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Olgu Sunumu

KAMPTOMELIK DISPLAZI’DE ANESTEZI DENEYIMIiMiz:

OLGU SUNUMU
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Hakan ARSLAN', Nur AKGUN!

ABSTRACT

Ozet: Kamptomelik displazi; iskelet displa-
zileri grubunda yer alan; 6zellikle alt ekstre-
mite kemiklerinde kavislenme, toraks de-
formiteleri ile mikrognati, makrosefali, kalp,
bébrek anomalileri trakoemalazi go6zlenen
kemik, kikirdak anomalilerinin eslik edebil-
digi bir hastaliktir. Cocukluk erken déne-
minde solunum yetmezligi nedeniyle mortal
seyredebildigi gibi hayatta kalanlarin bir seri
ortopedik operasyon gecirmesi gerekebilir.
Go6gus kafesi yapisindaki anomaliler ve tra-
keomalazi nedeniyle anestezi uygulamasi
ozellikli ve postoperatif solunum yetmezligi
riski fazla olan bir hasta grubudur. Biz de;
kamptomelik displazi tanii 4 yasinda kiz
cocuk olgumuzu, pes ekinovarus nedeniy-
le operasyonu sonrasinda gelisen solunum
yetmezligi nedeniyle sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Kaptomelik displazi,
trakeomalazi, genel anestezi, yogun bakim

Summary

Our Anesthetic Experience with Capto-
melic Dysplasia: Case Report

Camptomelic dysplasia is a disease which
is a subgroup of skeletal dysplasias. Cur-
vature in the lower limb bones; thoracic
deformities, micrognathia, microcephaly,
heart, kidney abnormalities are some of the
major problems in this disease. Bone and

cartilage anomalies that can cause tracheo-
malacia can occur in this disease eigther. In
the early periods of childhood disease can
be mortal but if patients can deal with respi-
ratory problems further medical intervention
can be neccesary. In this cases, patients
might have need orthopedic operations.
Because of the abnormalities in the struc-
ture of the ribcage and tracheomalacia this
patients have high risk of postoperative res-
piratory failure and need special anesthetic
consiredation.

In this case we want to share our clinic ex-
perience because of respiratory failure in a 4
year old female patient with the diagnosis of
Camptomelic dysplasia whom is having an
operation for her pes equinovarus.

Key Words: Camptomelic dysplasia, trache-
omalacia, general anesthesia, ICU

Giris: iskelet displazileri dzellikle uzun ke-
miklerde olugsum ve gelismedeki bozukluklar
nedeniyle sekil ve yapl anomalileriyle g6-
rilen bir hastalik grubudur. Kamptomelik
displazi de bu grupta yer alan; 6zellikle tibia
olmak Uzere, ekstremite kemiklerinde kavis-
lenme, skapula ve klavikula kavislenmesi,
vertebra ve pelvik kusak deformiteleri ile ka-
rakterize bir sendromdur. Ayrica; mikrognati,
makrosefali, burun kékl basikligi, alin ¢ikik-
hgi, distk kulaklar, pes ekinovarus, kisa, ka-
lin parmaklar, kalca, dirsek, el eklemlerinde
cikikliklar, kalp ve bdbrek anomalileri, erkek-
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lerde pseudohermafrodism goérilebilir'2. 10
000 dogumda 0.05 - 1.6 oraninda gorilir
ve mortalite orani yulksektir®. Olgularin %
50’sinde 6l0 dogum veya dogumu takiben
birkag hafta icinde; dar gégus kafesi, larinks
darhdi veya trakeomalaziye bagh solunum
yetmezligi nedeniyle 6lim gerceklesebilirt®
Geri kalan olgular da; bir seri ortopedik ope-
rasyon gecirmeye adaydirlar. Biz de; kamp-
tomelik displazi tanili 4 yasinda kiz gocuk ol-
gumuzu, pes ekinovarus nedeniyle operas-
yonu sonrasinda gelisen solunum yetmezligi
nedeniyle sunmak istedik.

Olgu:

