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OLGU SUNUMU

Anesteziyoloji ve Reanimasyon

Apert sendromunda anestezi indiiksiyonu ve
idamesinde sevofloran uygulamasi
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SUMMARY

Volatil induction and maintenance of anesthesia (VIMA)
with sevoflurane in apert’s syndrome

Apert’s syndrome is a spectrum syndrome characterized by
cranyositosis, maxillary hypoplasia and syndactyly often ac-
companied by associated anomalies including, genitourinary
defects, gastrointestinal system anomalies and cardiac de-
fects. Pediatric patients with Apert’s syndrome frequently pre-
sent for multiple orthopedic surgeries requiring general en-
dotracheal anesthesia.

In our study we reported our anesthetic experience with the
laryngeal mask airway in a 3 month-old female patient with
Apert’s syndrome . We used sevoflurane 1-8 % and fentanyl (1
mcg kg-1) to induce anesthesia, and maintained anesthesia
with 40 % nitrous oxide, oxygen, and sevoflorane 1-3 %. Both
induction and maintenance were smooth. Emergence from
anesthesia was also smooth.
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Apert sendromu, kraniyosinostoz, sindaktili, yiliksek
alin, burunda diiz kemer, maksiller hipoplazi, servikal
vertebralarda sinostoz, organ malformasyonlari, konje-
nital kalp hastaliklar1 ve mental retardasyon ile karakte-
rize ve siklikla otozomal dominant gecis gosteren bir
mandibulofasiyal dizostozdur (Tablo 1) (D, Siklig1, can-
I1 dogumlarda 1:100.000 olarak bildirilmistir .

Apert sendromlu olgulara, 6zellikle pediatrik donemde
ortopedik girisimler nedeniyle genel anestezi uygulanir.
Bu olgu sunumunda, bilateral sindaktili nedeniyle opere
edilen Apert sendromlu olgumuza uyguladigimiz genel
anestezi yontemimizin sunulmast amaglanmustir.

Tablo 1. Apert sendromunda gelisen bozukluklar.

Kraniyofasiyal Akrosefali

Kraniosinostoz

Yiiziin bir kisminda gelisme geriligi

Hipertelorizm

Damak anomalileri

Maksiller hipoplazi
Ekstremite Komplet sindaktili
Kardiyovaskiiler Konjenital kalp hastaliklart
Gastrointestinal Anal atrezi
Goz Dar orbita

Strabismus

Proptozis

Optik atrofi

Ambliyopi
Zeka Siklikla normalin altinda
OLGU

Ug aylik, dogumunda mevcut olan yiiz sekil bozukluklar ne-
deniyle Apert sendromu tanisiyla takip edilen 5000 g agirhi-
gindaki kiz olgunun, Ortopedi klinigi tarafindan bilateral sin-
daktili nedeniyle ameliyat1 planlandig1 6grenildi. Olgunun ya-
pilan rutin laboratuvar incelemelerinde ve ekokardiyografisin-
de patolojik sonu¢ saptanmadi. Orofaringeal muayenesinde
ise, kiiciik agiz, maksiller hipoplazi, hipertelorizm, goreceli
mandibular prognatizm ve goreceli biiyiik dil varlig1 saptandi
(Resim 1). Premedikasyon uygulanmadan ameliyathaneye ali-
nan olguya, ayak sirtindan, 24 G iv. kaniil ile damar yolu acil-
di. Elektrokardiyografi, SpO, ve eksternal 1s1 monitorizasyonu
uygulandi. Genel anestezi uygulamasinda; indiiksiyonda % 1-
8 sevofloran ve fentanil (1 mcg kg"') kullanildi. Bagin biiyiik-
liigii ve kisith boyun ekstansiyonu nedeniyle endotrakeal ola-
rak entiibe edilemeyen olguya (Cormack ve Lehan laringosko-
pik goriiniim evrelemesine gore Evre I1), 1 numara larengeal
maske (LM) ilk denemede sorunsuz olarak yerlestirildi.
LM’nin uygun yerlesimi, her iki akcigerin yeterli ve esit ola-
rak havalanmasi ve kapnografi ile dogrulandi. Anestezi ida-
mesinde % 1-2 sevofloran, % 50 O, ve N,O karisimi ve ge-
rektiginde fentanil (1 mcg kg') kullanildi. Ameliyat siiresince
kas gevsetici ilag kullanilmadi. Anestezi uygulanan siire bo-
yunca olguda herhangi bir sorun gelismedi ve hemodinamik
veriler stabil seyretti. 110 dakika siiren ameliyat sonunda
spontan solunumu diizenli ve yeterli hale gelen olgudan LM
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Resim 1. Apert sendromlu olgunun genel viicut goriiniimii.

sorunsuz olarak ¢ikarildi.

