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Joubert Sendromlu Hastanin Dis Tedavilerinde Anestezi Yonetimi: Olgu Sunumu

Anesthesia Management in Dental Treatments of a Patient with Joubert

Syndrome: Case Report

0z

Joubert sendromu nadir gortlen, psikomotor gelisme geriligi, nistagmus, ataksi ve tekrarlayan takipne-
apne nobetleri ile karakterize otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Mikrosefali, polidaktili, retina
displazisi, bobrek kistleri ve dil timérleri sendroma eslik edebilen anomalilerdir. Joubert sendromlu
hastalarda degisen derecelerde serebellar vermis displazisi gorulir. Bu cocuklarda anestezi
uygulanmasi perioperatif solunum problemleri ile komplike olabilir. Kranial magnetik rezonans
gorintilemede serebellar vermis hipoplazisinin neden oldugu molar dis goriintiist ndroradyolojik tani
kriteridir. Bu olgu sunumunda Joubert sendromlu bir hastada dis tedavisi sirasinda anestezi
yonetimimiz sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Joubert sendromu, Genel anestezi, Cerrahi anestezi, inhalasyon anestezisi,
Remifentanil, Endotrakeal entlibasyon

ABSTRACT

Joubert syndrome is a rare, autosomal recessive disease characterized by psychomotor
developmental delay, nystagmus, ataxia and recurrent tachypnea-apnea seizures. Microcephaly,
polydactyly, retinal dysplasia, kidney cysts and tongue tumors are anomalies that may accompany
the syndrome. Varying degrees of cerebellar vermis dysplasia are observed in patients with Joubert
syndrome. Anesthesia administration in these children may be complicated by perioperative
respiratory problems. The appearance of molar teeth caused by cerebellar vermis hypoplasia on
cranial magnetic resonance imaging is a neuroradiological diagnostic criterion. In this article, our
anesthesia management during dental treatment in a patient with Joubert syndrome is presented.

Keywords: Joubert syndrome, General anesthesia, Surgical anesthesia, Inhalation anesthesia,
Remifentanil, Endotracheal intubation.


https://orcid.org/0000-0002-9204-4611
https://orcid.org/0009-0000-4043-6683
https://orcid.org/0009-0003-7676-8657
https://orcid.org/0009-0001-1382-5533
https://orcid.org/0009-0005-5691-413X
https://orcid.org/0000-0001-6087-148X
https://orcid.org/0000-0001-6087-148X

16

GIRIS

ilk kez 1969 vyilinda Marie Joubert tarafindan
tanimlanmistir.? Joubert sendromu otozomal resesif gecisli
nadir bir hastaliktir. Serebellar ve beyin sapi gelisme
bozuklugu asil patolojidir.? Joubert sendromu i¢ temel
bulgu ile karakterizedir. Bunlar molar dis isareti (MTS) adi
verilen ayirt edici bir serebellar ve beyin sapl
malformasyonu, hipotoni, gelisimsel gecikmelerdir. Bu
bulgulara genellikle epizodik takipne veya apne ve/veya
atipik goz hareketleri eslik eder. Genel olarak, solunum
anormallikleri yasla birlikte dizelir. Bilissel yetenekler, ciddi
zihinsel engellilikten normale kadar degiskendir. Ek bulgular
arasinda retinal distrofi, bobrek hastaligl, okduler
kolobomlar, oksipital ensefalosel, hepatik fibroz, polidaktili
(sekil 1a ve 1b), oral hamartomlar ve endokrin anormallikleri
yer alabilir®  Kranial manyetik rezonans  (MR)
gorintilemede serebellar vermis hipoplazisinin neden
oldugu molar dis gbriintlisii néroradyolojik tani kriteridir.*
Erken dénemde periyodik apne, takipne seklinde gelisen
anormal solunum paterni hastaligin seyrinde yogun bakim
takibi ve solunum destegi gerektirebilir. Dil buyik ve
disarida olabilir. Maske ile zor ventilasyon ve zor entlibasyon
olasiligl yUksektir. Ayrica biyik genis dil, laringomalazi,
mikrognati gibi havayolu yonetimi zor anatomik 6zellige
sahip olabilir.> Bu olgu sunumunda dis cekimi ve dolgu
yapilmasi planlanan Joubert sendromuna sahip cocuk
hastada anestezi yonetimini tartistik.