4 yasinda kiz cocuk hasta Ortopedi ve Trav-
matoloji Klinigi tarafindan pes ekinovarus
nedeniyle opere edilmek amaciyla anes-
tezi poliklinigimize bagvurdu. 29 yasindaki
annenin 6. gebeliginden 2. yasayan olarak
2010 gr. agirliginda sezeryan ile dogmus.
Dogum sonrasi fizik muayenesinde; bila-
teral pes ekinovarus, boyunda yelelenme,
boyun kisaligi, spinal asimetrik durus, ayrik
meme basg! tespit edilmis. Solunumsal ola-
rak; akcigerlerinde bilateral sekretuar ralleri
ve subkostal ¢ekilmeleriyle birlikte solunum
sikintisi gelismesi Uzerine yenidogan yogun
bakiminda 20 gun yatigi olmus. Kranial, ba-
tin ve renal USG ve iskelet grafileri normal-
mig, cekilen EKO’da ince PDA, kigUk ASD,
eser miktarda AY, bikUspit aortik kapak tes-
pit edilmis. Kardiak ve ortopedik sikayetle-
rinden dolayi ilgili kliniklerce takibe alinmis,
sitogenetik analiz yapiimig 46 XX normal disi
karyotip tespit edilmis. Dogumundan yakla-
sik 4 ay sonra 6ksurtk ve hiriltil solunumla
acil servise basvuran hasta yatirilarak tedavi
altina alinmig, yatisinin 3. gininde miyopa-
ti gelismesi Uzerine, ¢ocuk néroloji tarafin-
dan degerlendirilmis, CK degeri ve c¢ekilen
EMG normal olan hasta icin fizik tedavi ve
rehabilitasyon programi planlanmis. Pediatri
tarafindan; atipik yiz gérinimi (mikrogna-
ti, dlz yUz, hipertelorizm, disik kulak), tra-
keomalazi, vertebra defektleri, hipoplastik
skapula, konjenital kalp hastalgi, pes ekino-
varus deformitesi gelisimsel kalca displazisi
olan hastaya bu klinik bulgularla Kamptome-
lik displazi tanisi konulmus. Hasta pes eki-
novarus nedeniyle; dogumdan itibaren seri
alcilarla tedavi edilmis 11 aylk iken baska
bir merkezde ortopedi klinigi tarafindan ad-
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duktor tenatomi yapilmis genel anestezi uy-
gulanmig, ameliyatinda ve sonrasinda prob-
lem olmamig. Hasta ayni nedenden hastane-
miz Ortopedi kliniginde 6 kez seri alcilama
yapilmis, kismi dizelme saglanmis niksu
onlemek amacl tibialis anterior transferi en-
dikasyonuyla operasyon planlanmis.

Preoperatif degerlendirilen hastada USYE
semptomlarinin olmasi ve l|6kositoz sap-
tanmasindan dolayi pediatri tarafindan akut
tonsillit tanisi ile yedi gunluk tedavi uygu-
landi. Bir haftalik tedavi sonucunda pediat-
ri tarafindan tekrar degerlendirilip iyilesme
tespit edilerek, operasyona uygun goérulda.
Hasta operasyon salonunda standart mo-
nitorizasyon sonrasinda genel anestezi uy-
gulandi. Anestezi indiksiyonu sonrasinda,
oratrakeal entlibasyon sorunsuz olarak ger-
ceklestirildi. Operasyon esnasinda anestezi
ve cerrahi acidan herhangi bir sorunla kar-
silagsilmadi. Postoperatif dénemde uyanikhgi
ve spontan solunum eforu yeterli olan hasta
ekstibe edildi. Ekstlibasyon sonrasinda so-
lunum yetmezligi gelismesi ve spazm bulgu-
larn gbzlenmesi Uzerine hastanin sedasyonu
derinlestirilip, reentibe edildi. Hasta yogun
bakim klinigine nakil edilerek, mekanik ven-
tilasyon uygulandi. Kortikosteroid tedavi du-
zenlendi. Midazolam ve remifentanil inflz-
yonu ile sedasyona baslandi. 24 saat sonra
ekstibasyon planlandi. Sedasyon kesilerek,
uyanan hastanin ekstibasyon sonrasi, tra-
keomalaziye bagli solunum sikintisi, subs-
ternal retraksiyonlari devam etti, hasta bron-
kodilatatér tedavi, soguk nebulizasyon ve
bire bir yakin doktor takibine alindi. 24 saat
icinde asamali olarak duzelme gdzlenen
hasta reentibe olmadan bu devreyi gecirdi.
Postoperatif 5. giinde bulgularin gerilemesi,
solunumunun dizelmesi Uzerine pediatri kli-
nigine nakil edildi.

Tartisma:

Kamptomelik displazinin cogunlukla otozo-
mal dominant gegisli oldugu duistnidlmekle
birlikte, sporadik olgular da bildiriimektedir.
Kamptomelik displazideki mutasyondan so-
rumlu olan gen, 17. kromozomu Uzerinde
yer alan bir transkripsiyon faktéri olan SRY
genidir. Bu genin 6zelligi ayni zamanda fe-
notipik olarak erkek cinsiyetin olusumundan
sorumlu olmasidir. Olgularin erkek olanlarin
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cogunda psoédohermofrodizmin goérilme-
sinin nedeni de bu gendeki mutasyondurs®.
Olgumuz kiz ¢ocuk olup, normal fenotip ve
genotip 6zellik tagsimaktadir.

