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Iki yagindaki hasta ASA 1, 12,5 kg agirhginda bir kiz cocugu idi. Fizik muayenesinde, dogustan iki tarafli ab-
dusens paralizisi ve sol fasyal paralizi saptandi. Manyetik rezonans goriintiileme incelemesinde papil 6demi,
tiimor veya kafa ici basing artis1 saptanmadi. Oral muayenede, Mallampati IIT olarak degerlendirildi ve hasta-
ya genel anestezi altinda ameliyat planlandi. Premedikasyon uygulanmayan olguya, sevorane %8 indiiksiyo-
nu ile ii¢ kez derin soluk aldirilarak hipnoz saglandi. Kas gevsemesi i¢in vekuronyum 0,1 mg.kg" uygulandi.
Fentanil 1 mcq.kg" ile analjezi saglandi. Tlk iki deneme basarisizhigindan sonra entiibasyon iigiincii denemede
ayn1 hekim tarafindan bagarildi. Anestezi idamesinde %40/60 O,/N,O ve sevorane %2 kullanildi. Ameliyat
stiresince kardiyak ve hemodinamik parametreler stabil seyretti. Ameliyat sonucunda sorunsuz ekstiibe edilen
hasta derlenme odasina alindi. Kardiyak ve solunumsal parametreler stabil edildikten sonra ilgili klinige dev-
redildi. Sonug olarak, Mobius sendromunun viicutta ¢oklu sistemleri tutabilen ve orofasyal anomali nedeniy-
le zor entiibasyona neden olabilen bir sendrom oldugu hatirlanmalidir.
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ANESTHETIC MANAGEMENT OF A PATIENT WITH MOBIUS SYNDROME

We report the case of a two-year-old female with Mobius syndrome, ASA-I, weighing 12.5 k. Examination
revealed congenital bilateral sixth nerve and left seventh nerve palsy. There was no papilledema, tumor, or
intracranial pressure increase on MRI analysis. In oral examination, Mallampati Il was recorded. Operation
was planned under general anesthesia. No premedication was administered and anesthesia was achieved with
sevorane 8% in three sequences under deep breathing. Vecuronium bromide (0.1 mglkg) was used for neuro-
muscular block and fentanyl 1 mcglkg was used for analgesic medication. After two failed attempts, intuba-
tion was successful on the third trial by the same doctor. Anesthesia was maintained with 40/60% oxygen-N,O
using sevorane 2%. Cardiac and respiratory parameters stabilized during the operation. The patient was
extubated in good condition, and transported to the recovery room. After cardiac and hemodynamic parame-
ters had stabilized, the patient was transported to the relation clinic. In conclusion, it should be remembered
that Mobius syndrome destroys multiple systems in the body and results in difficult intubation due to orofa-
cial anomaly.
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Mobius Sendromlu Hastada Anestezi Yonetimi

Mobius sendromu, multipl sistemleri tutan ve tek
veya ¢ift tarafli fasyal (VII) ve abdusens (VI) si-
nirlerinin dogustan paralizisine bagh ekstraokiiler
g0z hareketlerinde defektlerle kendini gdsteren
ve orofasial anomali nedeniyle de zor entiibasyo-
na neden olan bir sendromdur."

Bu yazida, iki yasinda iki tarafli abdusens ve sol
fasyal paralizi nedeniyle ekstraokiiler goz kasla-
rinda hareket kayb1 ve orofasyal anomali nede-
niyle zor entiibasyon olasilig1 olan, Mobius sen-
dromlu bir olguya uyguladi§imiz anestezi yonte-
mi literatiir bilgileri esliginde sunuldu.

