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Mobius sendromlu bir vakada anestezi uygulamasi

Anaesthetic management in a case with Mobius syndrome
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OZET

Mobius sendromu nadir ¢ériilen konjenital bir bozukluktur.
Teshis kriteri abducens ve fascial sinirvin genellikle cift tarafl
konjenital felcinin vartigidir. Orofasival anomaliler, ekstremi-
te malformasyonlary ve diger kranyal sinirlerin tutulumuda
stkhikla sendroma eglik eder. Olgu sunimuzda Mobius send-
rontlu ¢ocukia anestezi uygulamasun fiteratiir tarayarak goz-
den gegirmeyi ve bu vakadaki deneyimimizi paylagmayi
amagladik. '

SUMMARY

Mobius syndrome is a rare congenital disorder. The diagnos-
tic criteria is usually bilateral congenital facial and abducent
nerve palsy. Orofacial anomalies, limb malformations and in-
volvement of other cranial nerves also may he commonly as-
sociated with the disorder. In our presentation, we aimed (o
reviewed the anesthetic management in a child who has
Mobius syndrome and to look over the literature knowledge
related with this matter.

GIRIS

1888 de Mobius tarafindan tanimlanan
sendrom nadir goriilen konjenital bir bozukluk-
tur. Literatiir taramasinda son 100 yilda Mobius
sendromu tanisi almis 30lolgu sunumu mev-
cuttur (1). Sebebi ve patogenezi halen tam agik-
lanamamis olmakla beraber genetik gegis, cev-
resel faktorler, gebeligin ilk ii¢ ayinda misop-
rostol kullamimi gibi pek cok faktor sebep ola-
rak gosterilmistir (2, 3, 4, 5). Temelde kranyal
sinirler, st ve alt ekstremiteler, yiiz ve toraxi
iceren 5 anatomik sahada ki defektlerle karak-
terize ise de teshisde primer kriter, konjenital
olarak 6. ve 7. kafa cifti felcinin varligidir. Oro-
fasiyal anomaliler ve ekstremite malformasyon-
larinin da eslik ettigi olgular vardir. Bazen 5.,
10., 11. ve 12. kafa ciftlerinde de tutulum soz
konusudur ve bu durum cigneme, yutma, ok-
siirme islevlerinde giicliige ve hatta solunumsal
problemlere neden olabilir (5). Klinefelter
sendromu, Poland ve Klippel-Feil sendromuyla
birlikte goriildiigii olgu sunumlart mevcuttur (6,
7). Mobius sendromunda otizim ve mental retar-
dasyon ve nadirende olsa kortikal harabiyet ra-
por edilmistir (3, 4, 8, 9).
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Bu sunumda anestezi almasi gereken bir ol-
gu nedeniyle Mobius sendromlu ¢ocukta anes-
tezi uygulamasinin ézelliklerini aragtirdik ve bu
olgudaki anestezi deneyimimizi sunduk.

OLGU SUNUMU

Syndaktili nedeniyle plastik ve rekonstriktif
cerrahi klinigince operasyonu diigiiniilen 7 ya-
sinda erkek hasta klinigimize bagvurdu. Hasta
Ordu dogumlu olup ailenin 2. gocuguydu, anne
30 ve baba 32 yaginda olup akrabalik iliskileri
ya da ailede benzer bir genetik hastalik dykusi
yoktu. 1997 yilinda L.U. Tip Fakiiltesinde gene-
tik aragtirma yapilarak Mobius sendromu tanisi
almisti. 1.5 yaginda bilateral inguinal herni ope-
rasyonu 6 yaginda iken bir kez pes ekinovarus
bir kez de sindaktili nedeniyle daha once 3 kez
opere olmustu. Dig goriiniim itibariyle ifadesiz
bir yiiz, diiz alin, hipertelorizm, hafif ¢okiik kas
kemerleri, agag1 cekik palpebral fissiirler, tubu-
ler burun, geri yerlesimli kolumella, tiim disler-
de ciiriik, sol taraf atrofik ve hareket kisithlif
olan dil, kii¢iik ve geride cene, sag elde sindak-
tili ve opere sol pes equina varus deformitesi
mevcuttu (Resim 1 ve 2). Sekresyonlarini yut-
masinda ve konugsmada giicliigii olan hastanin
mental durumu normal olup okuma yazma bili-
yordu. Bilateral fasiyal sinir paralizisi, 3. ve 6.
kranyal sinir tutulumu mevcuttu. Kardiolojik
muayenesinde KTA:124/dk/R, S1 ve S2 dogal
olup S3, ek ses ya da iifiiriim yoktu. Dinlemek-



Basgtll ve ark. Mobius sendromlu bir vakada anestezi uygulamasi 57

le solunum sesleri hafif kabaydi ancak USYE
yoktu. Labaratuar bulgularinda 6zellik yoktu
(Hb:11.6g/dl, Htc: %32, lokosit:7300./ul,
Trombosit:330000/uL, PTZ:14sn, PTA: %77,
AKS:121mg/dl, Ure:24 mg/dl, kreatinin:0.4
mg/dl., Na:137mmol/dl, K:3.9mmol/dl, Ca:8.4
mg/dl). Preoperatif degerlendirme sonrasi
0.5mg/kg nazal midazolam ile sedatize edildik-
ten sonra operasyon salonuna alinarak monito-
rize edildi. Sol el sirtindan 22G angiocath ile
intravenoz yol agilarak 3ml/kg/saat den Isolyte-
P infiizyonuna basland1. Indiiksiyon éncesi 0.01
mg/kg atropin ile premedike edildi. Indiiksiyon
3mg/kg propofol, 1 ng/kg fentanil, 0.5 mg/kg
atracurium ile saglanarak 4.5 no spiralli ve kaf-
1 tiiple entiibe edildi. Anestezi idamesi %2 in-
halasyon konsantrasyonunda Sevoflurane ve
0.5 pg/kg fentanil ilavesi ile saglandi, Gozleri-
ne Thiocilline oftalmik pomad siiriilerek kapa-
tildi, ekstremiteler ve bas operasyon siiresince
yumusak desteklerle korundu. Operasyon
90,anestezi ve hazulik 110 dakika siirdii. Ope-
rasyon bitiminde dekiirarizasyon gerekmedi, vi-
tal bulgular stabildi ve komplikasyon gozlen-
medi. Postoperatif analjezi amaciyla uyanma
odasinda 120 mg paranox supozituar rektal ola-
rak uygulandi. 30 dakika kadar daha uyanma
odasinda tutularak sekresyonlarini yutmasi ve
hava yolu giivenligi agisindan yakindan izlenip
hastanin bu iglevlerini kendi basina sorunsuz
yerine getirilebilirliginden emin olunduktan
sonra hasta servisdeki yatagina gonderildi.

