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Olgu Sunumu

CROUZON SENDROMUNDA ANESTEZi UYGULAMASI
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Ozet

Kraniyofasiyal disostozis olarak da bilinen Crouzon
sendromu, erken kraniyal sutlr kapanmasi, hiper-
telorizm, ekzoftalmus, maksilla hipoplazisi ve tipik
kurbaga benzeri yiiz gérinimu ile karakterize, ge-
nellikle otozomal dominant gegis gdsteren bir kra-
niyofasiyal sendromdur. Hava

yollarinin kuicUkligine bagl olarak solunum prob-
lemleri siktir. Genel anestezi uygulanan olgularda
zor entlibasyon ve ayrica periopereatif dénemde
solunumsal komplikasyonlar sik gérilmektedir. Ol-
gumuzda, dogumunda Crouzon Sendromu tanisi
almis onug¢ aylik erkek bebege kraniyosinostoz ne-
deniyle nérosirlrji klinigi tarafindan kraniotomi
planlandi. Nadir gértlen bu sendromda anatomik
bozukluklar zor hava yoluna sebep oldugundan,
Crouzon sendromunda anestezi uygulamasina, bu
olguyla dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Crouzon sendromu, zor hava
yolu

GENERAL ANAESTHESIA IN CROUZON
SYNDROME

Summary

Crouzon syndrome, also known as craniofacial di-
sostosis, is an autosomal dominant condition cha-
racterized by early closure of cranial suture, hyper-
telorism, exophthalmus, maxillar hypoplasia and
typical frog-like appearance of face. Respiration
problems are often due to narrow air ways. Difficult
intubation and respiratuar complications in peri-

operative period are often seen in general anaest-
hesia. In our case, crainotomy was planned by the
neurosurgery clinic for craniosynostosis to a 13
months old male baby diagnosed as Crouzon
syndrome at birth. We aimed to draw attention with
this case to anaesthesia practice of Crouzon
syndrome, a rare case which causes difficult air-
way due to anatomic disorders.
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Olgu

Anamnezinde sik gegirilen bronsit ataklari ile uyku-
sunda hiriltili ve zorlu solunum mevcut olan, labo-
ratuar deg@erlerinde bir patoloji saptanmayan, fizik
muayenesinde maksiller hipoplazi, hipertelorizm,
kiguk agiz, rolatif blyuk dil, ekzoftalmus, strabis-
mus, pitozis mevcut, mallampati skoru evre II-
| olan hasta, premedikasyon yapilmadan ameliyat-
haneye alindi. Zor hava yolu nedeniyle kas gevse-
tici kullanmadan spontan solunum korunarak entu-
basyon planlanan hastaya, EKG ve SpO, moni-
torizasyonu yapilarak indiksiyonda % 1-5 sevoflu-
ran inhalasyonu uygulandi. Airway varliginda mas-
ke ile ventilasyonu gti¢likle saglanan hastada, di-
rek laringoskopi ile larinks goértlemedi. Maske ile
ventilasyona devam edilerek aralikl olarak 2 kez
entlbasyon denendi, ancak yapilamadi. Maske ile
ventilasyonun glclesmesi ve periferik oksijen satu-
rasyonunun didsmesi Uzerine énce Atropin taki-
ben slksinilkolin yapilarak %100 O, altinda 3 nu-
mara kafsiz tip ile kér entiibasyon yapildi. Bu ara-
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da gelisen bradikardi ve bronkospazm tedavisi icin
atropin ve prednol yapildi. Akciger aspirasyonu
yapilarak SpO, % 98-100 olduktan sonra bile mi-
deye olan kagak ve olusan batin distansiyonunun
akciger fonksiyonlarini kisitlamasi nedeniyle mev-
cut hava yolunun anestezi devami igin uygun ol-
mayacag! distndldid. 20mg pentotal, 1mg veki-
ronyum yapilarak 4 numara tip ile reentiibasyon
saglandi. Her iki akcigerin esit olarak havalandigi,
mideye bir kagagin olmadigi géraldi. % 1-1,5 se-
vofluran , % 50 O, ve N,O, gerektiginde 1 mcg/kg
fentanil ile anesteziye devam edildi. Operasyon si-
rasinda hemodinamik veriler stabil seyretti ve her-
hangi bir solunumsal komplikasyon gelismedi.
Postoperatif reanimasyon klinigine alinan olgu, bir
gunlik takipten sonra ekstiibe edilerek servise
nakledildi.

