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Anesteziyoloji

Robinow sendromunda anestezik yaklasim
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SUMMARY
Anesthetic management in robinow syndrome

Robinow syndrome, originally described in 1969, consists of
mesomelic brachymelia, short stature, genital hypoplasia and
characteristic facies. Associated organ system involvement
may include developmental delay, congenital heart disease,
obstructive disorders of the urinary tract and renal cysts. As
there is a potential for airway problems related to the facial
features, such as midface hypoplasia and micrognathia, peri-
operative management of these patients is important. We pre-
sent the anesthetic management of 6-year-old boy, previously
diagnosed with Robinow syndrome, who was admitted for an
orthopedic surgical procedure.
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Robinow sendromu; 1969 yilinda, Robinow ve arkadas-
lar1 tarafindan mezomelik kisalik, hemivertebra, genital
organlarda hipoplazi ve fetusa benzer tipik yiiz goriinii-
mii ile karakterize bozukluk olarak tanimlanmistir (D,
Konjenital bu sendromun baglica bulgulari, mezomelik
brakimeli, hemivertebra, dismorfik yiiz ’fetiis yiizii’, ge-
nital hipoplazi, normal karyotip, mikropenis, klinodakti-
li, kamptodaktili, hipoplastik tirnaklar ve orta derecede
kisa govde yapisidir (), Genetik gegis gosteren sendro-
mun nedeninin, 9922 kromozomu iizerindeki ROR2 ge-
ninde gelisen mutasyon oldugu belirlenmistir 3.
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6 yasinda, elektif olarak ameliyat1 planlanan 18 kg agirhigm-
daki erkek olgunun yapilan operasyon oncesi degerlendirilme-
sinde, 8 aylik iken Robinow sendromu tanis1 konuldugu 6gre-
nildi. Yapilan fizik muayenesinde, patolojik bulgu olarak kisa
kalin boyun, hipertelorizm, mezomelik brakimeli, servikal ki-
fozis, mikropenis ve gelisme geriligi saptandi.

Ameliyathaneye alinan olguya, EKG, invaziv olmayan arter
basinci ve pulse oksimetri ile monitorizasyon uygulandi. %
100 oksijen ve % 1-8 sevofluran ile anestezi indiiksiyonundan
sonra, sol el sirtindan 24 G braniil yerlestirilerek sivi uygulan-
masina baglanildi. 1.5 mcg/kg iv. fentanil enjeksiyonundan
sonra 2.5 numara laringeal maske ilk girisimde sorunsuz ola-
rak yerlestirildi. Kafi 10 ml hava ile sisirildi. Dinlemekle her
iki akcigerin yeterli ve esit olarak havalandig1 saptandi.

Anestezi idamesi % 50 N20 + % 50 O2, % 1-3 sevofloran ile
stirdiiriildii. Ameliyat boyunca kas gevsetici ila¢ kullanilmadi.
Anestezi siiresince olguda herhangi bir komplikasyon gelis-
medi. 150 dakika siiren ameliyat bitiminde spontan solunumu
diizenli ve yeterli hale gelen olgudan laringeal maske sorun-
suz olarak cikarildi. Olgu, derlenme odasinda 30 dakika izlen-
dikten sonra ilgili servise gonderildi.

TARTISMA

Ilk olarak Robinow ve ark. tarafindan 1969 yilinda; kisa
govde yapisi, karakteristik yiiz dismorfizmi (fetus yii-
zii), genital organlarda hipoplazi ve mezomelik braki-
meli kombinasyonundan olusan bozukluk Robinow
sendromu olarak tanimlanmustir (). Klinik olarak tani
konulmast i¢in asil gerekli kriterler karakteristik yiiz, 6n
kolda brakimeli, kisa gévde yapisi ve genital hipoplazi
olarak belirlenmistir (2). Genetik olarak otozomal domi-
nant, otozomal resesif ve heterojen gecis gosterebilir (2.
Siklig1 1: 500.000 olmakla beraber, bebeklik veya erken
¢ocukluk doneminde olgularin % 5-10’u hayatlarini
kaybettiklerinden prevalansinin daha diisiik oldugu sa-
nilmaktadir.

