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ve mental retardasyon ile karakterize oldukga ender, herediter resesif bir hastaliktir. Biz bu olgu
sunumunda, izole yarik damak ameliyati gegiren Emanuel sendromlu pediatrik hastamizdaki
anestezi yaklasimimizi tartismayr amagcladik. Hastanin anestezi yénetiminde total intravenéz
anestezi tercih edildi. Endotrakeal entiibasyon videolaringoskopi ile gergeklestirildi. Sorunsuz
intraoperatif takibin ardindan, ekstiibasyon sonrasi solunum sikintisi gelismesi lizerinde hasta
yine enttibe edilerek yogun bakim initesine devredildi. Hastamizda oldugu gibi, eslik eden mikro-
retrognati nedeniyle anesteziyologlar zor hava yolu olasiligina hazir olmalidir. Ayrintili bir preope-
ratif degerlendirme, zor hava yolu hazirligi ve dikkatli hemodinamik monitorizasyon ile bu ender
hastaligin anestezi yénetiminde sorunlar en aza indirgenebilir.
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ABSTRACT

Emanuel syndrome is a very rare recessive hereditary disorder characterized by multiple con-
genital anomalies, craniofacial dysmorphism, significant developmental delay and mental retar-
dation. In this case report, we discussed our anesthetic management of a pediatric patient with
Emanuel Syndrome undergoing isolated cleft palate repair operation. General anesthesia was
maintained with total intravenous anesthetic techniques. Videolaryngoscopy was used for endo-
tracheal intubation. The patient was extubated at the operating room following an uneventful
intraoperative period, however she developed respiratory distress and was reintubated and
transferred to pediatric intensive care unit. Anesthesiologists should be prepared for difficult
airway management because of concomitant micro-retrognathia, as in our patient. Most of the
problems regarding anesthetic management of this extremely rare syndrome can be reduced by
a detailed preoperative assesment, preparation for diffucult airway and a careful hemodynamic
monitoring.

A. Ankay Yilbag 0000-0001-6196-3191
0. Canbay 0000-0002-2449-3140

U. Unver 0000-0001-8939-9633
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,
Anesteziyoloji ve Reanimasyon
Anabilim Dall,

Ankara, Tiirkiye

Keywords: Emanuel Syndrome, general anesthesia, difficult airway, pediatric anesthesia

GiRis

Emanuel sendromu; multipl konjenital anomaliler,
kraniofasial dismorfizm, ciddi gelisme geriligi ve
mental retardasyon ile karakterize oldukc¢a ender,
herediter resesif bir hastaliktir 2. Genel popiilas-
yonda prevelansi 1:110.000 olarak tahmin edilmek-
tedir @. Emanuel sendromu, 22. kromozomun fazla-
dan Uretilmesi sonucu ortaya cikar ve olgularin
%99’unda 11. ve 22. kromozomlar arasinda dengeli
translokasyon gorulmektedir @

Kulak anomalileri, preaurikular sinis, kleft veya ylk-

sek arkuslu damak, mikrognati, mikrosefali, bobrek
anomalileri, kalp defektleri de eslik edebilir. Sik gori-
len kardiyak anomalilerin basinda atrial septal defekt
(ASD), ventrikuler septal defekt, pulmoner stenoz ve
aort stenozu gelir. Dis gelisiminde gecikme, cesitli
iskelet anomalileri (skolyoz, kifoz, konjenital kalga
cikigi), erkeklerde genital anomaliler, nobet, yaygin
gelisme geriligi, mental retardasyon, hipotoni, sereb-
ral atrofi, hipoplastik corpus callosum, beslenme
glcligu, gastroozefageal reflli, konstipasyon, imper-
fore andis, diafragma hernisi de bu hastalarda gorile-
bilecek diger anomalilerdendir .
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B. Ercan ve ark. Emanuel Sendromlu Cocuk Hastada Anestezik Yaklagim

Literatirde bu ender hastaligin anestezik yaklasimi
ile ilgili bilgi oldukga kisithdir. Bu nedenle, izole yarik
damak ameliyati geciren Emanuel sendromlu pediat-
rik hastamizdaki anestezi yaklasimimizi tartigsmayi
amagladik.

