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OZET

Apert Sendromu kranyosinostoz, maksillar hipoplazi ve sindaktili ile karakterize kongenital bir hastaliktir. Bu olgu sunumunda,
ayni zamanda literatiirde yer alan olgularin en kiiciigii olan (50 giinliik), Apert sendromlu olgumuza uyguladigimiz genel anestezi
yonteminin tartisilmast ve konu ile ilgili literatiir bilgilerinin gozden gegirilmesi amaglanmistir.

ANAHTAR KELIMELER: 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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GIRIS

Apert Sendromu (Akrosefalosindaktili-Acrocepha-
losyndactyly), 100.000 dogumda bir rastlanan, kranyosi-
nostoz, eller ve ayaklarda sindaktili, yiiksek alin, burunda
diiz kemer, maksillar hipoplazi rolatif mandibular progna-
tizm, servikal vertebralarda sinostoz, viseral malformas-
yonlar, konjenital kalp hastaliklar1 ve mental retardasyon
ile karakterize, otozomal dominant gegen bir kranyofasi-
yal ve mandibulofasiyal dizostozdur (1,2). Apert send-
romlu hastalar mevcut anomalilerinin diizeltilmesine yo-
nelik girisimler nedeniyle sik¢a anestezi almaya adaydir-
lar (2). Ayrica bu hastalarda maksillofasiyal anomalileri
nedeniyle hava yolu saglanmasinda giicliikle karsilasila-
bilecegi bilinmektedir. Literatiirde, Apert Sendromlu ol-
gularda anestezi uygulamalarimi farkli yonleriyle incele-
yen yazilar bulunmakla birlikte, bizim olgumuz incelenen
en kiiciik olgu olmasi yoniiyle ilgi ¢ekicidir.

Bu olgu sunumunda kranyosinostoz nedeniyle opere
edilen Apert sendromlu olgumuza uyguladig§imiz anes-
tezi yonteminin sunulmast ve bu sendromda anestezi
uygulamasi ile ilgili literatiir bilgilerinin gdzden geciril-
mesi amaglanmigtir.

OLGU

Apert Sendromu tanisiyla izlenen 4500 g. agirligin-
daki 50 giinliik erkek bebekte kranyosinostoz nedeniyle
girisim planlandig: bildirildi. Preoperatif muayenesinde
uyanik ve aktif goriinen bebekte, kranyosinostoz, mak-
siller hipoplazi, 6ne dogru ¢ikik mandibula, ve sindaktili
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gozlenmekteyken, yapilan ekokardiyografik inceleme-
sinde herhangi bir konjenital kalp hastaliginin bulunma-
dig1 6grenildi. Agirlig1 25. persentilde olan bebegin di-
ger fizik muayene bulgulari normaldi ve iist solunum
yolu enfeksiyonu belirtileri bulunmamaktaydi. Labora-
tuvar bulgulari; beyaz kiire 12.4x10°.L"; %46 lenfosit ,
%51 segmente notrofil ve %3 monosit; hemoglobin 14.7
g.dL"; trombosit sayis1 480x109.L", ve retikiilosit %4 i-
di. Serum elektrolit diizeyleri, karaciger ve bobrek fonk-
siyon testleri, idrar analizi ve akciger grafisi normaldi.
Orofaringeal muayenesinde kii¢ciik agi1z, maksiller hi-
poplazi, relatif mandibular prognatizm ve relatif biiytik
dil dikkati ¢cekmekteydi (Resim 1,2). Hasta ameliyat
odasina alinmadan 6nce gii¢c hava yolu olasiligina karsi,
farkli biiyiikliikte endotrakeal tiipler, diiz ve egri bleyd-
ler, yliz maskeleri ve stile hazirlandi. Hasta, EKG, kalp
atim hizi1 (KAH), noninvaziv kan basincit (NIKB), puls
oksimetre (Sp0O,), anestezik gaz konsantrasyonlari, end-
tidal CO2 ve eksternal viiciit 1s1s1 6l¢iimiinii iceren stan-
dart sekilde monitorize edildikten sonra (Datex-Engst-
rom AS/3), %50 O, + %50 N,O karisimi igerisinde % 4-
8 sevofluran kullanilarak anestezi indiiksiyonu saglandi.
Antekiibital bolgeden 22G intraket kullanilarak iv yol
saglandiktan ve maske ile akcigerlerin havalandig1 goz-
lendikten sonra 5 mg siiksiinilkolin iv verilerek kas gev-
semesi saglandi. Oxford 0 no’lu infant bleyd kullanila-
rak yapilan ilk laringoskopi denemesinde epiglot goriile-
medi. Hasta maske ile kisa bir siire ventile edildikten
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Resim 1. Apert sendromlu bebegin genel viicut goriiniimii.