OLGU SUNUMU

Hastamiz iki yasinda, 12,5 kg agirhiginda, ASA I
kiz ¢ocugu idi. Hikayesinde, her iki gozde dogus-
tan ige kayma ayrica yiiziiniin sol tarafinin saga
gore hareketsiz oldugu oldugu ve asimetri oldugu
ifade edildi (Sekil I). Ancak, hastanin gozliik ih-
tiyact olmadig1 68renildi. Ameliyat 6ncesi yapi-
lan anestezik muayenede, iki tarafli disa bakislar
kisith ve ve sol taraf fasyal paralizisi mevcuttu.
Basgka bolgelerde sinir anomalilerine rastlanmadi.
Dogustan sag pes ekinovarus deformitesi oldugu
saptandi. Tansiyon arteriyel (TA): 100/67 mmHg,
kalp atim hiz1 (KAH): 100/dk, periferik oksijen
satiirasyonu (SpO,): %95 ve solunum sayisi:
18/dk olarak belirlendi. Dinlemekle her iki akci-
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Sekil I. Hastanin yliz gérinimi.
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ger esit olarak ventilasyona katiliyordu. Orofarin-
geal muayenede, Mallampati III olarak degerlen-
dirildi. Cormach ve Lehan siniflamasina gore de
III. olarak degerlendirildi. Ameliyat 6ncesi laba-
ratuvar bulgularinda herhangi bir 6zellik saptan-
mad1. Cekilen akciger radyografisinde ve gdzdibi
muayenesinde patolojiye rastlanmadi. Beyin
manyetik rezonans goriintiillemesinde (MRG) iki
tarafl1 fasyal sinir kokiiniin olmamas1 Mobius
sendromu lehine yorumlandi.

Premedikasyon uygulanmayan hastanin sag el
sirtindan damar yolu ac¢ildi. Zor entiibasyon ola-
siligina kargi laringeal maske (No:2-2,5), laringe-
al tiip ve acil entiibasyon ihtimaline karg1 trakeos-
tomi ekibi hazir bulunduruldu. indiiksiyonda se-
vorane %38 kullanildi ve ii¢ derin soluma ile hip-
noz saglandi. Noromuskuler blok amaciyla veku-
ronyum bromid 0,1 mg kg, kullanild:. Iki dakika
sonra No: 4 kafli endotrakeal tiiple entiibasyon
denendi. Ilk iki denemede basar1 saglanamadi.
Uciincii denemede ayn1 hekim tarafindan entii-
basyon gerceklestirildi. Anestezi idamesinde
%50 0, /N,O ve sevorane %2-4 kullanildi. Ope-
rasyon esnasinda hemodinamik ve kardiyovaskii-
ler parametrelerde stabilizasyon saglandi. Kirk
bes dakika siiren ameliyati takiben sorunsuz eks-
tiibe edilen hasta derlenme odasina alind1 ve kar-
diyovaskiiler ve solunum sistemi stabilize edil-
dikten sonra ilgili servise devredildi.

TARTISMA

N. abducens, c¢ekirdegi ponsta bulunan saf bir
motor sinirdir. M. lateral rectus’u uyarak goz kii-
resini disa ceker. Bu sinirin iki tarafli felcinde ige
dogru kayma vardir. Fasyal sinir felci ise merke-
zi ve periferik olmak iizere iki formda goriilmek-
tedir. Merkezi formunda yiiziin sadece alt bolii-
miinde zaaf goriilmesine karsin, periferik for-
munda yiiziin alt ve iist yarisindaki biitiin kaslarin
tutuldugu goriiliir. Periferik fasyal paralizi iki
yanl ve simetrik oldugunda degerlendirmek ol-
dukga giictiir. Goz kirpmada kapaklarin yavag ha-
reketi ve mimiksiz bir yiiz dikkati ¢eker. Hasta
gozlerini kapatsa bile sitkamaz, agiz komisiirleri
yanlara dogru iyi cekmez. iki tarafl periferik yiiz
felci bir tiir polindropati olan Guillain-Barré sen-
dromunda goriiliir. Dogustan fasyal paralizilerin
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yeni doganlarda sik olarak goriilmedigi bildiril-
mektedir."

Dogustan fasyal paraliziler travmatik ve gelisim-
sel nedenlerle meydana gelmekte ve yenidogan-
larda ¢oklu sorunlara neden olmaktadir. Mandi-
bula ve maksilla hipoplazisi, yarik damak, vokal
kord disfonksiyonu ve aspirasyon bu komplikas-
yonlardan bazilaridir. Dogustan olusan Mobius
sendromunda, VI. ve VII kranyal sinirler basta
olmak iizere diger sinirleri de tutabilen dogustan
noropatilerin mevcut oldugu bilinmektedir."’ Bu
sendromda gelisme geriligi ile kardiyak ve iske-
let sistem anomalilerinin de goriilebildigi bir ki-
sim yazarlarca bildirilmistir."’ Ozellikle orofasyal
anomalisi olan olgularda zor entiibasyon goriildii-
giinii bildirilen caligmalar da vardir."! Orofasyal
bulgular arasinda maske goriiniimlii yiiz, gozlerin
tam kapanamamasi ve sasilik 6n plandadir.

