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CASE REPORT
OLGU SUNUMU

Curry-Jones Sendromlu Hastada Anestezi Yonetimi

Anesthesia Management in a Patient the Curry Jones Syndrome
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10z |

ABSTRACT |

Curry-Jones Sendromu (CJS), kraniyofasiyal malfor-
masyonlar, polisindaktili, yamali deri lezyonlar, g6z ve
bagirsak anormallikleri ile karakterize nadir gorilen bir
hastaliktir. CJS SMO gen mutasyonuna bagli olmaktadir.
Biz vakamizda CJS tanili cocuk hastaya planlanan opera-
syon icin anestezi yaklasimindan bahsettik.

Anahtar Kelimeler: Curry-Jones sendrom, anestezi,
cocuk, polisindaktili

Curry-Jones Syndrome (CJS) is a rare disease characterized
by craniophacial malformations, polysyndactyly, patched
skin lesions, eye and intestinal abnormalities. Curry Jones
syndrome depends on SMO gene mutation. In our case,
we talked about the anesthesia approach for the planned
operation in a pediatric patient with CJS.
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GIRiS

Curry-Jones Sendromunun(CJS) ana 6zellikleri sindakti-
li, polidaktili, kraniosinostoz, korpus callosum agenezisi,
cilt anomalileri(artan sa¢ buylimesiyle birlikte yara izi ve
atrofik hale gelen karakteristik inci beyazi alanlar), ko-
lobomlar veya mikroftalmi ve bagirsak tikanikligidir (1).
SMO geninin tekrarlayan, mozaik bir mutasyonu CJS’ye
neden olur (2). Curry ve Jones, bu duruma sahip iki has-
tayiilk olarak 1987'de tanimladilar ve CJS terimi ilk olarak
1988'de Cohen tarafindan ve ardindan 1990'da Gorlin ve
arkadaslari tarafindan kullanildi (1). CJS gibi nadir gora-
len vakada anestezi deneyimimizi paylasmayi amacladik.

OoLGU

Uc yasinda 18 kg agirhginda CJS tanisi olan kiz cocukta
dort ekstremitede de bulunan polidaktili ve sindaktiliye
yonelik cerrahi operasyon planlandi. Hastanin preope-
ratif gorlintiilenmesinde tespit edilen corpus callosum
agenezisi ve glokomu vardi. Fizik muayenesinde makro-
sefali, frontal kabarti, diiz oksiput, yliz asimetrisi vardi.
Burnu kisa ve basikti. Ust g6z kapaklarinda ektopik kirpik-
ler mevcuttu. Cildinde anormal tllylenme, govde, sol kol
ve sag bacaginda pigmentli ve hipopigmente lezyonlar

vardi. Her dort ekstremitede polidaktili ve sindaktilisi var-
di (Resim 1,2). Preoperatif hazirliginda laboratuar para-
metreler normal araliktaydi. Preoperatif degerlendirme-
de ASA 3 fiziksel status olarak degerlendirildi. Ameliyat
odasina alinan hastaya rutin monitérizasyon uygulandi
(puls oksimetri, elektrokardiyografi, noninvaziv kan ba-
sinci). Hastanin degerlendirilmesinde zor damar yolu eri-
sim (DIVA)*(3) skoru 4 olarak tespit edildi. Ayrica cerrahi
operasyon 4 ekstremitede de gerceklesecegi icin damar
yolu agma konusunda zorluk yasandi. Kollarda turnike
kullanilacagindan st ekstremitede damar yolu agilama-
di. Cerrahi operasyon sirasinda da yeniden damar yolu
acmak zor olacadi icin sol ayak sirtindan 24 G intraketle
damar yolu acildi. indiiksiyonda propofol 2 mg/kg, fen-
tanyl Tmcg/kg, rokuronyum 0,6 mg/kg iv olarak uygu-
land. Yz anomalilerinden dolayi zor hava yolu ile kar-
silasilabileceginden zor hava yolu hazirlig yapildi. Video
laringoskop hazirlandi. Maske ventilasyonu kolaydi. 4 nu-
mara spiralli tlip ile tek seferde direkt laringoskopla en-
tube edildi. Anestezi idamesi sevofluran (1 MAC) ve 0.1
pg/kg/dk remifentanil infiizyon ile saglandi. Vaka boyun-
ca vital bulgulan stabil seyretti. 3 saat stiren operasyon
sonunda hasta ekstlbe edildi ve anestezi sonrasi bakim
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Unitesine devredildi. Anestezi sonrasi bakim Unitesinde
35 dakika kalan hastanin vital bulgulari stabil seyretti ve
hasta servise devredildi.
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CJS, kraniyofasiyal malformasyonlar, polisindaktili, yamali
deri lezyonlari, g6z ve bagirsak anormallikleri ile karakte-
rize nadir goriilen bir hastaliktir (4). Bildirilen vakalarda ve
bu hastada mevcut olan ozellikler sindaktili, polidaktili
ve cilt degisiklikleridir. Bizim vakamizda corpus callosum
agenezisi ve glokom da vardi. Literatlirde CJS ile ilgili ve-
riler sinirhdir. Yakin zamana kadar CJS'nin genetik etiyo-
lojisi bilinmiyordu (2). Hedgehog (HH) yamali GLI yolun-
daki genler, Curry Jones sendromunun patogenezi icin
onemlidir, ¢cinkli bu genlerdeki daha 6nce tanimlanmis
genetik kusurlar, CJS konjenital anomalileri ve karakteris-
tik neoplazmalari ile iliskili bulunmus (5). Kraniosinostoz,
beyin malformasyonlari, polisindaktili ve medulloblas-
toma bunlara dahildir (5). Bir calismada SMO genindeki

