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Olgu Sunumu

ÖZET

Robinow (fetal yüz) sendromu mezomelik veya akrome-
zomelik ekstremite k›sal›¤›, fasial ve spinal deformite-
ler, genital hipoplazi, böbrek bozukluklar› ve konjeni-
tal kalp defektlerini içeren genetik geçiflli bir multisis-
tem bozuklu¤udur. Yar›yüz hipoplazisi ve mikrognasi
gibi yüzün yap›sal bozuklu¤u ile iliflkili potansiyel hava
yolu sorunlar› nedeniyle bu hastalarda perioperatif yö-
netim önemlidir. Bu olgu sunumu ile patent duktus ar-
teriosus onar›m› (PDA) yap›lacak bir hastadaki aneste-
zi deneyimimizi ve bu bozuklukla ilgili perioperatif dik-
kat edilmesi gereken noktalar› gözden geçirmeyi amaç-
lad›k.

Anahtar kelimeler: Robinow sendromu, anestezi,
entübasyon zorlu¤u

SUMMARY

Anesthetic Management in Robinow Syndrome

Robinow (fetal face) syndome is a rare inherited mul-
tisystem disorder featuring mesomelic or acromesomelic
limb shortening, facial and spinal deformities, hypop-
lastic genitelia, kidney disease and congenital heart de-
fects. Because there is a potential for airway problems
related to the facial features, such as midface hypopla-
sia and micrognatia, perioperative management of thee-
se patients is important. We report the anaesthetic ma-
nagement of a patient with Robinow syndrome presen-
ting for repair of patent ductus arteriosus (PDA) and
perioperative implications of this disorder are revie-
wed.

Keywords: Robinow syndrome, anesthesia, 
intubation difficulty
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Robinow sendromu; ilk kez 1969 y›l›nda mezo-
melik k›sal›k, hemivertebra, genital organ hi-
poplazisi ve fetal yüz görünümü ile karakterize
bir bozukluk olarak Dr. Meinhard Robinow ta-
raf›ndan tan›mlanm›flt›r (1). Bafll›ca bulgular;
makrosefali, makroglossi, hipertelorizm, hepa-
tosplenomegali, k›sa ön kol, klinodaktili ile bir-
likte küçük eller, pektus ekskavatum, inguinal
herni, genital anomaliler (küçük d›fl genitaller,
kriptorsidizm), kardiyak defektler (özellikle sa¤
ventrikül ç›k›fl yolu obstrüksiyonlar›) olarak bil-
dirilmektedir. Erken ölümler olgular›n % 10’un-
da sekonder pulmoner veya kardiyak anomalile-
re ba¤l›d›r (2-4).

Robinow sendromu nedeniyle izlenen hastalara
s›kl›kla yandafl iskelet veya kardiyak anomalile-
ri nedeniyle anestezi vermek gerekebilmektedir.
K›sa yap›, büyük dil, kaba yüz görünümü, küçük
çene nedeniyle preoperatif de¤erlendirmede en-
tübasyon güçlü¤üne neden olabilecek kriterler
de¤erlendirilmeli, bu yönden haz›rl›kl› olunma-
l›d›r (5,6).

Bu olgu sunumu ile, literatür taramam›zda özel-
likle ülkemizden bildirilen olgular›n fazlal›¤›
nedeniyle Robinow sendromlu bir olgudaki
anestezi deneyimizi ve bu olgularda anestezi uy-
gulamalar›nda dikkat edilmesi gerekli noktalar›
literatür bilgileri ile birlikte sunmay› amaçlad›k. 

OLGU SUNUMU

On bir ayl›kken Robinow sendromu tan›s› alan
olguya 1.5 yafl›nda bilateral inguinal herni ona-
r›m› ve orfliopeksi; 11 yafl›nda hidroselektomi
yap›lm›fl, entübasyon güçlü¤ü oldu¤u anestezi
kay›tlar›ndan belirlenmifltir. Anne-babada ikinci
derece akrabal›k olan 12 yafl›ndaki olgumuza
patent duktus arteriosus nedeniyle ameliyat
planland›. Fizik muayenede genel durumu iyi,
koopere, pubertal yafl çocu¤u, boy:115 cm (% 3
persantil alt›nda), a¤›rl›k: 22,5 kg (% 3 persantil
alt›nda) olarak saptand›. Kaba yüz görünümü,
büyük dil, hiperteleorizm, ç›k›k al›n, bas›k bu-

run kökü, epikantus, mikro-retrognasi, düflük
kulak, pektus karinatum, lomber kifoz (Resim 1

Resim 1. Robinow sendromlu olgunun yandan görünüflü.