Ames ve ark.,! 46 Mobius sendromlu olguda
anestezi verdikleri yedi hastada zor entiibasyonla
karsilastiklarini ve bir hastanin entiibe edilemedi-
gini bildirmislerdir. Zor entiibasyona sebep olan
faktorlerin mandibula ve damaktaki yapisal ano-
maliler ve IX., X., XI. ve XII. sinirlerde anomali-
ler nedeniyle oldugunu soylemislerdir.

Mobius sendromunda ekstremite anomalilerine
de rastlanmaktadir. Pectoralis major kasimin yok-
lugunda bu sendroma Poland sendromu adi da
verilmektedir. Spierer ve ark.,” vaskiiler yetersiz-
lige bagli beyin sap1 nekrozu sonucu Mobius sen-
dromu gelistigini sOylemisler ve cerrahi olarak
medial rektus ve lateral rektus kaslarinin birlikte
tamiri sonucunda sasiligin diizeldigini belirtmis-
lerdir.

Ha ve ark.” Mobius sendromlu hastalarda ¢igne-
me, yutma ve Oksilirme fonksiyonlarinda bozuk-
luklar olabilecegini bildirmislerdir. Ayn1 yazarlar
hastalarda mental retardasyon ve davranig bozuk-
lugu oldugu i¢in genel anestezi verilmesinin daha
uygun oldugunu belirtmiglerdir. Gondipalli ve
ark.,”” Mobius sendromlu 10 aylik Nissen fund-
plication operasyonu yapilan bir hastada zor en-
tiibasyon, gastroosofageal reflii ve kas hipotonisi-
ne bagli olarak perioperatif aspirasyon riskinin
arttigim gostermislerdir.
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Imamura ve ark.,” 9 aylik yenidoganin beyin
MRG’sinde, beyin sapinda faysal sinir koklerinin
olmamasinin Mobius sendromu lehine kesin bul-
gu oldugunu; beyin sapi etrafinda kranyal sinirle-
rin gozlenmesinin dogustan miyopati veya miyo-
tonik distrofi ile ayiric1 tanida olgiit olarak kulla-
nilabilecegini gostermislerdir. Verzijl ve ark.,"”
Mobius sendromunun arka ¢ukurun karisik bir
anomalisi oldugunu belirtmislerdir. Lépez-Laso
ve ark.,” 7 aylik Mobius olgusunda siyanoz ve
hipotoni tespit ederek, MRG’de beyin sapinda
anormal sinyaller aldiklarini ve bu hastalarda so-
lunum merkezinde disfonksiyon sonucu apnelere
rastlanabilecegini ve dikkatli olunmasi1 gerektigi-
ni bildirmislerdir.

Ferguson,” Mobius sendromlu 15 yas ve {istii 19
cocukta uyguladig1 genel anestezide en 6nemli
sorunun zor entiibasyon ve basarisiz entiibasyon
oldugunu bildirmistir. Bu nedenle oral sekresyon-
larin aspirasyonunu Onlemek icin premedikas-
yonda antisialogog Onermistir. Bizim olgumuzda
zor entiibasyon diginda bagka bir komplikasyonla
kargilasilmamis ve antisialogog uygulamasi ya-
pimamustir.

Shashikiran ve ark.,”” Mobius sendromlu 8 yasin-
daki bir erkek hastada, erken dental muayene ve
fizyolojik bozukluk nedeniyle psikososyal reha-
bilitasyon uygulamasinin, bu hastalarin ameliyat
oncesi hazirliklarinda gerekli oldugunu séylemis-
tir. Ancak, bizim olgumuzda yagin kiiciik ve psi-
kolojik muayenenin zorlugu nedeniyle bu deger-
lendirmeler yapilamamuigtir.

Sonug olarak, Mobius sendromunun multipl sis-
tem tutulumuna neden olan ve orofasyal anomali
nedeniyle genel anestezi uygulamasinda entiibas-
yon giicliigiine sebep olabilen bir sendrom oldu-
§u hatirlanmalidir.
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