OLGU SUNUMU

izole yarik damak onarimi ameliyati planlanan 14
aylik, 7.5 kg agirhginda, kiz hastanin pre-operatif
degerlendirmesinde; mikro-retrognati, uzun filtrum,
her 2 kulak 6nlinde pit, bifrontal darlik, umblikal
herni, parsiyel damak yarigi, metakarpofalangeal
eklemlerde laksisite, hipotoni, beslenme gliclGgq,
laringomalazi, mikrosefali, hipertiroidi, sag tarafta
gelisimsel kalga displazisi saptandi. Hastanin basini
tutamadigl ve desteksiz oturamadigi gorildi. Global
gelisme geriligi vardi ve genetik analizinde 47XX+der
(22)t(11:22)  (923.3: Ql11l.2) saptanmistl.
Ekokardiyografisinde sekundum ASD gorildi. Tiroid
fonksiyon testleri normaldi. Pre-operatif alinan tam
kan sayiminda hemoglobin 13.5 g dL?, hematokrit
%38.7, |6kosit: 19.000 mikroL, trombosit 323.000
mikroL idi. Hastanin Mallampati skoru 2 ve American
Society of Anesthesiologist (ASA) siniflamasi 2 olarak
degerlendirildi. Daha 6nce gecirilmis cerrahi veya
yogun bakim yatisi 6ykisi yoktu. Hastanin ailesine
zor hava yolu olasiliginin oldugu anlatildi ve aydinla-
tilmis onam formu imzalatildi. Basarisiz entiibasyon
olursa gerceklesebilecek trakeostomi icin onam alin-
di. Zor hava yolu 6ngorilmesi ve eslik eden komorbi-
diteler nedeniyle post-operatif yogun bakim Unitesi
yeri hazirlanarak, hasta ameliyata alindi.

Ameliyat odasinda standart monitérizasyonu (elekt-
rokardiyogram, pulse oksimetre, non-invaziv kan
basinci) takiben, %80 fraksiyone inspiratuvar oksijen
(FiO,) ile preoksijenasyon saglandi. Sag el dorsum
ylziinden 24 gauge kanil ile intravenoz yol agildi ve
2 mg kg™ propofol, 1 mcg kg™ fentanil, 1 mg kg™ roku-
ronyum bromdr, 2 mg kg™ metilprednizolon ile indiik-
siyon yapildi. Cift-el teknigi ile 2 dk. sorunsuz maske
ventilasyonunu takiben, Storz C-MAC Miller 1 (Karl
Storz, Tuttlingen, Germany) videolaringoskop kulla-
nilarak ilk denemede 4.5 numara spiralli endotrakeal
tiple sorunsuz entiibe edildi (Cormack-Lehane 2).
Endotrakeal tlip orta hatta alt dudaga tespit edildi
(Resim 1). idamede total intravendz anestezi (propo-
fol ve remifentanil) kullanildi. Cerrahi boyunca (70

dk.) vital bulgulari stabil seyretti. Anestezi sonlandiri-
larak, 4 mg kg* sugammadeks ile kas gevsekligi geri
dondurildi. Hasta, yeterli spontan solunumu sagla-
dig1 dustinlldigiunde uyanik olarak ekstiibe edildi.
Ancak ekstilibasyonu takiben birkag dk. icinde desa-
tirasyon ve takipne gelismesi hastanin postoperatif
st hava yolu anatomisindeki degisikligi tolere ede-
memesine baglandi, uygun sedasyon esliginde, yine
Storz C-MAC Miller 1 (Karl Storz, Tuttlingen, Germany)
videolaringoskop kullanilarak 4.0 numara spiralli
endotrakeal tiiple entlibe edildi. Hasta entiibe olarak
pediatrik yogun bakim Unitesinde 8 saat izlemin
ardindan yine ekstiibe edildi, 2 glin sonra da stabil
sekilde eve taburculugu gerceklestirildi.

Resim 1.

