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Case report / Olgu sunumu.

MANAGEMENT OF A PATIENT WITH MOEBIUS SYNDROME;
CASE REPORT.

Moebius sendromlu bir hastada anestezi yonetimi; Olgu sunumu,
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ABSTRACT

Moebius syndrome is a rare congenital displasia that VI (Nerves Abducens) and VII (Nerves Facialis)
nerves are commonly affected unilateral or bilaterally. Occasionaly V,X,XI, XII cranial nerves are involved,
resulting in difficulty of chewing, swallowing and caughing which often leads to respiratory complications.
These symptoms are often known and threatened in childhood period. Anesthetic management is so important in
these patients because of the difficulties in intubation caused by orofacial defects. In our case we reported an
adult patient with maxillofacial defects that could cause difficult intubation who had no history of operation
before and we presented our anesthetic management in this patient.
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OZET

Moebius sendromu, temel olarak VI. (Abducens) ve VII. (Fasiyal) kranial sinirlerin tek veya cift
tarafli etkilendigi nadir goriilen bir hastaliktir. Siklikla diger kraniyal sinirlerin de (V, X, XI, XII) tutulumu
¢igneme, yutma gii¢liigi ve solunumsal komplikasyonlara yol acabilen dksiirme giigliigiine yol agabilir. Bu
semptomlar daha ¢ok ¢ocukluk ¢aginda tani ve tedavi imkani olusturur. Orofasiyal anomaliler dolayisiyla zor
entiibasyona neden olabilen bir sendrom olmasindan dolay1 anestezi yonetimi agisindan da 6nem arz etmektedir.
Olgumuzda; daha 6nce operasyon Oykiisii olmayan yetigskin bir hastanin, belirgin maksillofasiyal deformitesi
sebebiyle zor entiibasyon olabilecegi 6ngoriiliip, bu hastadaki anestezi yonetimi sunuldu.

Anahtar kelimeler: Moebius sendromu, zor entubasyon, kraniyal sinirler.

GiRiS

Moebis sendromu (MS) nadir rastlanan
multipl sistemleri tutan, tek veya ¢ift tarafli fasiyal
(V1) ve abducens (VI) sinirlerinin dogustan parali-
zisine bagli ekstraokuler goz hareketlerinde defektler
ile kendini gosteren, orofasiyal anomaliler nedeniyle
de zor entubasyona neden olan bir sendromdur (1-3).

Bu yazida yiiz, mimik, c¢igneme kaslariin
paralisi nedeniyle operasyon planlanan hastaya
uygulanan anestezi uygulamamizi sunduk.

Olgu
36 yasinda erkek hasta, dogustan yiiz, mimik
ve ¢igneme kaslarinin paralizisi nedeniyle operasyon

planlanmak {izere hastanemiz plastik cerrahi klinigine
yatirildi. Ozgegmisinde bilinen kronik hastaligi ve
operasyon Oykiisii bulunmayan hastamizin Soygeg-
miginde de anlamli 6zelligi yoktu. Preoperative fizik
muayenede belirgin orofasiyal ve dis deformiteleri
mevcuttu. Agiz agikligi yetersizdi. Cigneme Kkasla-
rimin deformitesinden dolay1 ¢igneme fonksiyonunu
da giigliikle yapabiliyordu. ASA I-1l olarak degerlen-
dirilen hastanin Mallampati Skorlamas1 3’tii. Hastada
zor entlibasyon olabilecegi ongoriildii. Zor entiibas-
yon olasiligi yiiksek oldugundan, preoperative tiim
hazirliklar yapildi. Fastrach ve laringeal maskeye ek
olarak, fiberoptik bronkoskopi de odada hazirlandi.
Hasta monitorize edilip, premedikasyon amaciyla 1
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mg dormicum ve 0.5 mg Atropin uygulandi. Hasta
uyanik entubasyonu kabul etmediginden fiberoptikle
uyanik entubasyon yapilmadi. Anestezi induksi-
yonuna 1 mg/kg Aritmal, 1 mcg/kg Fentanyl, 2 mg/kg
Propofolle baslandi. Maske ventilasyonu zor olmayan
hastaya kas gevsetici olarak 1 mg/kg Siiksinilkolin
uygulandi, Laringoskopide mallamopatisi Cormarc
Laine Skorlamasina gore 2 olan hasta 8.5 nolu endo-
trakeal tliple ilk denemede sorunsuz entiibe edildi.
Anestezi idamesi %50 oksijen+hava, perflizorle
intravendz 50 mcg/kg/dk’dan propofol infuzyonu ve
0.5 mcg/kg Remifentanyl infuzyonu kullanilarak
Total Intravenéz Anestezi (TIVA) saglandi. Hasta
uyuduktan sonra standart monitorizasyonuna ek
olarak sag radial arter kanulasyonu yapilarak tasni-
yonu invaziv olarak izlendi.

