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SUMMARY
Airway problems in Larsen syndrome

Larsen syndrome is a rare congenital connective tissue disor-
der which is caracterised with a typical facial appearance,
and it is neurological and musculosceletal abnormality, Be-
cause of this special features, the patients are scheduled to
have orthopedic and E-N-T region operations along their li-
fes. The patients have short stature, small chin, cervical insta-
bility that cause to diffucult intubation possibility during the
operation. Airway problems caused by lack of rigidity of the
upper airway may occur during intubation and extubation
phases (1),

A 4 month old baby with a know diagnosis of Larsen syndro-
me and motor retardation was scheduled for bilateral patellar
lucsation repair. The baby was evaluated as a case for a diffi-
cult intubation before the operation. The intubation was per-
formed with a guidewire at a second attempt. After the diffi-
cult intubation there were no problems observed during peri-
operative and postoperative 24h periods about anesthesia.

Larsen syndrome is a rare disorder that needs a perfect pre-
operative preparation. Therefore it needs to review all alter-
native intubation techniques of elective difficult airway mana-
gement.
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Larsen sendromu, ender goriilen, kraniyofasiyal ve lo-
komotor sistemde anomalilerin eslik ettigi, hava yolu
zorlugu ve ortopedik problemler nedeniyle yasamlari
boyunca KBB ve ortopedi operasyonlari uygulanan bir
hasta grubudur. Ortopedik acidan ¢ok iyi tanimlanmis
olan sendromun anestezi bildirimi azdir. Bu operasyon-
larin anestezisinde karsilasilan sorunlar; hava yolunun
saglanmasinda giicliik, sik akciger infeksiyonlar1 nede-
niyle saglikli donemin bulunmasinda zorluk, trakeoma-
lazi, bronkomalazi, servikal stabilasyonun saglanmasi

ve pozisyon degisikliginin getirdigi risklerdir.
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Dogumdan hemen sonra Larsen sendromu tanis1 konmus, 3 kg
agirhiginda, 54 cm boyunda, 4 aylik kiz cocugu, bilateral pa-
tella ¢ikigr nedeniyle operasyonu planlandi. Preoperatif deger-
lendirmede, gelisme geriligi, bilateral kalga ¢ikigi, bilateral
patella ¢ikigi, pes ekina varusu olan, her iki dirsekte kontrak-
tiir gelismis ve sendromun tipik yiiz goriiniimiine (Resim 1, 2)
sahip, kisa boyun, kiiciik ¢ene, orofaringeal muayenede yarik
damak, yiiksek tavan tespit edilen olgunun preoperatif servi-
kal grafisi normaldi. Laboratuvar tetkikleri; Het % 31.3, Hb
11.0 g/dl, WBC 12.7 K/uL, PLT 447 K/uL, PT 12 saniye, PTT
27 saniye, INR 1.0, glukoz 99 mg/ dL, iire 18 mg/dL, kreatin
0.30 mg/dL, AST 41U/L, ALT 32 U/L idi.

Larsen sendromunda ciddi kifoz, 6zellikle C5-C6 seviyesinde
vertebra korpuslarinin gelismemis olmasi, C5-C6’da servikal
kanala ya da korda basi olabilmesi, subglottik stenoz, eliptik
krikoid goriilebilmesi nedeniyle () preoperatif zor entiibasyon
beklenen olgu icin alternatif secenekler hazirland1. Indiiksiyon
sevofloran ile yapildiktan sonra ilk denemede entiibasyon sag-
lanamadi. Larinkoskopik goriiniimde trakea sola deviye ve
epiglotun yukarda, kaudale yonelik olmasi nedeniyle ikinci
deneme 0.1 mg/kg vekuronyumla ve stile ile yonlendirilen
tiiple yapilip entiibasyon saglandi. Anestezi % 2'lik sevoflo-
ran, % 50 N,O ve % 50 O, ile siirdiiriildii. Gelisebilecek 6de-
mi engelleyebilmek amaciyla sistemik steroid olarak 1 mg/kg
prednizolon iv. yapildi. Operasyon 5,5 saat siirdii ve peropera-
tif hemodinamik parametreler stabil seyretti. Ekstiibasyon asa-
masi1 da ayn1 6zenle yapildiktan sonra gelisebilecek subglottik
odem tehdidi ve uzun siireli operasyon nedeniyle hasta yogun
bakima alindi. 24 saatlik takipte her hangi bir sorunla kargsila-
stlmadi.

TARTISMA ve SONUC

Larsen sendromu; 1950 yilinda ilk defa Larsen tarafin-
dan tanimlanmis, artrodijitalis sendrom, eklem displazi-
si, silindir parmak sendromu olarak da adlandirilan na-
dir bir hastaliktir. Etiyolojisinde dogumsal ve genetik
olasiliklar, otozomal ¢ekinik ve otozomal baskin yeni
mutasyonlar diigtiniilmektedir. Patolojik mekanizma
belli degildir. Epifiz cekirdeginde ossifikasyon bozuklu-
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H.Tezel ve ark., Larsen sendromlu hastada entiibasyon gii¢liigii

Resim 1.