mutasyonun HH sinyalinin kurucu aktivasyonuna yol ac-
tigini, dolayisiyla embriyonik gastrointestinal gelisimde
HH sinyalini bozarak gastrointestinal malformasyonlara
ve bozulmus peristaltizme neden oldugunu bildirmistir
(2). CJS suiphesi olan cocuklarda gastrointestinal malfor-
masyonlar icin abdominal gortintiileme énemlidir. Bizim
vakamizda gastrointestinal bir anomali yoktu. Yapilan
baska bir calismada CJS benzer sekilde SMO gen mutas-
yonuna bagh ortaya ¢ikan Happle Tinschert sendromuyla
(HTS) benzerliginden bahsedilmistir (6). Her iki sendrom-
da SMO gen mutasyonuna bagh ortaya ¢ikmaktadir. HTS
sendromunda bazaloid hamartomlar gozlenirken CJS'da
yoktur ve CJS'da olan gastrointestinal sistem bulgulari da
HTS'de gozlenmemektedir (6). Bir calismada CJS'da nadir
gorilen medullablastom ve trichoblastoma olan 2 ayri va-
kadan bahsedilmistir (5). Trichoblastoma, kollajen stroma
ile iliskili primordial epitelden olusan kil germ hicresinin
iyi huylu bir deri timorudir (5). Trichoblastoma, seba-
se nevislerde ortaya ¢ikan en yaygin timorddr (5). HH
sinyal yolunun diizensizligi, bir nevus sebaseusun gelisi-
minde rol oynar (5). Daha 6nce bildirilen 9 CJS vakasinin
hepsi sporadik hem erkek hem de kadinlarda goérildug
tespit edilmis (5). Aciklanamayan tekrarlayan gastrointes-
tinal semptomlari olan kraniosinostoz, polisindaktili veya
yamali cilt belirtileri olan bebeklerde CJS tanisi disiindl-
melidir (2). DIVA skoru, cocuklarda intravendz erisimin
zorlugunu degerlendirmek icin kullanilan klinik bir tahmin
kuralidir (7). Yen ve ark., DIVA skoru =4 olan ¢ocuklarin da-
mar yolunun basarisiz olma olasihginin daha yiiksek oldu-
gunu bulmuslardir (7). Bizim vakamizda da DIVA skoru 4
olarak degerlendirildi. CJS vakamizda biz damar yolu bul-
makta zorlandik. Clinkii damar yol icin kullanabilecegimiz
alan kisitliydi. Ust ekstremitede turnike kullanilacagi icin
damar yolu acilamadi. Cerrahi operasyon sirasinda damar
yolunu tasimak zor olacad icin sol ayak sirtindan damar
yolu acabildik.

SONUC

CJS nadir gorilen SMO geninde mutasyona bagli olarak
ortaya ¢ikan bir hastaliktir. Kraniafasyal anomalilere bagli
olarak zor hava yolu ile karsilasilabilir ve dikkat edilme-
lidir. Polidaktilil ve sindaktiliye yonelik planlanan cerahi
operasyonlarda vakamizda oldugu gibi damar yolu erisi-
minde zorlukla karsilasilabilir.
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