TARTISMA

Sendromun orofasiyal goriiniimii taninmasi-
nt kolaylastirir. Giilimseyemeyen, maske gibi,
ifadesiz bir yiiz mevcuttur ve bu nedenle sozel
olmayan iletisim bozulmustur (1). Olgumuzda
ifadesiz bir yiiz mevcut olup, mental durumu-
nun normal olmasina ragmen konusma giigliigi
olmasindan dolay1 séylemeye caligtiklar anla-
silmiyordu ve sozel iletisim giigtii. Bu ¢ocukla-
rin bir kisminda otizm ve mental retardasyon
goriilmekle beraber ¢cogunlukla zeka yapist nor-
maldir (10). Stromland ve arkadaslar1 25 vaka-
lik serilerinde vakalarinin sadece 1/3’linde
otizm ve mental retardasyon saptadiklarim be-
lirtmiglerdir (3).

Bu hastalar ekstremite fonksiyonlarnm dii-
zeltilmesinde ortopedik prosediirler, yiiz ifadesi
ve mikrostomi, agiz kenari diistikliigli, mandi-
bulanin hipoplazisi, gotik damak yapist, fasiyal
palsi ve dil anomalileri gibi orofasiyal yapilarin
diizeltilmesinde plastik ve rekonstriktif cerrahi
veya agiz-dis cerrahisi ve strabismusun diizel-
tilmesinde gdz cerrahisi yapilabilmesi i¢in
anestezi gereksinimi duyabilirler (1, 6, 10, 11).
Bizim vakamiz heniiz 7 yasinda olmakla bera-
ber simdiye kadar 1.5 yasindayken gegirdigi in-
guinal herni operasyonu haricindel yil dncesin-
de sol pes equina varus nedeniyle bir kez orto-
pedik ve sag el sindaktili.nedeniyle de bir kez
plastik cerrahi tarafindan opere edilmisti.

Mobius sendromlu ¢ocuklarda konjenital
kardiak hastalik, spinal anomaliler, korneal ab-

Resim 1: Mobius sendromlu olgunun énden
goriliniisit

Resim 2: Mobius sendromlu olgunun yandan
goriiniigt
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razyonlar ve periferik noropatilerin bulunma
riskinin yiiksek oldugu hatirda tutulmali ve dik-
katli bir preoperatif degerlendirmeye tabi tutul-
malidir (10).

Anestezi problemlerinin basinda gii¢ yada
bagarisiz entiibasyon sikh@inn yiiksekligi gelir
ve miimkiinse yiiz maskesiyle spontan solutma
tekniklerinin daha giivenli olacagi hatirda tutul-
malidir (3,10). Spinal anomaliler, mikrostomi
varligi, hipoplastik mandibula entiibasyonu zor-
lagtiran nedenlerdir (6). Olgumuzun kiiciik ve
geride gene yapisina sahip olmasina karsin en-
tibasyonu ilk denemede ve zorlanmadan ger-
ceklestirildi. '

Agirt oral sekresyon varligi ileberaber gotik
damak yapisinin ve sinir palsisinin mevcudiyeti
yliksek aspirasyon riskiyle beraberdir ve miim-
kiinse hasta antisialotiklerle premedike edilme-
lidir. 0.01 mg/kg atropin premedikasyonu yapi-
lan hastamizda per ve postoperatuar sekresyon-
lart azalmig ve derlenme dénemi sorunsuz geci-
rilmigtir. Dikkatli bir peroperatuar bakim, ope-
rasyon oncesinde baslamali ve operasyon son-
rasimnda da devam etmelidir (6, 10).

Spinal anomaliler ve periferik néropatiler
var ise hastanin pozisyonuna ve ekstremite des-
teklerine nem verilmelidir. Korneal abrazyon-
lar olabilecegi diisiiniilen hastalarda korneal ko-
runmaya azami dikkat sarfedilmelidir (10).

Olgumuzda olasi korneal abrazyonlar1 énle-
mek icin thiocilline g6z pomadi her iki goze sii-
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riillerek gozler yumusak flasterlerle kapatildi.
Tim eklemler yumusak pedler yardimiyla des-
teklendi. Operasyon sonrasinda periferik sinir
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zarar gérmis olmasi halinde postoperatif 24 sa-
at yogun bakim servisinde gézlenmesi faydali
olacaktir. Operasyon oncesi olgumuzun sekres-
vonlarmi yutmada giicliik cekiyor olmasindan
dolayr 24 saat izlem amaciyla yogun bakim
tinitemizde yer ayirtilsa da postoperatif izle-
minde sorun olmadigi gézlemlendiginden hasta
yatagina alinabilmistir.
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gun anestezi almasinda ilave bir sakinca yoktur
kanatindeyiz.
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