gazlari, hemodinamik parametreleri ve laboratuar
bulgular1 normal sinirlarda seyretti. Hasta postoperatif {i¢ ay takipten sonra taburcu edildi.

Tartisma ve Sonucg

Cornelia de Lange sendromu (CdLS) yarik damak, mikrosefali, uzun kirpikler, hirsutizim, basik burun kokii, uzun
burun filitrumu, mikroganti, kisa boyun, mandibula anomalileri, koanal atrezi, kraniofasiyal yada orofasiyal
deformiteler ve yiiksek damak gibi patolojilere rastlanabilmesi nedeni ile zor entiibasyon i¢in potansiyel bir risk
olusturmaktadir.® Agiz yapisindaki bozukluklar ve gastrik refliiye bagh gelisen dental erezyonlar da laringoskopi
uygulamalarin zorlastiran problemlerdir.” CdLS hastalarinda anestezi uygulamalarina iliskin tiim yayinlarda
havayolu saglamadaki giicliikler vurgulanmaktadir. Moschini ve ark. 42 CdLS olgusundaki bildirilmis anestezi
uygulamalarini retrospektif olarak incelediginde yasanan giicliiklerin benzer oldugunu ve bir hastada ozel
laringaskop kullaniminin (McCoy blade) gerektigini saptam1§lard1r.8 Hirai ve ark. ise 12 aylik bir bebekte
fiberoptik bronkoskop yardimi ile endotrakeal entiibasyon saglayabilmi§lerdir.9 Yokovama ve ark. agiz agikligi
kisitl olan geng¢ bir hastada orotrakeal entiibasyonda basarisiz olurken, kor nazotrakeal entiibasyonda basari
saglayabilmisler, inhalasyon anestezikleri yardimiyla spontan solunum korunarak nazotrakeal entiibasyonun bu
tip hastalarda daha avantajli oldugunu savunmu§lardlr.10

Hastamizda yarik damak, mikrosefali, uzun kirpikler, hirsutizim, basik burun kokii, uzun burun filitrumu,
mikroganati, ve 1list ekstremite anomalileri mevcuttu. Biz hastamizda zor entiibasyon ihtimaline karsin
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onlemlerimizi aldiktan sonra {i¢iincii denemede 3.0 ID entiibasyon tiipii ile entiibe ettik.

Bunlarin yanmi sira yenidoganda, viicut sicaklifim koruma, emme-yutma ve solunum devamliliini saglama
yeteneklerinde yetersizlik ile birlikte ek sistemik problemlerin bulunmasi, genel anestezi uygulamalarindaki riski
arttirmaktir. Anestezistin karsilastigi problemler siklikla diisiik dogum agirligi, hipotermi, yandas pulmoner
hastaliklar, metabolik sorunlar, reseptor immatiiritesi ve serebral kan akimindaki degisikliklerle iligkilidir. Tiim bu
faktorler flglbz Oniine alindiginda, anestezi indiiksiyon ve idamesinde hemodinamik stabilitenin korunmasi
onemlidir.

Remifentanil, organ bagimsiz elimine olmasi nedeni ile yenido8an anestezisinde son yillarda fentanil ve
morfinden daha giivenli kabul edilmektedir. Remifentanil ile midazolam infiizyonunun peroperatif
hemodinaminin korunmasinda avantajli oldugu c¢aligmalarda bildirilmi§tir.12 Bizim hastamizda anestezi
indiiksiyonu icin midazolam-remifentanil, idamesinde ise intravenoz remifentanil ve midazolam infiizyonunu
kullandik ve herhangi bir komplikasyona rastlamadik.

Bu olgu, entiibasyon gerektiren CdLS olgularinda zor entiibasyon olasiliginin goz ardi edilmemesini ve zor
entiibasyona yonelik hazirliklarin 6zenle yapilmasi gerektigini hatirlatmaktadir. Iyi bir preoperatif degerlendirme,
peroperatif hemodinamik stabilitenin korunmasi, perioperatif donemdeki yakin bakim bu hastalarda gelisebilecek
anestezi komplikasyonlarini azaltilmasi ag¢isindan 6nem teskil etmektedir.
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