Derlenme odasinda 45 dk izlenen olgu, servise gonderildi. il-
gili servisteki takiplerinde de herhangi bir sorun gelismeyen
hasta, ameliyat sonrast iigiincii giinde iyileserek taburcu edildi.

TARTISMA

Apert sendromu ilk olarak, 1906 yilinda kranyosino-
sitoz, sindaktili ve maksillar hipoplazi ile karakterize
konjenital bir hastalik olarak tanimlanmistir (1), Bu
sendromun temel 6zelligi, koronal siitur ve kafa kaidesi
siitirlerinin prematiir fiizyonu ve sajital siitiir agenezi
sonucu nazofaringeal ¢apm azalmasidir (2:3), Maksilla-
nin anteroposterior yonde gelismesinin engellenmesi so-
nucu ortaya ¢ikan maksillar hipoplazi ise nazofaringeal
hava yolunun daralmasina neden olmaktadir (),

Olgulara siklikla kraniyofasiyal ve ortopedik girisimler
icin genel anestezi uygulanir. Elwood ve ark. (2), on yil
siireli retrospektif calismalarinda inceledikleri Apert
sendromlu 18 olguda, toplam 145 kez genel anestezi uy-

guladiklarini bildirmiglerdir. Genel anestezi uygulanan
olgularda, giivenli hava yolu saglanmasin giiclestiren
nedenler, kikirdak dokuda ortaya ¢ikan bozukluklarin
trakeada angiiler deviasyon ve stenoza yol agmasi, tra-
keal halkalarin fiizyonu ile birlikte trakeal daralma ve
sekil bozuklugu, genellikle servikal 5-6 vertebralarda
goriilen vertebral fiizyonun boyun hareketlerini kisitla-
masi, dislerin yapisal bozukluklari, yarik damak ve yiik-
sek damak varlig1 olarak saptanmistir (25,

Morris ve Cooper () daha 6nce genel anestezi altinda
bir ¢cok kez ameliyat edilen ve entiibasyon giicliigii ta-
nimlanmayan 14 yasindaki olgularinda entiibasyon giic-
liigii bildirmiglerdir. Burada en 6nemli nedenin, mevcut
yapisal bozukluklarin zaman icerisinde ilerleyici 6zellik
gostermesi oldugu diistiniilmektedir. Ayrica, cerrahi gi-
risimler sonrasinda maksillofasiyal bolgede gelisen fib-
rozis ve temporal kaslarda ortaya ¢ikan sertlesme agiz
acikligim kisitlayabilmektedir. Bu nedenle, Apert sen-
dromlu olgularda genel anestezi uygulamasinda, daha
once hava yolu saglanmasinda giicliik yasanmamis olsa
bile, endotrakeal entiibasyon giicliigii gelisebilecegi
akilda tutularak hazirlik yapilmalidir.

Olgularda, perioperatif solunumsal komplikasyonlar sik
goriilmektedir. Elwood ve ark. ), Apert sendromlu
hastalarda perioperatif solunumsal komplikasyon goriil-
me oranint % 33 olarak bildirmektedirler. En sik gelisen
komplikasyon ‘wheezing’ olarak bildirilmis, ayrica la-
ringospazm, atelektazi ile birlikte desatiirasyon gelistigi
de bildirilmistir. Olgularda, solunum yolu komplikas-
yonlarmin gelisiminde, trakeal daralmanin neden oldu-
&u sekresyon birikim rol oynamaktadir (®. Yildiz ve
ark. () Apert sendromlu bir olguda endotrakeal entii-
basyona bagli olarak gelisen trakeal 6dem sonucu, post-
operatif donemde tekrar entiibasyon gerektirmeyen so-
lunum sikintist gelistigini bildirmislerdir. Bu nedenle,
endotrakeal entiibasyona bagli olast komplikasyonlar-
dan kacinmak amaciyla olgumuzda hava yolunu sagla-
mak amaciyla LM kullandik. Apert sendromlu olgular-
da, inhalasyon anesteziklerinini solunum yollarinda irri-
tan etkisinden kagimilmalidir ®), Bu amagla olgumuzda,
anestezi indiiksiyonu ve idamesinde sevofloran kullan-
dik. Ameliyat siiresince ve sonrasinda herhangi bir so-
lunumsal komplikasyona rastlamadik.

Sonug olarak; mevcut anomalilerinin diizeltilmesine yo-

nelik cerrahi girisimler nedeniyle sik genel anestezi al-
maya aday olan Apert sendromlu olgularin anestezisin-
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de zor hava yolu gelisebilecegi, uygun olgularda hava
yolu saglanmasi amaciyla LM uygulanmasinin ve solu-
num yollari1 daha az irrite eden sevofloran gibi inha-
lasyon ajanlarmin kullanilmasinin geligebilecek kompli-
kasyonlari 6nleyebilecegini diistinmekteyiz.
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