8u ve atipik ossifikasyon ataklari tespit edilir. Etkilenen
organlar eklem, yiiz kemikleri, iskelet, bag dokusu ve
hareket sistemidir. Yiizde tipik dismorfizm, hipertelo-
rizm, ¢okiik burun, frontal bombenin ¢ikiklig1, dudak ve
damak yarigiyla, biiyiik eklem displazileri, omurga ano-
malileri siddetli kifo-skolyoz (6zellikle servikal omur-
larda), pes ekina varus, silindir parmaklar goriiliir. Bera-
berinde trakeomalazi, subglottik 6dem, isitme ve gérme
giicliigii, spina bifida, orantisiz biiyiime ya da gelisme
geriligi, siit cocuklugu doneminde sik karsilasilan solu-
num yolu hastaliklari, yara iyilesmesinde gecikme, at-
lanto-oksipital subluksasyon ve tetrapleji riski, bazen
kardiyak anomaliler, solunum yetersizligi ve mental re-
tardasyon olabilir. Hastalar, sendromun getirdigi mev-
cut sorunlar nedeni ile sik ortopedik operasyona maruz
kalirlar (1.2.5.6),

Osteokondroplaziler ve konjenital eklem subluksasyon-
lar1, hastalarin birincil hastaliklarindan kaynaklanan ne-
denler ve hareket kisitlilig1 olmasi nedeniyle sik ortope-

Resim 2.

dik girisim gereken hasta grubudur. Nadir goriilmesi
anestezi tecriibesinin de az olmasi, trakeomalazi, bron-
komalaziye bagli hava yolu daralmasi ve servikal sub-
luksasyon riski nedeniyle detayli preoperatif degerlen-
dirme gerektirir.

Stevenson ve ark. 1991'de ayrintili olarak yaptiklari su-
numda, ii¢ olguda kisa boyun, damak ve servikal insta-
bilitenin yoklugu nedeniyle zor entiibasyona dikkat ce-
kerek bir bebekte entiibasyon giicliigii bir bebekte de
minimal krup yasadiklarini belirtmiglerdir ®). Bu hasta
grubunda zor entiibasyon 6ngoriisii nedeniyle preopera-
tif servikal kanalin durumunun radyolojik olarak ince-
lenmesi, alternatif entiibasyon yontemlerinin farkl
bleydler, fiberoptik laringoskopi, trakeostomi i¢in hazir-
lanarak operasyona baglanmasi gerekir. Bu hastalarda
glinliik hayatin idamesi esnasinda dahi min6r travma
sonrasinda kuadripleji ve olimiin gerceklestigi rapor
edilmistir (4-0). Kretz tarafindan yapilan sunumda, 3 ay-
Iik Larsen sendromlu bebek ortopedik operasyon icin
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kaudal epidural blok ve genel anestezi uygulanarak yiiz
listli pozisyonda operasyon yapiliyor, 4 saat siiren ope-
rasyon sonunda belirgin solunum giicliigii, tiim ekstre-
mitelerde hareketsizlik goriiliiyor. Noropediatrik kon-
siiltasyon sonucu istenen tomografide servikal diizeyde
spinal kanalda tikanmaya bagli parapleji tanisi konuyor.
Norosiirirjienler bu bolgeye laminektomi yaptiktan son-
ra norolojik semptomlar yavas yavas diizeliyor ve 9.
ayin sonunda tam iyilesme olusuyor. Bu sunumda servi-
kal stabilitenin korunmasinin, 6zellikle anestezi altinda
kiirarize hastadaki 6nemi vurgulanmigtir (7),

Postoperatif hava yolu problemleri gelisebileceginden
bu hastalarin ilk giin takibi 6nemlidir. Ekstiibasyon gii¢-
liigii veya postopertif krup gelisebilecek olgularda intra-
operatif steroid kullaniminin komplikasyonlar1 azalttig1
belirtilmistir 3.9,

Cocuklarda entiibasyon giicliigii, genellikle kraniyofasi-

yal komponenti olan sendromlarin bir parcasi olarak
karsimiza ¢ikmaktadir. Bu sendromlar ve ¢ocukta giic
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entiibasyon nadir goriiliir. Gii¢ entiibasyonda elektif
olgularda alternatif secenekler ve preoperatif degerlen-
dirme 6nemlidir. Bu sendromlarin ve ¢ocukta gii¢ entii-
basyon olaymin nadir goriilmesi nedeniyle bu olguyu
sunmak istedik.
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