OLGU

Mental retarde, 4 yas 13 kilo kiz cocuk bilinen Joubert
sendromu disinda sistemik hastaligi olmayan hasta
operasyon icin ameliyathaneye alinmistir. Ebeveynlerden
alinan anamnezde akraba evliligi oldugu 6grenilmistir. Dis
clrigu  sikayeti ile  Turkiye'nin  Dogusundaki  bir
Universitesinin  Dis Hekimligi Fakiltesinin  Pedodonti
Anabilim Dali AD basvuran ¢ocugun agiz ici muayenesinde
bdtln sit dislerinde derin dentin ¢urtkleri mevcutmus.
Uyum problemi bulunan c¢ocuktan operasyon oncesi
radyograf alinamamistir.

Yapilan preanestezik degerlendirmede risperdal 0.25 mg
kullanan hasta cocuk psikiyatriye danisilmistir. Cocuk
psikiyatri risperdalin 24 saat once kesilmesini ve post
operatif oral agilinca baslamasi 6nerilmistir. Sendromik olan
hastamizi kardiyak ve renal fonksiyonlarin degerlendirilmesi
acisindan cocuk nefrolojiye ve c¢ocuk kardiyolojiye
preoperatif oneriler agisindan danisiimistir. Ekstra onerileri
bulunmayan c¢ocuk kardiyoloji ve c¢ocuk nefroloji
bolimlerinden operasyon icin izin alinmistir. Mallampati
skoru degerlendirilemeyen hasta icin direk bakida zor
entlibasyon dislntlmemistir. Ameliyathane odasinda video
laringoskopi  hazir  bulundurulmustur. Damar  vyolu

bulunmayan hastaya sevofluran ile inhalasyon indiksiyonu
yapilmistir. Sol el dorsal bolgeden 22G brandl ile iv
kanilasyon yapildi. intravendz 40 mg propofol ve 8 mg
rokdronyum vyapilmistir. Kontrole ventilasyon yapilan
hastaya 2 dakika sonra 10mcg remifentanil bolus yapilip 4.0
kafli spiralli tip ile nazotrakeal entlbe edilmistir. Zor
entUbasyon ile karsilasilmamis direk laringoskopi ile basaril
entlbasyon yapilmistir. idame %50 oksijen ve sevofluran ile
saglandi. Minimum alveolar konsantrasyon (MAK)1.5 olarak
tutulmustur.

Yapilan cerrahi islem; ¢ocugun Ust orta ve yan keser
disleri, Gst sag ve sol |. siit azi disleri toplamda 1 ml Ultracain
D-S 40 mg/ml+6mcg/mL anestezi sollsyonu (Septodont,
BiodentineR Kirklareli) kullanilarak c¢ekilmistir. Hastanin
diger sut azi dislerine demir sdlfat amputasyonu yapilmis
fakat daha sonra manyetik rezonans film cekilme ihtimali
bulundugu icin paslanmaz celik kuron yerine kompomer
kullanilarak restore edilmistir. Diger dislerin restorasyonu
ise akici kompozit kullanilarak tamamlanmistir. (sekil 2a ve
2b)

Sekil 1a ve 1b: Hastanin Ust ve alt ekstremitelerindeki
polidaktilileri gorilmektedir.
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Sekil 2a ve 2b: Joubert sendromlu hastanin preoperatif
intaoral bulgulari.

idame noéromuskiiler bloker ajan yapiimamistir. idame
mayimiz %5 dextroz %0.45 sodyum klorUr idi. Kan sekeri
takipleri 120 mg/dl tizerine ¢ikmayan hasta toplamda 400 cc
mayi almistir. Operasyon 3 saat sirmustir. Toplamda 6 dis
cekim 14 dolgu yapilmistir. Ekstlibasyon yapilmadan 10 dk
6nce 200 mg parasetamol yapilip 0.08 mcg/kg/dk dan giden
remifentanil inflizyonu sonladiriimistir. Ekstibasyonda 60
mg sugammadex ile yapiimistir. Hasta postanestezik bakim
Unitesine (PACU) alinmistir. Cerrahi ekibe en az 24 saat
ventilasyon parametrelerinin takibi nerilerek hasta servise
basarili bir sekilde gonderilmistir.

Yapilan takipler sonrasinda, 24 saat sonra glvenli bir
sekilde hasta taburcu edilmistir.

TARTISMA

Joubert sendromu ilk kez 1969 yilinda tanimlanmis olup
literatlrde genel anestezi uygulamasi ile ilgili az sayida veri
vardir. Joubert sendromlu olgularda psikomotor aktivite
yavastir. intermitant santral apne ile sonlanan paroksismal
hiperventilasyonla karakterize anormal solunum paterni
bulunmaktadir.!