Resim 2. Olgunun tipik yüz görünümü.
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ve Resim 2), k›sa ve künt el parmaklar› (Resim
3), her iki alt ekstremitede iç rotasyon ve ayak-
larda pes planusu mevcuttu. Kardiyovasküler
sistem muayenesinde; dinlemekle kalp ritmik,
mezokardiak odakta belirgin olmak üzere tüm
odaklarda 3/6° pansistolik üfürümü vard›. Tele
kardiyogramda kalp tepe oran› artm›fl, pulmoner
konusta bombeleflme, pulmoner vaskülaritede
art›fl, EKG’de sa¤ aks deviasyonu, birinci
derece AV blok, sol atrial dilatasyon bulgular›;
ekokardiyografide sol atriumda dilatasyon,
PDA, üçüncü derece mitral yetmezlik, mitral
valv prolapsusu, birinci derece aort yetmezli¤i,
ikinci derece trikuspit yetmezlik mevcuttu. Pre-
operatif rutin kan tetkiklerinde patolojik bulgu
yoktu. Olgunun preoperatif kalp tepe at›m›: 124
at›m dk-1, noninvaziv kan bas›nc›: 125/54 mm
Hg-1, SpO2: % 98; kan gaz›nda pH:7.47, PO2:
88 mm Hg-1, PCO2: 28.7 mmHg-1, HCO3: 21.1
mmol L-1 olarak belirlendi. Ölçülen tiromental
mesafe 5.5 cm, ve orofaringeal görünüm Mal-
lampati 4 olarak saptand›. Peroksijenasyonun
ard›ndan 1 µg kg-1 fentanil, 5-7 mg kg-1 Na tiyo-

pental ile indüksiyon sonras› maske ile rahat ha-
valand›r›ld›¤› görülen olguya i.v. 0.6 mg kg-1 ro-
kuronyum entübasyon için verildi. Laringosko-
pik de¤erlendirme Wilson III.° olarak saptand›.
Entübasyon stile yerlefltirilmifl 6 numara kafl›
tüple ilk denemede gerçeklefltirildi. Entübasyon
sonras› invaziv hemodinamik monitorizasyon
yap›lan olguya sol posterolateral torakotomi ile
PDA’ya çift ligasyon + transfiksiyon uyguland›.
Anestezi idamesi %50 O2 + % 50 kuru hava ka-
r›fl›m› ve % 1 konsantrasyonda isoflurane ile
sürdürüldü. Ameliyat süresince analjezi için
toplam 0,15 mg fentanil ve kas gevflemesi için
35 mg rokuronyum kullan›ld›. 220 dk. süren
ameliyat boyunca sorunsuz seyreden olgunun
yo¤un bak›mda postoperatif 2. saatte ekstübas-
yonu yap›ld› ve mitral yetmezlik için ameliyat›
planlanarak 4. günde taburcu edildi.

TARTIfiMA

Robinow sendromu genetik olarak otozomal do-
minant, otozomal resesif veya heterojen geçifl
gösterebilir. Robinow sendromu ile iliflkili oto-
zomal resesif formdan sorumlu genin 9q22 nolu
kromozomun uzun kolunda lokalize oldu¤u ve
ROR2 trozin kinaz›n patogenezde sorumlu en-
zim oldu¤u bildirilmektedir. Dominant formda
ROR2 trozin kinaz›n major rolünü destekleyen
bulgu yoktur (7,8). Bu olgularda fetal ultrasonog-
rafi ile 19. haftada prenatal tan› koyulabilir (9).

Sendromun co¤rafi bölge aç›s›ndan göreceli
olarak s›k görüldü¤ü ülkelerden birisi de Türki-
ye’dir (10). Sendromun özellikle resesif formuna
(RRS; OMIM 268310) Türkiye’de s›k rastland›-
¤› bildirilmektedir (8). Aksit ve ark. (10) dünyada
bildirilen 80 olgun›n 20’sinin Türkiye’den oldu-
¤unu, Türkiye’de bu sendromun insidans›n›n
yüksek olmas›n›n nedeninin bu olgularda bildi-
rilen % 21 oran›nda akraba evlili¤i ile iliflkili ol-
du¤unu bildirmifltir. Ülkemizden bildirilen ol-
gularda ayr›k el (ektrodaktili) belirgindir.

Robinow sendromu için otozomal resesif gen

Resim 3. Olgunun k›sa ve künt el parmak görünümü.
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(ROR2) D9S1836 ve D9S1803 markerlar› ara-
s›nda 9q22 nolu kromozoma 4 cm mesafede lo-
kalizedir. Benzer genin otozomal dominant bra-
kidaktiliye neden oldu¤u bilinmekle birlikte Ro-
binow sendromunun otozomal dominant formu-
nun ROR2 mutasyonu nedeniyle oluflup olufl-
mad›¤› bilinmemektedir (7).