Hastamiza; atipik ylz gérinimi (mikrogna-
ti, duz yuz, burun kékd basikhgi, disuk ku-
laklar), trakeomalazi, vertebra anomalileri,
hipoplastik skapula, konjenital kalp hastaligi
(ince PDA, kiguk ASD, eser miktarda AY, bi-
kispit aortik kapak ASD), pes ekinovarus
ve kalca displazisi klinik bulgular ile kamp-
tomelik displazi tanisi konulmustu. Kardiyak
acidan operasyon endikasyonu konulmayan
olgu, takip edilmekteydi. Gunlik yasamin-
da normal aktivitelerde solunum yetmezIigi
yasamazken, gelisen USYE doénemlerinde
solunum sikintisi gelisebilmekteydi. Trake-
omalazi tespit edilen hastanin 11 aylikkken
sorunsuz genel anestezi uygulamasi vardi.
Hastanin pediatri konsultasyonu ile birlikte
operasyonu planlandi, sorunsuz anestezi in-
diksiyonu, oratrakeal entiibasyon ve anes-
tezi idamesi sonrasinda postoperatif eks-
tibasyon sonrasinda trakeomalaziye bagli
oldugu dusunulen solunum yetmezligi gelis-
ti ve reentlbasyon endikasyonu gelisti. 24
saat sedasyon, kortikosteroid tedavi, meka-
nik ventilasyon uygulamasi ile takibi sonrasi
ekstibasyon gerceklestirildi.

Kamptomelik displazili hastalarda solunum
yetmezligine bagh erken dénemde mortali-
te oraninin ylksek olmasi ve hayatta kala-
rak operasyon sansi olan hastalarin oraninin
diUslk olmasi nedeniyle literatlr bilgisi cok
sinirlidir.  Anestezi uygulamasinda karsila-
silabilecek sorunlar, hastanin_tasidigi klinik
bulgularla baglantili olabilir. Oncelikle; kar-
diyak ve renal anomalilerle ilgili sorunlar ele
alinabilir. Bizim olgumuzda; renal problem
yoktu, minor kardiyak patolojiler mevcut-
tu ancak kontrol altindaydi. Bu hastalar zor
havayolu ile solunum fonksiyonlari ve trake-
omalazi acgisindan incelenmelidir. Hastamiz-
da; daha 6ncesinde gegirilmis sorunsuz ge-
nel anestezi uygulamasi olmasi, USYE d6-
nemleri haricinde normal aktivitelerini yerine
getiriyor olmasi anamnezinde yer almaktay-
di. Anestezi induksiyonunda zor ventilasyon
ile karsilagsmadik, laringoskopide Cormack
Lehane skorlamasi 2 olarak degerlendirile-
rek, entiibasyonda zorluk yasanmadi. Anes-
tezi idamesinde havayolu basinglar normal
seyretti, akciger sesleri ile dogala yakindi.
Trakeomalaziye bagl postoperatif ekstlbas-
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yon sonrasi solunum yetmezligi gézlendi.
Hastanin bir hafta 6éncesinde USYE tedauvisi
gérmis olmasi ve pediatri onayiyla ameli-
yata gelmis olmasiyla birlikte béyle 6zellikli
bir vakanin operasyonu icin akut enfeksiyon
sonrasi bekleme siresinin normal hastalara
gore daha uzun tutulabilecegini ifade etmeli-
yiz. Anestezi yonetiminde daha az havayolu
reaksiyonuna yol acabilmesi acisindan la-
ringeal maske veya | gel tercih edilebilir. Biz
daha énceki anestezi uygulamasinda prob-
lem yasanmadigini ve zor havayolu olmadi-
gini géz dnune alarak oratrakeal entibasyon
uygulanmasini tercih ettik.

Madazli ve ark.” 2 yasinda bir olgu bildirmis-
ler, anestezi uygulamasi acisindan ele alin-
mayan olgu sunumunda hastanin ortopedik
operasyon gecirmis oldugu alt ekstremite ki-
saliginin dizeltildigi, motor, mental, fiziksel
gelisiminin normal olarak devam ettigi belir-
tilmistir.

Kamptomelik displazinin erken mortalite
orani yuksek olsa da hayatta kalan hasta-
lar icin seri ortopedik ameliyatlarda anestezi
uygulamalari gerekebilir. Hastada trakeoma-
lazi, g6gus kafesi deformiteleri, kardiyak,
renal patolojiler olabilecegine dikkat etmek
gerekir. Zor havayolu acisindan hastanin in-
celenmesi, postoperatif solunum yetmezligi
gelisebilecegdi bilinerek gerekli 6nlemler alin-
maldir.
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