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Lujan-Fryns sendromlu bir hastada ameliyathane dig1 anestezi
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Abstract

Lujan-Fryns syndrome, described by Fryns et al in 1979 is
an autosomal recessive syndrome which is characterized
by multiple congenital anomalies. Lujan-Fryns syndrome is
a rare syndrome involving many anomalies like
dysmorphic facial features, cleft palate, diaphragmatic
hernia, that may affect the anesthesia practice. Anesthetic
management about the anesthesia and / or non- operating
room is limited literature. We aim to provide management
of non- operating room anesthesia in a patients with
Lujan-Fryns syndrome.
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GIRIS

Lujan-Fryns sendromu dismorfik yiz hatlar,
diyafragma hernisi, distal ekstremite hipoplazisi ve
pulmoner  hipoplazi ile  karakterize  nadir
sendromdur!-3. Diger eslik eden anomaliler arasinda
iskelet sistemi, kardiovaskiiler, gastrointestinal,
genitolriner ve santral sinir sistemi anaomalileri
bulunmaktadir*>. Otozomal resesif gecis gosteren bu
sendromla dogan bebeklerin buyitk ¢ogunlugu
dogumdan kisa bir sire sonra pulmoner hipoplazi
nedeniyle kaybedilmektedir. Yasayan ¢ok az hastada
agir mental retardasyon bildirilmistir®’.

Sikligi  bilinmeyen  bu
uygulamalart hakkinda literatirde yeterli bilgi s6z
konusu degildir. Ancak Lujan-Fryns sendromuna
eslik eden dismorfik yiiz ve beraberinde olast hava
yolu giicligli, diyafram hernisi ve pulmoner
hipoplazi gibi anestezi yonetimi sirasinda ciddi
guclikler ortaya c¢ikarabilecek respiratuar sistem
patolojileride  anestezi  y6netimi  agisindan  bu
sendromu 6zellikli hale getirebilmektedir.

sendromda  anestezi

Oz

Lujan-Fryns sendromu 1979 yilinda Fryns tarafindan
tanimlanan otozomal resesif gecis gOsteren multipl
konjenital anomali ile karakterize bir sendromdur.
Dismorfik yiiz hatlari, yartk damak, diyafragma hernisi gibi
anestezi pratigini etkileyebilecek bir ¢ok anomali igeren
nadir bir sendromdur. Anestezi ve/veya ameliyathane dist
anestezi yonetimi ile ilgili literatiir bilgisi sinirhidir. Burada
Lujan-Fryns sendromlu bir olguda ameliyathane dist
anestezi yonetimini literatiir esliginde sunmayr amagladik.

Anahtar kelimeler: Lujan-Fryns sendromu, anestezi

Bizde makalemizde Lujan-Fryns sendromu olan bir
hastada ameliyathane dist anestezi deneyimimizi
literatiir esliginde sunmay1 amaclamaktayiz.

OLGU

Renal MR géruntilemesi amaciyla ameliyathane dist
anestezi uygulanacak 4 yasinda erkek hastanimn (11
kg, 93 cm ) Oykistinde Lujan-Fryns sendromu
oldugu ogrenildi. Pediatrik muayenesinde mental
retardasyon, ekstremite anomalileri, at nali bébrek,
vertebra gelisim anomalisi (T2 vertebrada kelebek
vertebra), dismorfik yiz goérinimi, intestinal
dublikasyon kisti ve yartk damak operasyonuna baglt
izler rapor edildi.

Aileden alnan anamnezde hastanin 2 aylikken
morgagni hernisi ve dublikasyon kisti nedeniyle, 9
aylikken yartk damak nedeniyle opere edildigi

ogrenildi. Sedasyon Oncesi degerlendirilmesinde
mallampati I olarak tespit edilsede hastanin
kooperasyonunun olmamast nedeniyle

degerlendirme suboptimaldi.
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MR ¢ekim odasina alinan hastaya elektrokardiyografi
(EKG), noninvazif kan basinct ve periferik oksijen
satirasyonu (spOz) ve ETCO: monitorizasyonu
uygulandr (MR uyumlu anestezi cihazi ve hasta takip
monitori ile). Laboratuar degerlerinde anormallik
olmayan hastanin vital bulgulart su sekildeydi; nabiz
131/dk, tansiyon arteriel (non-invaziv) 125/78,
spO2 % 93, solunum sayist 22/dk. Hastaya nazal
kaniil ile O, (4 1t/dk) verildi.