Vertebral kolon anomalileri insidans› (hemiver-
tebra ve kosta füzyonlar›) s›kt›r. Baz› hastalarda
kardiyak malformasyon ve fasial kleft görülebi-
lir (8). Spinal anomaliler seyrek fakat ciddi ola-
bilmektedir. Eksternal kifoz ve gö¤üs deformi-
telerine efllik edebilen radyolojik olarak seyrek
hemivertebra ile birlikte torasik vertebralarda ve
kostalarda genifl füzyon oluflumu vard›r (7).

Anestezisti ilgilendiren bir konuda bu olgular›n
yaklafl›k % 15’inde konjenital kalp defektleri ol-
mas›d›r. Bunlar aras›nda atrial septal defekt,
aort koarktasyonu, fallot tetralojisi, ciddi pul-
moner stenoz veya atrezi ve trikuspit atrezisi
bildirilmifltir. Konjenital kalp defektlerinin do-
¤umda tan›s›n›n koyulmas› önemlidir, çünkü bu
defektler yaflam›n ilk y›l›ndaki en önemli ölüm
kayna¤›d›r. Pulmoner ve kardiyak komplikas-
yonlara ba¤l› olarak olgular›n yaklafl›k olarak
% 5-10’u erken çocukluk döneminde yaflamlar›-
n› kaybederler (7,11,12). Al-Ata ve ark. (11) tan›
koyuldu¤unda konjenital kalp hastal›¤› için gö-
rüntüleme yöntemleri ile araflt›rma yap›lmas›n›
önermektedirler.

Olgular›n ço¤unda zeka normaldir; yeterli cinsel
fonksiyon ve üreme ile birlikte normal yaflam
süresi görülür. Mental retardasyon ve geliflme
gerili¤i Robinow sendromlu hastalar›n %
20’sinde bildirilmifltir (13,14). Makrosefali s›k
rastlanan bir bulgu olmas›na ra¤men, geliflme
gerili¤i için bir risk faktörü oluflturmaz. Santral
sinir sistemi ile ilgili yap›sal anomaliler s›k ol-
mas›na ra¤men, kortikal displazili bir olgu bildi-
rilmifltir (14).

Robinow sendromlu hastalarda büyüme bozuk-

lu¤u ve genital hipoplazi nedeniyle human kor-
yonik gonadotropin veya testesteron verilmesi
gerekebilmektedir (15). Bu tedaviyi alan hasta-
larda anestezist, artm›fl testesteron seviyesinin
anestezik ilaçlar›, özellikle nöromüsküler ajan-
lardan vekuronyumu etkileyebilece¤ini unutma-
mal›d›r (16).

Robinow sendromlu olgular vertebra anomalile-
ri, skolyoz cerrahisi, difl bozukluklar›n›n tedavi-
si için ve fasial deformite düzeltilmesi için cer-
rahi uygulanabilecek hastalard›r. Anestezi ile il-
gili mortalite ve morbidite hava yolunun güven
alt›na al›namamas›na ba¤l›d›r. K›sa boyun ve
gövde yap›s›, yüz yap›s›nda ve difllerde olabilen
flekil bozukluklar› entübasyonun zor veya bafla-
r›s›z olmas›na neden olabilir (5,6). Bu olgularda
fiberoptik entübasyon gibi alternatif yöntemlere
yönelik haz›rl›k yapmak gerekebilmektedir (17).

Genel olarak kraniofasial dismorfili çocuklarda
hava yolu yönetiminde yaklafl›m, indüksiyon
sonras› maske ile ventilasyonun denenmesidir.
Maske ile rahat ventile olan hastalarda takiben
laringoskopi ve trakeal entübasyon gerçekleflti-
rilmelidir. Maske ile ventilasyon baflar›s›z ise
larengeal maske yerlefltirilebilir ve takiben entü-
basyon fiberoptik teknikle birlikte denenmelidir
(18).

Olgumuzdaki tipik yüz görünümü, büyük dil,
kifoz, düflük tiromental mesafe, Mallampati
skorunun 4 olmas› ve anestezi kay›tlar›nda zor
entübasyon öyküsü nedeniyle hava yolu güven-
li¤ini sa¤lamak için larengeal maske, küçük ve
stileli tüp haz›rl›¤›, gerekirse acil cerrahi trake-
ostomi koflullar› sa¤layarak % 100 O2 ile 5 dk.
preoksijenasyonu takiben iv indüksiyona baflla-
d›k. Maske ile rahat ventilasyon ve gö¤üs hare-
ketlerinin varl›¤›n› gözledikten sonra etki baflla-
ma süresi süksinilkoline yak›n olan, kardiyovas-
küler sistem problemi olan olgularda 0.6-0.9 mg
kg-1 dozlarda hemodinamik olarak stabilizasyon
sa¤lad›¤› bildirilen rokuronyumu entübasyon
için tercih ettik ve ilk denemede entübasyonu
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gerçeklefltirdik; klinik olarak uygun entübasyon
koflullar›n› sa¤lad›k.

