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ÖZET

Apert Sendromu kranyosinostoz, maksillar hipoplazi ve sindaktili ile karakterize kongenital bir hastal›kt›r. Bu olgu sunumunda,
ayn› zamanda literatürde yer alan olgular›n en küçü¤ü olan (50 günlük), Apert sendromlu olgumuza uygulad›¤›m›z genel anestezi
yönteminin tart›fl›lmas› ve konu ile ilgili literatür bilgilerinin gözden geçirilmesi amaçlanm›flt›r. 

ANAHTAR KEL‹MELER: Apert Sendromu, kranyofasiyal bozukluklar, anestezi: genel, sevofluran, perioperatif kompli-
kasyonlar

SUMMARY
APERT SYNDROME AND ANESTHESIA (CASE REPORT)

Apert Syndrome is a congenital illness characterised by craniosynostosis, maxillary hypoplasia and syndactyly. In our case
presentation, we aimed to discuss the anesthetic method we applied to the patient with Apert syndrome, which was youngest
case in the literature and to look over the literature knowledge related with this matter.
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G‹R‹fi

Apert Sendromu (Akrosefalosindaktili-Acrocepha-
losyndactyly), 100.000 do¤umda bir rastlanan, kranyosi-
nostoz, eller ve ayaklarda sindaktili, yüksek al›n, burunda
düz kemer, maksillar hipoplazi rölatif mandibular progna-
tizm, servikal vertebralarda sinostoz, viseral malformas-
yonlar, konjenital kalp hastal›klar› ve mental retardasyon
ile karakterize, otozomal dominant geçen bir kranyofasi-
yal ve mandibulofasiyal dizostozdur (1,2). Apert send-
romlu hastalar mevcut anomalilerinin düzeltilmesine yö-
nelik giriflimler nedeniyle s›kça anestezi almaya adayd›r-
lar (2). Ayr›ca bu hastalarda maksillofasiyal anomalileri
nedeniyle hava yolu sa¤lanmas›nda güçlükle karfl›lafl›la-
bilece¤i bilinmektedir. Literatürde, Apert Sendromlu ol-
gularda anestezi uygulamalar›n› farkl› yönleriyle incele-
yen yaz›lar bulunmakla birlikte, bizim olgumuz incelenen
en küçük olgu olmas› yönüyle ilgi çekicidir.

Bu olgu sunumunda kranyosinostoz nedeniyle opere
edilen Apert sendromlu olgumuza uygulad›¤›m›z anes-
tezi yönteminin sunulmas› ve bu sendromda anestezi
uygulamas› ile ilgili literatür bilgilerinin gözden geçiril-
mesi amaçlanm›flt›r.

OLGU

Apert Sendromu tan›s›yla izlenen 4500 g. a¤›rl›¤›n-
daki 50 günlük erkek bebekte kranyosinostoz nedeniyle
giriflim planland›¤› bildirildi. Preoperatif muayenesinde
uyan›k ve aktif görünen bebekte, kranyosinostoz, mak-
siller hipoplazi, öne do¤ru ç›k›k mandibula, ve sindaktili