sonra, ayni anestezist tarafindan Macintosh 0 no’lu b-
leyd ile ikinci kez denenen direkt laringoskopide ekster-
nal laringeal basi ile glottisin alt ucunu gérmek miimkiin
oldu (Cormack ve Lehan laringoskopik goriiniim evrele-
mesine gore Grade II/I11). ikinci girisimde stile kullani-
larak 3.5 mm capli kafsiz endotrakeal tiip ile kordlar ha-
fif bir direngle gecilerek endotrakeal entiibasyon gercek-
lestirildi. Anestezi idamesi %50 O, + %50 N,O karisimi
icerisinde %2 sevofluran ve 0.1 mg kg' vekuronyum
kullanilarak saglandi. Viicut 1s1s1, 1s1tic1 blanket kullani-
larak 35 OC’nin iizerinde tutuldu. Operasyon esnasinda,
120 mL 1/3 1zodeks (%3.33 Dekstroz %0.30 NaCl so-
liisyonu) ve 40 mL kan kullanildi. Intraoperatif hemodi-
namik veriler stabil seyretti. Operasyon sonunda rezidii-
el noromuskiiler blok antagonize edilerek yeterli solunu-
mu gézlenen hasta, herhangi bir komplikasyon olmaksi-
zin ekstiibe edildi. Operasyon siiresi 170 dakika idi.
Ekstiibasyon sonrasinda yeterli solunum aktivitesine
ragmen subkostal ¢ekilmeler ve burun kanatlarinin solu-
numa katilmasi ile karakterize solunum sikintis1 gozlen-
di. Postoperatif derlenme odasinda bebek 1sitildi, %100
O, ve buhar verilerek postiiral drenaj uygulandi. Posto-
peratif 1. saatte herhangi bir tedavi gerekmeksizin solu-
numu rahatlayan hasta norosiriirji yogun bakim tinitesi-
ne gonderildi.

Resim 2. Apert sendromlu bebekte maksillofasiyal goriiniim ve
sindaktili.

TARTISMA

Apert Sendromu ilk kez 1906 yilinda kranyosinos-
toz, sindaktili ve maksillar hipoplazi triadi ile Eugene
Apert tarafindan tanimlanmigtir (1). Bu sendromda ko-
ronal siitur ve kafa kaidesi siiturlarinin prematiir fiizyo-
nu, nazofaringeal capin azalmasiyla sonu¢lanmaktadir
(2,3). Maksillanin anteroposterior ve agag1 yonde biiyii-
mesinin bozulmasiyla ortaya ¢ikan maksillar hipoplazi
ise nazofaringeal hava yolunun daralmasiyla sonuglan-
makta ve bu deformite yasla birlikte artmaktadir (2,4).

Apert Sendromlu hastalar anomalilerin diizeltilmesi-
ne yonelik kranyofasiyal ve ortopedik ameliyatlar igin
sikca anestezi almaya adaydirlar. Elwood ve ark (2), ret-
rospektif calismalarinda inceledikleri Apert Sendromlu
18 hastalarina toplam 145 kez anestezi verildigini bildir-
mektedirler.

Apert sendromunda hava yolu saglanmasini giiclesti-
ren bir ¢ok neden vardir. Kikirdak doku anormallikleri-
nin trakeada angiiler deviasyon ve stenoza yol agmasi,
bu hastalarin yaklasik %50 kadarinda goriilen "bambu
trakea" (trakeal halkalarin fiizyonu ile birlikte trakeal
daralma), genellikle C5-C6 vertebralarda goriilen fiizyo-
nun servikal hareketleri kisitlamasi, ag1z i¢inde dental
malokliizyonlar, yarik damak, yiiksek damak ve dar
maksiller alveolar arkus bu faktodrlerden bazilaridir
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(2,5,6). Ayrica propitozis, maksillar hipoplazi ve rolatif
mandibular prognatizm maske yardimiyla ventilasyonda
glicliik yaratabilir. Bununla birlikte Apert sendromlu
hastalarda endotrakeal entiibasyonun beklenenden kolay
olabilecegi de savunulmaktadir (7). Morris ve Cooper
(5) daha once genel anestezi altinda bir ¢ok kez opere
edilen ve entiibasyon giicliigii tanimlanmayan 14 yasin-
daki olgularinda entiibasyon giicliigii bildirmektedirler.
Apert Sendromunda maksillar ve nazofaringeal defor-
miteler yasla birlikte artmaktadir (2). Ayni zamanda bu
hastalara uygulanan maksillofasiyal girisimler sonucun-
da da deformiteler sekil degistirebilir. Cerrahi girisimler
sonrasinda maksillofasiyal bolgede olusan fibrozis ve
temporal kaslarda sertlesme agiz acikligini sinirlayabilir.
Apert Sendromlu hastalara genel anestezi uygulamasin-
da, daha once hava yolu saglanmasinda giicliik yasan-
mamis olmasi entiibasyon gii¢liigii yoniinden yaniltici
olabilir. Olgumuz ayni anestezist tarafindan ikinci larin-
goskopi denemesinde entiibe edilebilmesine karsin daha
sonraki genel anestezi uygulamalarinda da entiibasyon
giicliigii yoniinden 6nlem alinmasi ve hazirlik yapilma-
smin yerinde olacagini diisiinmekteyiz.

