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LARSEN SENDROMU VE ANESTEZI

Anesthesia and Larsen Syhdrome
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OZET
Larsen Sendromu bag dokusunun generalize mezenkimal
defekti olan nadir bir vakadir. Vakay:, cerrahi planlanan
Larsen Sendromu bir hastada ayrintili bir preanestezik vizit,
deneyimli bir ekipte anestezi uygulamasi ve dikkatli bir
postoperatif izlem geregini vurgulamak i¢in sunduk.
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SUMMARY

Larsen Syndrome is a rare case which general mesenchymal
defect aof connective tissue. We are presenting case to
emphasize the need of a detailed preanesthetic visit,
management of anesthesia with an experienced team and a
careful postoperative fellow up in a surgery planned patient
with Larsen Syndrome.
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GIRIS

Larsen Sendromlu hastalarda gerek kulak burun bogaz
bolge anomalileri, gerekse ortapedik anomaliler nedeni
ile miikerrer anestezik bakima ihtiyag duyarlar. Mevcut
patolojiler dikkatli ve ayrintili bir preanestezik vizit
gerektirir,

OLGU

Alt1 aylikken Larsen Sendromu tanist almis kiz gocuk
bir y1l iginde iki kez ortopedi birer kezde kulak burun
bogaz ve plastik cerrahi kliniklerince operasyon alind:.
Hastada servikal segmenter vertebra, bilateral diz ve
dirsek dislokasyonu, bilateral pes ekinovarus, bilateral
otitis media, yarik damak ve patend ductus arterious
(PDA) mevcuttu. Ilk orerasyonda preanestezik vizitte
iist solunum yolu enfeksiyonu saptanan hasta, tedavi
sonrast operasyona kabul edildi. Elektrokardiogram,
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akciger grafisi, rutin laboratuar tetkikleri normaldi.
Anteroposterior ve lateral servikal grafileri ¢ekilerek
segmenter servikal vertebla varlig1, akokardiografi ile
PDA teshisi kondu.

Tiim konnektif doku hastaliklarinda oldugu gibi Larsen
Sendromunda da artmis intraoperatif malign hipertermi
riski goz oniinde bulundurularak dantrolen sodyum
hazir bulunduruldu. Maske ile % 2 inhalasyon
konsantrasyonunda sevoflurane ile anestezi indiiksiyonu
saglandi. Intravenoz 0.5 mg/kg atracurium ve 1 ug/kg
fentanil sonras1 olgu 3.5 no kafsiz portex tiip ile entiibe
edildi. Anestezi idamesinde % 1-1.5 Sevoflurane, %
50 02/9%50 NO2 ve aralikh 0.5 ug/kg fentanil kullanildi.
flk operasyon 2 saat 30 dakika siirdii, digerleri siire
olarak 2 saatin altinda idi. Anestezi siiresince viicut
1s1s1, sp 02 ve vital bulgular monitorize edildi. Vital
bulgular stabil seyretti, operasyon siirécince viicut 1s1s1
37°C’ nin tizerine ¢ikmadi. Ekstiibasyon sonrasi her
dort operasyonda da yogun bakim iinitesinde 24 ila 48
saat gozleme alind1. Postoperatif analjezi igin proksikam
10 mg (piroksan supp) 8 saat arayla uygulandi.
Postoperatuar hi¢gbir komplikasyon gelismedi.

TARTISMA

Larsen Sendromu ilk olarak 1950’de tammlanmustir.
Hem otozomol dominant hem resesif gecigli bag
dokusunun generalize mesenkimal defektidir. Tipik



yiiz goriiniimii; deprese nasal koprii, ¢ikik alin ve
hipertelorizmdir. Multipl ve bilateral konjenital
dislokasyonlar, uzun ve silendrik parmaklarla
karekterizedir. Vakalarin % 20’sinde servikal omurganin
anormal segmentasyonu mevcuttur. Kardiovaskiiler
lezyonlar nadir degildir; ventrikiiler septal defekt, atrial
septal defekt, PDA, duktus arterious anevrizmasi, aortik
dilatasyon ve mitral valv prolapsusu. Preoperatif
ekokardiografik degerlendirme 6zellikle iifiiriimii olan
hastalarda faydalidir. Generalize eklem hipermobilitesi,
polikistik bobrek hastalig, bilier diskinesi, konduktif
ve sensorindral isitme kaybi Larsen Sendromlu
olgularda mevcut olabilen diger anomalilerdir (1,2).

Bu ¢ocuklarin zekalar1 genellikle normaldir ancak
yinede birka¢ mental retarde vaka bildirilmistir. Ayrica
tanida diger kalitimsal konnektif doku hastaliklarindan
Ehler Danlos Sendromu, Osteogenesis imperfecta,
Marfan Sendromu diisiiniilmelidir (3).

Gerek kulak burun bogaz anomalileri (yarik damar,
larenks ve trakeanin gelisim anomalileri), gerekse
mevcut ortopedik anomaliler (kalga, diz ve omuz
dislokasyonlari, pes ekinovarus - valgus,
servikototacolomber kifoskolyoz) nedeni ile miikerrer
anestezik bakima ihtiya¢ duyarlar (4).

Mevcut patolojiler dikkatli ve ayrintili bir anestezik
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vizit gerektirir. Posterior yerlesimli, hipoplastik, diiz
servikal omurlar; progressif servikal instabilite, larenks
ve trakeal kartilaj gelisim anomalileri, subglottik stenoz,
yarik damak patolojilerinin bulunmas entiibasyon
giicliiliigiinii ve perioperatif respitatuar tehlikeyi
beraberinde getirir. Bu nedenle preoperatif
degerlendirme anteroposterior ve lateral servikal
grafiler, gerekir ise servikal tomografi ile bolge gozden
gegirilmeli ve laringotrakeomalasi varligi
arastirlmalidir.

Entlibasyon deneyimli bir anestezist tarafindan dikkatli
ve nazik¢e uygulanmalidir. Ekstubasyon sonrasi
perioperatif respiratuar distress tehlikesi géz 6niine
alinarak 24 saat siire ile hastanin yogun bakim
linitesinde takibi gereklidir. Micheli ve arkadaglari,
disloke diz operasyonu sonrasi operasyon aksami
kardiopulmoner yetmezlige bagh 6liim rapor etmistir

(5).

Sonug olarak; Larsen Sendromunda anestezik yaklagim,
dikkatli ve ayrintili preanestezik vizit, dengyimli
anestezist tarafindan yapilan entiibasyon ve
ekstiibasyon, vital bulgularin intraoperatif
monitorizasyonu ile postoperatif ilk 24 saat takipten
olusur. Ilave kardiovaskiiler ve renal patolojiler ise bu
sendromun anestezisine ayrica ozellik katar.
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