gözlenmekteyken, yap›lan ekokardiyografik inceleme-
sinde herhangi bir konjenital kalp hastal›¤›n›n bulunma-
d›¤› ö¤renildi. A¤›rl›¤› 25. persentilde olan bebe¤in di-
¤er fizik muayene bulgular› normaldi ve üst solunum
yolu enfeksiyonu belirtileri bulunmamaktayd›. Labora-
tuvar bulgular›; beyaz küre 12.4x109.L-1; %46 lenfosit ,
%51 segmente nötrofil ve %3 monosit; hemoglobin 14.7
g.dL-1; trombosit say›s› 480x109.L-1, ve retikülosit %4 i-
di. Serum elektrolit düzeyleri, karaci¤er ve böbrek fonk-
siyon testleri, idrar analizi ve akci¤er grafisi normaldi.
Orofaringeal muayenesinde küçük a¤›z, maksiller hi-
poplazi, relatif mandibular prognatizm ve relatif büyük
dil dikkati çekmekteydi (Resim 1,2). Hasta ameliyat
odas›na al›nmadan önce güç hava yolu olas›l›¤›na karfl›,
farkl› büyüklükte endotrakeal tüpler, düz ve e¤ri bleyd-
ler, yüz maskeleri ve stile haz›rland›. Hasta, EKG, kalp
at›m h›z› (KAH), noninvaziv kan bas›nc› (NIKB), puls
oksimetre (SpO2), anestezik gaz konsantrasyonlar›, end-
tidal CO2 ve eksternal vücüt ›s›s› ölçümünü içeren stan-
dart flekilde monitörize edildikten sonra (Datex-Engst-
rom AS/3), %50 O2 + %50 N2O kar›fl›m› içerisinde % 4-
8 sevofluran kullan›larak anestezi indüksiyonu sa¤land›.
Antekübital bölgeden 22G intraket kullan›larak iv yol
sa¤land›ktan ve maske ile akci¤erlerin havaland›¤› göz-
lendikten sonra 5 mg süksünilkolin iv verilerek kas gev-
flemesi sa¤land›. Oxford 0 no’lu infant bleyd kullan›la-
rak yap›lan ilk laringoskopi denemesinde epiglot görüle-
medi. Hasta maske ile k›sa bir süre ventile edildikten
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sonra, ayn› anestezist taraf›ndan Macintosh 0 no’lu b-
leyd ile ikinci kez denenen direkt laringoskopide ekster-
nal laringeal bas› ile glottisin alt ucunu görmek mümkün
oldu (Cormack ve Lehan laringoskopik görünüm evrele-
mesine göre Grade II/III). ‹kinci giriflimde stile kullan›-
larak 3.5 mm çapl› kafs›z endotrakeal tüp ile kordlar ha-
fif bir dirençle geçilerek endotrakeal entübasyon gerçek-
lefltirildi. Anestezi idamesi %50 O2 + %50 N2O kar›fl›m›
içerisinde %2 sevofluran ve 0.1 mg kg-1 vekuronyum
kullan›larak sa¤land›. Vücut ›s›s›, ›s›t›c› blanket kullan›-
larak 35 0C’nin üzerinde tutuldu. Operasyon esnas›nda,
120 mL 1/3 ‹zodeks (%3.33 Dekstroz %0.30 NaCl so-
lüsyonu) ve  40 mL kan kullan›ld›. ‹ntraoperatif hemodi-
namik veriler stabil seyretti. Operasyon sonunda rezidü-
el nöromusküler blok antagonize edilerek yeterli solunu-
mu gözlenen hasta, herhangi bir komplikasyon olmaks›-
z›n ekstübe edildi. Operasyon süresi 170 dakika idi.
Ekstübasyon sonras›nda yeterli solunum aktivitesine
ra¤men subkostal çekilmeler ve burun kanatlar›n›n solu-
numa kat›lmas› ile karakterize solunum s›k›nt›s› gözlen-
di. Postoperatif derlenme odas›nda bebek ›s›t›ld›, %100
O2 ve buhar verilerek postüral drenaj uyguland›. Posto-
peratif 1. saatte herhangi bir tedavi gerekmeksizin solu-
numu rahatlayan hasta nöroflirürji yo¤un bak›m ünitesi-
ne gönderildi. 

TARTIfiMA

Apert Sendromu ilk kez 1906 y›l›nda kranyosinos-
toz, sindaktili ve maksillar hipoplazi triad› ile Eugene
Apert tarafindan tan›mlanm›flt›r (1). Bu sendromda  ko-
ronal sütur ve kafa kaidesi süturlar›n›n prematür füzyo-
nu, nazofaringeal çap›n azalmas›yla sonuçlanmaktad›r
(2,3). Maksillan›n anteroposterior ve afla¤› yönde büyü-
mesinin bozulmas›yla ortaya ç›kan maksillar hipoplazi
ise nazofaringeal hava yolunun daralmas›yla sonuçlan-
makta ve bu deformite yaflla birlikte artmaktad›r (2,4). 

Apert Sendromlu hastalar anomalilerin düzeltilmesi-
ne yönelik kranyofasiyal ve ortopedik ameliyatlar için
s›kça anestezi almaya adayd›rlar. Elwood ve ark (2), ret-
rospektif çal›flmalar›nda inceledikleri Apert Sendromlu
18 hastalar›na toplam 145 kez anestezi verildi¤ini bildir-
mektedirler. 

Apert sendromunda hava yolu sa¤lanmas›n› güçleflti-
ren bir çok neden vard›r. K›k›rdak doku anormallikleri-
nin trakeada angüler deviasyon ve stenoza yol açmas›,
bu hastalar›n yaklafl›k %50 kadar›nda görülen "bambu
trakea" (trakeal halkalar›n füzyonu ile birlikte trakeal
daralma), genellikle C5-C6 vertebralarda görülen füzyo-
nun servikal hareketleri k›s›tlamas›, a¤›z içinde dental
maloklüzyonlar, yar›k damak, yüksek damak ve dar
maksiller alveolar arkus bu faktörlerden baz›lar›d›r

Resim 1. Apert sendromlu bebe¤in genel vücut görünümü. Resim 2. Apert sendromlu bebekte maksillofasiyal görünüm ve

sindaktili.