Bu olgu sunumunda az sayida bulunan literatlr analiz
edilmis ve ozellikle de Hayirlioglu ve arkadaslar tarafindan
2019 vyilinda Acibadem Universitesi Saglik Bilimleri
Dergisi'nde vyayinlanan bir olgu sunumu olan Joubert

Sendromlu bir hastanin skolyoz cerrahisi sirasindaki anestezi
yonetimini ele almaktadir.® Arastirma, Joubert sendromlu
hastalarda serebellar vermis ve beyin sapl gelisim
bozukluguna bagh olarak opioid ajanlara karsi artan
duyarliigi  vurgulamaktadir. Bu hastalarin ~ solunum
paternlerinin zaten bozuk olmasi nedeniyle, opioid ajanlarin
dikkatli bir sekilde kullaniimasi gerektigini belirtmektedir. Bu
baglamda, remifentanil gibi opioid ajanlar, kisa etki stresiyle
spinal deformite operasyonlarinda istenen kontrolll
hipotansiyon saglama agisindan tercih edilebilir bir secenek
olarak 6ne cikmaktadir.”® Olgu sunumu, cerrahi
midahalelerde anestezi yonetiminin bu 6zel popilasyonda
nasil planlanmasi gerektigine dair onemli klinik ipuclari
sunmaktadir. Bu tir detayli olgu sunumlari, klinisyenlere,
Joubert Sendromlu hastalarin 6zel ihtiyaglarina uygun
anestezi stratejilerini benimsemeleri konusunda rehberlik
etmek adina dnemli bir kaynak olabilir.

Vodopich ve arkadaslarinin 2004 vyilinda "Pediatric
Anesthesia" dergisinde yayimlanan olgu sunumunda,
Joubert Sendromu hastalarinda cerrahi mudahalelerde
anestezi yonetimi konusunda degerli bir perspektif
sunmaktadir.’ Bu olgu sunumunda, 7 aylik bir bebekte sag
inguinal herni operasyonu sirasinda spinal anestezi
uygulanmasi tercih edilmis ve bu tercihin altinda yatan
sebepler, Joubert Sendromu hastalarinda genel anesteziye
bagli solunum problemleri ve hastanin zor laringoskopi
oykislinin bulunmasidir. Bu Oneri, Joubert Sendromu
hastalarinda anestezi seciminin bireysellestirilmesi ve hasta
glvenliginin artirilmasi acisindan 6nemli bir klinik pratik
saglamaktadir. Dolayisiyla, Vodopich ve arkadaslarinin
calismasi, Joubert Sendromu olan hastalarda anestezi
stratejilerinin belirlenmesinde klinisyenlere rehberlik eden,
literatire katkida bulunan 6nemli bir c¢alisma olarak
degerlendirilmektedir.

Joubert sendromlu hastalarda bes cerrahi prosedirin
anestezi yonetimine dair sadece U¢ yayinlanmis aciklama
bulunmaktadir.’®2  Bu  vakalarda, genel anestezi
uygulamalarinda inhalasyon ajanlarinin, hatta tek basina
azot oksit, néromuskiler bloker ve 6zellikle opioidlerin
postoperatif birka¢ saat boyunca apneik ataklari ciddi
sekilde siddetlendirebilecegi tespit edilmistir. Bu nedenle,
opioidlerden kaginiimasi ve bdlgesel anestezi kullanimi
onerilmektedir. Ancak, kendi olgu sunumumuzda bas-boyun
cerrahisi gerekliligi nedeniyle bolgesel anestezi uygulanmasi
mimkidn olmamistir. Biz, genel anesteziyle ilgili literatlrde
yer alan olgu sunumlarindan esinlenerek, inhalasyon
indUksiyonu, noromusktler bloker sonrasi endotrakeal
entlbasyon, idame inhalasyon anestezisi ve kisa yari émre
sahip olan remifentanil inflzyonu ile saglandiktan sonra
sugammadex ile ektibe edilen bir anestezik yonetim
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ygulanmistir. Postoperatif 24 saat takip edilen hastamizda
omplikasyon izlenmemistir. Bizde bu deneyimimizi literattr
ogrultusunda derlemek ve paylasmak istedik.

Joubert sendromlu hastalara anestezi uygulamalarinda
errahinin kendine has 6zellikleri disinda bu sendroma ait
de dikkate alinmali ve komplikasyonlardan
acinmak icin hastalar postoperatif donemde de yakin takip
dilmelidir.

Hasta Onami: Olgunun sunumu ve gordntilerinin yayinlamasi igin
hastanin ebeveynlerinden yazili bir bilgilendirilmis onam formu
alinmistir.
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