TARTISMA

Emanuel sendromu ender goriilen multipl sistemik
malformasyonlar iceren bir anomalidir. Bu hastaligin
anestezik yaklagimi ile ilgili yalnizca 5 hasta bildiril-
migtir @57,

Eslik eden mikro-retrognati nedeniyle anesteziyolog-
lar zor hava yolu olasiligina hazir olmalidir. Literatlirde
bildirilmis olan hastalar incelendiginde, biri harig
digerlerinde direkt laringoskopinin basarisizlikla
sonuclandigi gértulmektedir 57, Biz de bu yizden
hastamizda ilk tercih olarak videolaringoskopi kullan-
dik ve entlibasyon sorunsuz olarak gerceklesti.
Damak-dudak onarimi ameliyatlarindan sonra 6zel-
likle ktiglik gocuklarda, st hava yolunun daralmasina
bagh postoperatif solunum yolu obstriiksiyonu %2-3
oraninda gorilebilir ®. Hastamizin Emanuel sendro-
munun neden oldugu anatomik zorluklarin da eslik
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etmesinin sonucu olarak postoperatif Gst hava yolu
degisikligine uyum saglamakta zorluk ¢ekebilecegini
g6z onlnde bulundurduk. Ekstlibasyon videolarin-
goskop ameliyat odasinda hazir iken, kas gevsekligi
tam olarak donduruldikten sonra ve uyanik olarak
gerceklestirildi. Ancak, hastanin yeni hava yolunu
akut donemde tolere edememesi nedeniyle
re-entlibasyona gereksinim duyuldu. Bu durum,
Emanuel sendromlu hastalarda ozellikle de vyarik
damak dudak cerrahilerinde yalnizca indiksiyonda
degil ekstlibasyon sirasinda da olasi hava yolu komp-
likasyonlarina hazir olmanin 6nemine dikkat cek-
mektedir.

Eslik eden kardiyak malformasyonlar nedeniyle preo-
peratif ekokardiyografi yapilmasi ve peroperatif kar-
diyak monitorizasyonun yakin takibi de 6nemlidir.
Hastamizin sekundum ASD disinda kardiyak anomali-
si yoktu ve olgu boyunca hemodinamik agidan stabil-
di. Diger olgu sunumlarinda hastalarin eslik eden
kardiyak anomalileri gesitlilik gosterse de periopera-
tif yakin monitorizasyon ile sorunsuz takip edildikleri
gorulmektedir (57,

Hastalarda sik gorulebilen iskelet anomalileri arasin-
da skolyoz ve kifoz olmasi malign hipertermi riskini
akla getirmektedir. Emanuel sendromu hastalarinda
bildirilmis malign hipertermi olgusuna rastlamadik.
Birkag hastada sevofluranin sorunsuz kullanimi bildi-
rilmis olsa da *® literatiir bilgisinin ¢ok kisitli olmasi
nedeniyle inhalasyon anesteziklerinin dikkatli kulla-
nilmasi taraftariyiz. Bunun yani sira sevofluranin
neden olabilecegi nobet-benzeri aktiviteler zaten
epilepsi riski olan bu gocuklarda bir diger soru isare-
tini gosterebilir. Hiperventilasyondan kaginmak ve
dikkatli soluk-sonu karbon dioksit takibi gereklidir ),
Cocuklarda total intraventz anestezi (TIVA) kullani-
mi, daha iyi bir derlenme saglamasi ve daha az solu-
num yolu komplikasyonuna neden olmasi dolayisiyla
da avantajlidir ©. Biz de guvenli tarafta kalmak ve
Emanuel sendromuna eslik eden iskelet anomalileri
nedeniyle malign hipertermi riskini en aza indirmek
adina ilk tercih olarak TIVA uyguladik.

SONUC

Emanuel sendromlu hastalarin perioperatif yaklagimi
ile ilgili veriler ¢ok kisith olsa da ayrintili bir preope-
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ratif degerlendirme, zor hava yolu hazirligi ve dikkat-
li hemodinamik monitdrizasyon ile bu nadir hastali-
gIn anestezi yonetiminde sorunlar en aza indirgene-
bilir.
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