Olast  hava yolu problemleri icin LMA,
videolaringoskop vb. hazrliklar  tamamlandiktan
sonta hastaya midazolam (iv, 0.1 mg/kg)

uygulandiktan sonra ketamin (iv, 2 mg/kg) ile
sedasyon uygulandi. MR gorintileme igi gerekli
hasta stabilitesi saglandiktan sonra MR gériintilleme
islemine baslandi ve yaklastk 15 dk stren islem
boyunca hastanin ek anestezik ajan ihtiyact olmadi.
Ayrica bu siirecte hastanin vital bulgulart stabil
seyretti. Islem sonrasinda anestezi ekibi tarafindan
postoperatif derlenme tnitesine (PACU) devredilen
hastanin PACU takiplerinde herhangi bir anormallik
olmamast ve hastanin Aldrete derlenme skoru = 9
ve pediatrik anestezi sonrast derlenme skoru (Ped-
PADSS) = 9 olmast tizerine hasta 6nerilerle taburcu
edildi. PACU’da kalis stiresi 90 dk idi.

TARTISMA

Lujan-Fryns sendromu otozomal resesif kalitilan ve
cogunlukla oliimle sonlanan bir sendromdur ve
beraberinde  genellikle  bir  aile  hikayesi
bulunmaktadit (7). Hemen hemen bitin vakalar
dogumdan kisa bir sonra kaybedilmekle
beraber, bu sendromda fenotipik farkliiklar olmast
nedeniyle vakalarin %151 yasamaktadit8. Yasayan
hastalarda  mental  retardasyon gelisim
basamaklarinda gerilik bildirilmistir®7.

sure

ve

Pulmoner hipoplazi, diyafragma hernisi ve yarik

damak  bu sendromun en stk gbrilen
anomalileridit’?. Prognozu belitleyen en O6nemli
faktor akciger hipoplazisinin = derecesidir. Bu

anomalilere bagl sinirth akciger rezervi, respiratuar
problemler ve zor hava yolu erisimi bu sendromda
anestezi yonetimi acgisindan dikkat edilmesi gereken
durumlardir. Bu hastalarda yarik damak nedeniyle
hem primer operasyonu hemde diger operasyonlar
strasinda hava yolu erisimi giicligii ve problemleri
olasidir. Bizim vakamizda daha 6nceden yarik damak
nedeniyle opere olmus olup sedasyon 6ncesi yapilan
yapilan degerlendirmesinde mallampati II olarak
tespit edilen hastada sedasyon sirasinda gelisebilecek
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olast komplikasyonlar g6z 6ntine alnarak alternatif
hava yolu araclari hazirlandi. Ayrica klinigimizde
rutinde kullandigimiz MR uyumlu anestezi cihazt ve
hasta monitériinin varligi sedasyon sirasinda hastayt
ASA  (American Society of Anesthesiologists)
tarafindan 6nerilen rutin hasta monitérizasyonlarinin
timunt gerceklestirmemizi saglamistir. Ek olarak
MR uyumlu monitérin varligi sayesinde hastada
ETCO; monitérizasyonu uygulanmis ve bu sayede
daha gtvenli bir takip yapilabilmistir. Ayrica doza
bagimlt olarak propfole gbre daha az solunum
depresyonu  riski nedeniyle hastada keatmin
kullanimt tercih edilmistir. Lujan-Fryns sendromu ve
anestezi ve/veya sedasyon yonetimi ile iligkili
literatiir bilgileri sinirlidir'®. Literatiirde ameliyathane
dist anestezi uygulanan Lujan-Fryns sendromlu
herhangi bir hasta bildirilmemistir.

Sonu¢ olarak, anestezi pratiginde stk gorilen bir
sendrom olmayan Lujan-Fryns sendromlu olgularda
eslik eden, Gzellikle hava yolu ve solunum sistemini
ilgilendiren, patolojilerin  preoperatif ~dénemde
dikkatli ~ olarak  degerlendirilmesi ve  gerekli
hazitliklarin - yapilmast ile Lujan-Fryns sendromlu
olgularin ameliyathane dist anestezi yonetimi giivenli
bir sekilde gerceklestirilebilecegi kanaatindeyiz.
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