Robinow sendromu her iki cinste esit olarak goriiliir (2.
Sendromun cografi bolge acisindan goreceli olarak sik
olarak goriildiigii iilkelerden birisi de Tiirkiye’dir (4.

Sendroma eglik eden 6zel metabolik bir bozukluk sap-
tanmamistir (3), Radyolojik incelemeler, spinal veya
kostal deformiteler, 6n kol brakimelisi, el anomalileri ve
yliz yapilarinin degerlendirilmesinde kullanilabilirler.
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Prenatal donemde, tan1 amaciyla uzun kemikler ile ulna
veya humerus orani kullanilan bir 6l¢timdiir.

Pulmoner ve kardiyak komplikasyonlara bagli olarak
olgularin yaklasik olarak % 5-10"u erken ¢ocukluk do-
neminde hayatlarmi kaybeder (2), Olgularin % 20’sinde
degisik derecelerde mental retardasyon saptanmakla be-
raber, ¢ogu olguda zeka normaldir (3), Rekombinan bii-
ylime hormonu uygulanmasinin, Robinow sendromunda
biiyiime hizin belirgin olarak artirdig1 gosterilmistir (9.
Olgularin ¢ogunda, normal zeka, yeterli cinsel fonksi-
yon ve iireme ile birlikte normal hayat siiresi goriiliir (2),

Robinow sendromlu olgular vertebral anomali veya
skolyoz diizeltilmesi, dental bozukluklarin ortadan kal-
dirilmast ve fasiyal rekonstriiksiyon ic¢in cerrahi uygu-
lanmasina maruz kalirlar (©). Anestezi morbiditesi ve
mortalitesi siklikla hava yolunun giivenli olarak sagla-
namamasina baghdir. Yiiz ve dislerdeki sekil bozukluk-
lar1, kisa boyun ve kisa gévde yapisi nedeniyle zor veya
basarisiz endotrakeal entiibasyon gelisme olasilig1 yiik-
sektir (6.7, Sendromda gériilen vertebral anomaliler ve
skolyoz sonucu santral bolgesel anestezi uygulamalari
da giiclesir (7:8),

Zor endotrakeal entiibasyon gelisebilecegini diisiindii-
giimiiz olgumuzda, olasi travma ve komplikasyonlardan
kaginmak i¢in, hava yolunu saglamak amaciyla larenge-
al maske yerlestirmeye karar verdik. Larengeal maske,
bir ucu standart 15 mm’lik konnektor ile solunum dev-
resine baglanan diger ucunda ise ince bir pilot tiip ile si-
sirilen ve hipofarinks anatomisine uygun sekilde yapil-
mis eliptik balon bulunan bir borudur . Sigirilen elip-
tik balon kayganlastirilip kor olarak hipofarinkse yerles-
tirilir. Baz1 olgularda, mevcut anatomik defektler laren-
geal maske uygulamasini zorlastirabilir. Maske iyi yer-
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lestirilmeze ve 6zofagusun iist ucu maskenin ic¢inde ka-
lirsa mide gaz ile dolar ve siser. Bunun dnlenmesi igin
zor olgularda larengeal maske direkt veya fiberoptik la-
ringoskop kullanilarak, gorerek yerlestirilmelidir.

Tiim larengeal maske uygulanan pediyatrik olgularda
oldugu gibi, Robinow sendromunda da, hastanin solu-
num yolu refleksleri donmeden lerengeal maske cikaril-
mamalidir (10),

Sonug olarak, hava yolunun endotrakeal tiip ile saglan-
masinin zor olabilecegi diistiniilen Robinow sendromlu
olgularda laringeal maske uygulamasmin giivenli hava
yolu saglanmasinda etkin bir yontem olarak kullanilabi-
lecegi kanisindayiz.
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