(2,5,6). Ayr›ca propitozis, maksillar hipoplazi ve rölatif
mandibular prognatizm maske yard›m›yla ventilasyonda
güçlük yaratabilir. Bununla birlikte Apert sendromlu
hastalarda endotrakeal entübasyonun beklenenden kolay
olabilece¤i de savunulmaktad›r (7). Morris ve Cooper
(5) daha önce genel anestezi alt›nda bir çok kez opere
edilen ve entübasyon güçlü¤ü tan›mlanmayan 14 yafl›n-
daki olgular›nda entübasyon güçlü¤ü bildirmektedirler.
Apert Sendromunda maksillar ve nazofaringeal defor-
miteler yaflla birlikte artmaktad›r (2). Ayn› zamanda bu
hastalara uygulanan maksillofasiyal giriflimler sonucun-
da da deformiteler flekil de¤ifltirebilir. Cerrahi giriflimler
sonras›nda maksillofasiyal bölgede oluflan fibrozis ve
temporal kaslarda sertleflme a¤›z aç›kl›¤›n› s›n›rlayabilir.
Apert Sendromlu hastalara genel anestezi uygulamas›n-
da, daha önce hava yolu sa¤lanmas›nda güçlük yaflan-
mam›fl olmas› entübasyon güçlü¤ü yönünden yan›lt›c›
olabilir. Olgumuz ayn› anestezist taraf›ndan ikinci larin-
goskopi denemesinde entübe edilebilmesine karfl›n daha
sonraki genel anestezi uygulamalar›nda da entübasyon
güçlü¤ü yönünden önlem al›nmas› ve haz›rl›k yap›lma-
s›n›n yerinde olaca¤›n› düflünmekteyiz.

Bu hastalarda genel anestezi uygulamas› esnas›nda,
hava yolu sa¤lanmas›nda güçlükle karfl›lafl›lma olas›l›¤›
yüksek olmakla birlikte, perioperatif respiratuar kompli-
kasyonlara da s›kl›kla rastlanmaktad›r. Elwood ve ark
(2), Apert Sendromlu hastalarda perioperatif respiratuar
komplikasyon görülme olas›l›¤›n› %33 olarak bildir-
mektedirler. Bu araflt›rmac›lar en s›k respiratuar kompli-
kasyon olarak, entübasyon sonras›nda ve anestezi süre-
since wheezing gözlediklerini bildirmektedirler. Di¤er
respiratuar komplikasyonlar ise laringospazm, ekstübas-
yondan sonra wheezing, atelektazi ile birlikte desatüras-
yon ve supraventriküler taflikardi olarak s›ralanabilir.
Apert sendromlu hastalarda, trakeal füzyon ve daralma
alt solunum yollar›nda daha fazla sekresyon birikmesine
neden olabilir. Bu hastalarda solunum yolu enfeksiyon-
lar›n›n daha s›k görülmesi de intraoperatif respiratuar
komplikasyonlar› art›rmaktad›r (8). Sevofluran›n maske
ile indüksiyonda daha az öksürü¤e neden oldu¤u (9) ve
daha az hava yolu irritasyonu yapt›¤› (10) bildirilmekte-
dir. Olgumuzda sevofluran kulland›k ve intraoperatif
dönemde herhangi bir respiratuar komplikasyona rastla-
mad›k. Bununla birlikte erken postoperatif dönemde re-
entübasyon gerektirmeyen solunum s›k›nt›s› gözledik.
Olgumuzdaki bu solunum s›k›nt›s›n›n nedeni laringos-
kopi ve endotrakeal entübasyon esnas›ndaki yumuflak
doku travmas› sonucunda geliflen ödem olabilir. Apert
sendromlu hastalar operasyona al›n›rken solunum yolla-
r› enfeksiyonlar› yönünden ayr›nt›l› bir flekilde de¤erlen-
dirilmeli ve gerekirse operasyon ertelenerek tedavi bafl-
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lanmal›d›r. Ayn› zamanda solunum yollar›n› daha az
uyaran inhalasyon anestezikleri tercih edilmeli ve özel-
likle solunum yollar›n› uyar›c› ifllemler esnas›nda yeterli
anestezi derinli¤i sa¤lanarak gerekti¤inde trakeal aspi-
rasyon uygulanmal›d›r. Olgumuzda preoperatif dönem-
de üst solunum yollar› enfeksiyonu belirtileri bulunma-
maktayd›.

Sonuç olarak; anomalilerinin düzeltilmesine yönelik
giriflimler nedeniyle s›kça anestezi almaya aday olan
Apert Sendromlu hastalar›n anestezisinde güç hava yolu
ve buna ba¤l› sorunlara yönelik preoperatif haz›rl›¤›n iyi
yap›lmas›, bu hastalar›n solunum yolu enfeksiyonlar›
yönünden iyi de¤erlendirilmesi ve anestezi uygulamala-
r›nda solunum yollar›n› daha az irrite eden ajanlar›n kul-
lan›lmas› gerekmektedir. Hastalar peroperatif dönemde
respiratuar komplikasyonlar yönünden yak›ndan izlen-
meli, yeterli anestezi derinli¤i sa¤lanarak trakeal sekres-
yonlar aspire edilmeli, böylelikle respiratuar morbidite-
nin azalt›lmas›na çal›fl›lmal›d›r. 
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