Bu hastalarda genel anestezi uygulamasi esnasinda,
hava yolu saglanmasinda giicliikle karsilagilma olasilig1
yiiksek olmakla birlikte, perioperatif respiratuar kompli-
kasyonlara da siklikla rastlanmaktadir. Elwood ve ark
(2), Apert Sendromlu hastalarda perioperatif respiratuar
komplikasyon goriilme olasilifini %33 olarak bildir-
mektedirler. Bu aragtirmacilar en sik respiratuar kompli-
kasyon olarak, entiibasyon sonrasinda ve anestezi siire-
since wheezing gozlediklerini bildirmektedirler. Diger
respiratuar komplikasyonlar ise laringospazm, ekstiibas-
yondan sonra wheezing, atelektazi ile birlikte desatiiras-
yon ve supraventrikiiler tagikardi olarak siralanabilir.
Apert sendromlu hastalarda, trakeal fiizyon ve daralma
alt solunum yollarinda daha fazla sekresyon birikmesine
neden olabilir. Bu hastalarda solunum yolu enfeksiyon-
larinin daha sik goriilmesi de intraoperatif respiratuar
komplikasyonlar1 artirmaktadir (8). Sevofluranin maske
ile indiiksiyonda daha az oksiiriie neden oldugu (9) ve
daha az hava yolu irritasyonu yaptig1 (10) bildirilmekte-
dir. Olgumuzda sevofluran kullandik ve intraoperatif
donemde herhangi bir respiratuar komplikasyona rastla-
madik. Bununla birlikte erken postoperatif donemde re-
entiibasyon gerektirmeyen solunum sikintis1 gozledik.
Olgumuzdaki bu solunum sikintisinin nedeni laringos-
kopi ve endotrakeal entiibasyon esnasindaki yumusak
doku travmasi sonucunda gelisen 6dem olabilir. Apert
sendromlu hastalar operasyona alinirken solunum yolla-
11 enfeksiyonlar1 yoniinden ayrintili bir sekilde degerlen-
dirilmeli ve gerekirse operasyon ertelenerek tedavi bas-
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lanmalidir. Ayn1 zamanda solunum yollarin1 daha az
uyaran inhalasyon anestezikleri tercih edilmeli ve ozel-
likle solunum yollarim uyarici iglemler esnasinda yeterli
anestezi derinligi saglanarak gerektiginde trakeal aspi-
rasyon uygulanmalidir. Olgumuzda preoperatif donem-
de iist solunum yollar1 enfeksiyonu belirtileri bulunma-
maktaydi.

Sonug olarak; anomalilerinin diizeltilmesine yonelik
girisimler nedeniyle sik¢a anestezi almaya aday olan
Apert Sendromlu hastalarin anestezisinde gii¢ hava yolu
ve buna bagli sorunlara yonelik preoperatif hazirligin iyi
yapilmasi, bu hastalarin solunum yolu enfeksiyonlari
yoniinden iyi degerlendirilmesi ve anestezi uygulamala-
rinda solunum yollarini daha az irrite eden ajanlarin kul-
lanilmas: gerekmektedir. Hastalar peroperatif donemde
respiratuar komplikasyonlar yoniinden yakindan izlen-
meli, yeterli anestezi derinligi saglanarak trakeal sekres-
yonlar aspire edilmeli, boylelikle respiratuar morbidite-
nin azaltilmasina caligiimalidir.
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