Tartisma

Crouzon sendromu ilk kez 1912 yilinda O. Crou-
zon tarafindan tanimlanmigtir. Kraniyosinostozis
ve dismorfik ylz ile karakterize olan sendromun
gorilme sikh@i 1:25000 olarak biIdiriImi§tir1. Mak-
sillanin anteroposterior yénde gelismesinin engel-
lenmesi sonucu ortaya ¢ikan maksiller hipoplazi,
hava yolunun daralmasina sebep olur”. Crouzon
sendromunda iki veya daha fazla kranial sttiriin
tutulmasi intrakraniyal basin¢ artisina sebep ol-
maktadir. Bu sendromda , lambdoid, sagittal ve ko-
ronal sutirlerde prematir kraniyosinostozis goérul-
mesi siktir. Bulgular, yukselmis kafa ici basincina
sekonder mental gerilik, iletim tipi isitme kaybiyla
beraber konjenital aural atrezi, hipertelorizm, kisa
Ust dudak, rélatif mandibular prognatizm ile oligo-
donti, makrodonti ve diglerde aralikli yerlesim ola-
rak siralanabilir. Maloklizyon, V seklinde dental ar-
ka neden olan maksiller hipoplazi de siktir. Sen-
dromda azalmis orbital bosluk volimine bagl ek-
zoftalmus, ekstropi ve buna bagli konjuktivit ve ke-
ratit g6raldr. Nazal septum deviasyonunun da eslik
edebildigi gaga seklinde bir burun, ylksek veya
yarik damak ve dudak gérilebilir’.

Hava yolunun dikkatli degerlendiriimesi énemlidir.
Maksiller kemiklerin hipoplazisi maskenin oturma-
sini zorlagstirir. Mikrognati direk laringoskopi sira-

109

Crouzon Sendromunda Anestezi Uygulamasi

sinda larinksin incelenmesini imkansiz hale getirir.
Temporamandibular bileskenin disfonksiyonu ge-
nenin aciimasina engel olur. Servikal vertebra si-
nostozisi boynun fleksiyon ve ekstansiyonuna en-
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gel olurken, koanal atrezi ve hipoplazi nazotrakeal
entlbasyona izin vermez.

Trakeal entlibasyon metodlari arasinda konvan-
siyonel uyanik entlbasyon, fiberoptik bronkos-
kop kullaniimasi, epiglotun palpasyonunu taki-
ben kér oro ve nazotrakeal entiibasyon veya oro-
farinksten gayd gdnderilerek yapilan transtrakeal
retrograd entlibasyon sayilabilir. LMA yerlestiril-
mesinden sonra LMA iginden fiberoptik entubas-
yon da yeni yéntemlerden biridir .Crouzon sen-
dromlu olgularda zor hava yolu uygulamalarina
ihtiya¢ duyulabilecegi akilda tutulmalidir.
Olgumuzda, cerrahi islemin uzun siirecegi diisl-
nilerek LMA kullanimi tercih edilmemistir. Uya-
nik entlbasyon denedigimiz olgu, sonrasinda
sedatize ve kilrarize edilerek entlibe edildi. Uya-
nik entlbasyon distnllen hastalarda aneste-
zist, hava yolundan emin olana kadar hastanin
spontan solunumuna izin vermelidir. Trakeal en-
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tibasyon icin kas gevseticiler kullanilabilir.
Uyanik oral veya kér nazotrakeal entlibasyon al-
ternatif olabilir. Kraniosinostoz tamir operasyonu
sirasinda endotrakeal tlp dikilerek sabitlenebilir.
Trakeostomi son denenecek yéntemdir.
Kraniyosinostozlu hastalarda intrakraniyal basin-
cl arttiran anesteziklerden kaginilmahdir. Seda-
tifler kullanihrken dikkatli olunmali, bu ilaglarin
noérolojik defisitleri maskeleyebilecedi de unutul-
mamalidir.

Kaynaklar

1. Crenshaw AH. Congenital anomalies. Campbell’s Operative Ort-
hopedics, Seventh Edition, St. Louis :Mosby Company, 1993,
5.428

2. Hizarcioglu M, Gulez P, Kayserili E, Yener H, Korkmaz S, Crou-
zon sendromlu bir yenidogan ,ADU Tip Fakiltesi Dergisi 2004;5
27-2

3. Haslam RHA. Neurologic Evaluation, Craniosynostosis: In: Nel-
son Textbook of Pediatrics 17 ed. Philadelphia:WBSaunders,
2004: 1992-93