Cerrahi olarak hastaya; Sol tarafli gracilis
kas transferi yapildi, gracilis kas1 arter veni facial
arter ve ven ile anastomoz edilip aym tarafta spinal
aksesuar sinirin yarisi kesilerek obturator sinir grefti
ile dikildi. Yaklagik dort saat siiren operasyonun
ardindan Propofol ve Remifentanyl infiizyonlar
kesildi. Hastanin uyanikligi saglandiktan sonra sorun-
suz bir sekilde ekstiibe edildi. Postoperatif solunum
problemleri olabilecegi dngoriilerek uzun siire derlen-
me odasinda gozlem altinda tutulduktan sonra, post-
operatif komplikasyon gozlenmeyen hasta servise
¢ikartildu.

TARTISMA

Moebius sendromlu hastalar ortopedik,
dental, gracilis kas transfuzyonu gibi birgok cerrahi
prosediirle bagvurabilirler. Bu hastalarda kraniyal
sinirlerin tutulumuna bagh ¢igneme kaslarinda dis-
fonksiyon, dil hareketlerinde kisitlilik ve mandibular
hipoplazi, retrognati, mikrognati goriilebilir. Bunlara
bagli olarak, literatiirde, MS’lu 41 hastadan 13’iinde
zor entiibasyon yapilan seriler bildirilmistir (2). Bizim
olgumuzda da retrognati, dil hareketlerinde kisitlilik
ve bozuk dis yapisi mevcut oldugundan zor entu-
basyon sartlart hazirlanarak anestezi uygulamasina
baslandi.

Kardiyomyopati bu sendromun bir parcasi
olmamakla birlikte, William ve ark. Kardiyomiyo-
patili bir MS’lu hasta bildirerek, kardiyak semp-
tomlarm bu sendromun bir pargast olabilecegini
bildirmiglerdir (4). Bizim vakamizin preoperatif
degerlendirmede kardiyak agidan bir problem rast-
lanmamasina ragmen volatil anesteziklerin miyokar-
diyal depresyon etkilerinden kaginmak, kardiyak
acidan daha stabil bir anestezi uygulamak i¢in TIVA
uyguladik. Ayrica hemodinamik kontrolu daha iyi
saglayabilmek igin arter monitorizasyonu uyguladik.

Lopez-Laso ve ark. 7 aylik bir Moebius
olgusunda siyanoz ve hipotoni tesbit ederek, Manye-
tik Rezonans Goriintiilemede beyin sapinda anormal
sinyaller aldiklarin1 ve bu hastalarda solunum mer-
kezindeki disfonksiyon sonucu apnelere rastlanilabi-
lecegini ve dikkatli olunmas1 gerektigini bildirmis-
lerdir (5). Bu tiir vakalarda opioidlerden kagmilmasi
onerilmektedir. Biz bundan dolayr hastamizda
yarilanma omrii 10 dakikadan az olan ve uzayan in-
fuzyona ragmen birikimi olmayan bir opioid olan
Remifentanyl infuzyonunu kullandik (6). Postope-
ratif hastamizda apne peryoduna rastlanmadi.

Ferguson, MS’lu 15 yas tstii 19 cocukta
uyguladig1 genel anestezide en 6nemli sorunun zor
entubasyon ve basarisiz entubasyon oldugunu bildir-
mistir (7). Bu nedenle oral sekresyonlarin aspiras-
yonunu dnlemek i¢in premedikasyonda antisiyalogog
Onermistir. Bizde hastamizda premedikasyon amagli
0.5mg Atropin uyguladik.

Sonu¢ olarak MS’lu bir hastanin anestezi
yonetiminde, Propofol ve Remifentanyl ile TIVA
uygulanmasinin peroperatif ve postoperatif kompli-
kasyonlar1 6nlemek igin iyi bir alternatif yontem
oldugu goriisiindeyiz. Bunun yaninda, MS’lu hasta-
larda zor entubasyona yonelik hazirliklarin yapilmasi
gerektigini bir kere daha vurgulamaktayiz.
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