Bu sendrom ile ilgili ilk anestezi deneyimlerini
Macdonald ve ark. (19) megaüreter nedeniyle
opere edilen bir olguda bildirmifltir. Bu olguda,
tiyopental ile iv indüksiyon, atrakuryumla nöro-
müsküler blokaj sa¤lanm›fl; anestezi idamesinde
N2O-kuru hava ve isoflurane kullan›lm›flt›r. Ha-
va yolu yönetimi ve trakeal entübasyonda so-
runla karfl›lafl›lmam›flt›r. Sleesman ve ark. (6) bu
hastalara yaklafl›mda potansiyel zor havayolu
beklentisi içinde olunmas› ve buna uygun ekip-
manlar›n sa¤lanmas› gerekti¤ini belirtmektedir.
Bu olgularda iv indüksiyon ile h›zl› seri entü-
basyon sa¤layan nöromüsküler ajan seçilmesi
gerekti¤ini bildirmifllerdir.

Yar›yüz hipoplazisi olan hastalar postoperatif
dönemde üst havayolu obstrüksiyonu aç›s›ndan
risk alt›ndad›rlar. Üst hava yolu obstrüksiyonu
yar›yüz hipoplazili di¤er sendromlarda da bildi-
rilmifltir (20). Bu nedenle özellikle solunum dep-
resyonuna neden olabilecek ilaçlar ve opioidle-
rin kullan›m›nda puls oksimetre ile solunum sis-
temi fonksiyonlar› monitorize edilmelidir. 

Robinow sendromlu hastalarda akci¤er fonksi-
yonlar› normal olmas›na ra¤men, pektus ekska-
vatum, skolyoz ve kosta anomalileri nedeniyle
gö¤üs duvar› haraketleri ve solunum fonksiyon-
lar› etkilenebilir. Ciddi etkilenme durumunda
öksürme ve sekresyonlar› temizleme yetene¤i
bozulur; bu da solunum sistemi enfeksiyonlar›-
na e¤ilimi ar›tr›r. Vertebral anomaliler rejyonal
anestezi uygulamalar›n› güçlefltirebilir. Rejyo-
nal anestezi öncesi fiziksel bulgular›n varl›¤›n-
da, ayr›nt›l› fizik muayene ve birlikte vertebral
radyografiler de¤erlendirilmelidir (6). Macdonad
ve ark. (19) Robinow sendromlu bir olguda pos-
toperatif analjezi amaçl› yapt›klar› kaudal blok
s›ras›nda sakral çukurlu¤un artt›¤›n›, ancak ifla-
ret noktalar›n›n normal oldu¤unu bildirmifltir.

Robinow sendromlu olgularda genital hipopla-

ziye ek olarak renal kist ve obstrüktif üropatile-
rin varl›¤›nda preoperatif bazal kan üre azotu,
kreatinin ve elektrolit tayinleri yap›lmal›, bu
testlerde patolojik bulgu ç›kmas› durumunda ult-
rasonografiyi de içeren ileri araflt›rmalara geçil-
melidir (6).

Robinow sendromunda fasial malformasyonlar
relativ exoftalmusa neden olabilir. Bu gerçek
exoftalmus de¤ildir, çünkü orbitalar normal
formdad›r. Alt göz kapa¤› yoklu¤unda gözler
daha da ç›k›nt›l› görünebilir. Bu nedenlerle kor-
neal abrazyon riski artm›flt›r. ‹ntraoperatif kor-
neal krem, band ya da göz koruyucular kullan›l-
mal›d›r (6).

Sonuç olarak, Robinow sendromunda özellikle
yar›yüz anomalisi ve mikrognasi varl›¤›nda
anestezist, öncelikle zor hava yolu aç›s›ndan
dikkatli olmal›, konjenital kalp hastal›¤› insi-
dans›n›n bu hastalarda yüksek oldu¤unu unut-
mamal›d›r. Literatür taramam›zda ülkemizde
özellikle akraba evliliklerine ba¤l› otozomal re-
sesif formun s›k görüldü¤ünü saptad›k. Olgu-
muzda oldu¤u gibi PDA ile birlikte bildirilen ve
bu nedenle cerrahi gerçeklefltirilen baflka bir ol-
gu sunumuna rastlamad›k. Olgumuzda hava yo-
lu aç›kl›¤›n›n sa¤lanmas›nda, ameliyat s›ras›nda
ve sonras›nda sorun yaflamam›za ra¤men, biz de
bu olgularda zor hava yolu olas›l›¤› ve kardiyak
anomalilerle ilgili geliflebilecek intraoperatif
komplikasyonlar aç›s›ndan anestezi uygulama-
lar› öncesinde bu konularda gerekli haz›rl›¤›n
yap›lmas› gerekti¤i kan›s›nday›z.
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