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Kabuki makeup sendromlu hastada genel anestezi uygulamasi

The anesthetic management in the patient with Kabuki makeup syndrome
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OzZET

Kabuki makeup sendromu karakteristik ylz goérinima
(ektropion, kulak kepcelerinin genis ve dusuk olmasi, ba-
sik burun koku), parmak anomalileri, iskelet anomalileri,
mental retardasyon, boy kisaligi gorilebilen, otozomal
dominant bir mutasyonla olustugu dusunulen bir send-
romdur. Bu hastalarda karsilagilan zor havayolu, kardi-
yak problemler, obstriktif uyku apnesi, hipotoni ve malign
hipertermi riskinden dolay! anestezistler agisindan énem
tasimaktadir. Biz de Ulkemizde nadir rastlanan Kabuki
makeup sendromlu bir hastada uyguladigimiz anestezik
yaklasimi sunmay1 amagladik.

Anahtar kelimeler: kabuki makeup sendromu, timpanop-
lasti, anestezi, genel

GiRIS

Kabuki makeup sendromu (KMS) hastalarin tipik
yuz goériniminun kabuki sanatcilarinin yiz mak-
yajina benzerliginden yola c¢ikilarak sendroma bu
isim verilmistir (Sekil 1). Mental retardasyon, post-
natal bayime geriligi, egimi artmis kas ¢izgisi, uzun
palpebral fissir, alt g6z kapaklarinin dis béliminde
yukseklik, genis ve basik burun koku, yarik-ytuksek
damagin bulundugu 6zel yiz gérinimu, skolyoz,
parmak anomalileri, puberte prekoks, tekrarlayan
kulak enfeksiyonlari, konjenital kalp defektleri, iske-
let anormalileri ile karakterize bir sendromdur. Kali-
tim sekli tam olarak bilinmemekle birlikte sendromla
ilgili gesitli kromozom anomalileri tanimlanmigtir.
KMS en cok Japonya’ da rastlanmasina ragmen
farkli cografyalardan bildirilen olgular giin gegtikge
artmaktadir. Sendromun insidansi Japon c¢ocukla-
rinda 1/32000 olarak bildirilmistir. Ulkemizdeki ilk
olgu ise 1994 yilinda Erginel ve arkadaslari tarafin-
dan tanimlanmistir.’® Literatlirde olgularin tipik yiz
gorinima ile tani aldiklari belirtiimektedir.* KMS’ de
gorulen zor hava yolu, kardiyovaskuler ve trogeni-
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Kabuki makeup syndrome is characterized by mental
retardation, characteristic facial appearance (ektropion),
skeletal abnormalities, joint laxity, short stature. The syn-
drome is thought to be a consequence of otosomal domi-
nant mutation. Important factors in anesthetical manage-
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tal hastaliklar, iskelet kas anomalileri, epilepsi, art-
mis malign hipertermi riski anestezi riskini arttiran
faktorler arasinda yer almaktadir. Biz de bu olgu
sunumumuzda ulkemizde nadir rastlanan KMS li bir
hastaya uyguladigimiz anestezik yaklasimi paylas-
may! amagcladik.

OLGU

8 yasinda kiz hastanin bir yaginda isitme kaybi oldu-
gu fark edildigi, sekiz yasina kadar gelisme geriligi,
konusamama ve mental retardasyon gelistigi 6gre-
nildi. HUTF KBB klinigine timpanoplasti planlanarak
yatinilmis. Ozgecmisinde 28 yasindaki annenin ilk
gebeligi sonucu 7,5 aylik iken normal yolla komp-
likasyonsuz olarak doddugu &grenildi. Preoperatif
degerlendirme igin anestezi poliklinigimize basgvu-
ran hastada atipik ylz gorinimu (blylk kulaklar,
cekik ve ayrik gozler, dismorfik disler, genis burun),
dar ve yuksek damak, sol elde pargali simian giz-
gisi, terli ve nemli deri bulgulari tespit edildi (Sekil
2). Hastanin agirhiginin 24 kg, boyunun 112 cm, kan
basincinin 112/58 mmHg, vucut sicakliginin 37°C,

! Hacettepe U. Tip F. Anesteziyoloji ve Reanimasyon AD, Ankara, Tiirkiye
2 Sirnak Idil Devlet Hastanesi, Tiirkiye
3 Atatiirk Egitim-Arastirma Hast. Anesteziyoloji ve Reanimasyon Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Correspondence: Bekir Suat Kiirk¢lioglu,

Ankara Atatirk Egit. ve Arastirma Hast. Anesteziyoloji ve Reanimasyon Klinigi Bilkent, Ankara

Email: bekirsuat@gmail.com

Received: 13.12.2012, Accepted: 02.01.2013
Copyright © JCEI / Journal of Clinical and Experimental Investigations 2013, All rights reserved



Erden ve ark. Kabuki makeup sendromlu hastada genel anestezi 117

kalp tepe atiminin 105/dk, solunum sayisinin 30/dk,
bilincinin agik ve genel durumunun iyi oldugu gorul-
di. Kalp sesleri ve solunum sesleri dogaldi. Abdo-
minal ultrasonografisi ve ekokardiyografisi normal
olarak degerlendirildi, organomegaliye rastlanmadi.
Pediatrik genetik klinigi ile konsulte edilen hastaya
KMS teshisi kondu. Operasyon oncesi agiz agikligi
ve boyun hareketleri degerlendirilen hastanin ailesi
riskler agisindan bilgilendirildi.

Sekil 1. Kabuki makeup sendromlu hasta
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#

Sekil 2. Sendromun ismine ilham kaynagi olan kabuki
sanatgisi

Operasyon sabahi hasta 0,7 mg/kg midazolam
(nazal uygulama) ile premedike edilerek ameliyat
odasina alindi. Ameliyat odasinda zor entlibasyon
hazirligi yapilarak malign hipertermi ihtimaline karsi
dantrolen sodyum flakonlari bulunduruldu. Hasta-
ya damar yolu agildiktan sonra 1mg/kg lidokain ve
propofol 2.5 mg/ kg verilerek indiksiyon saglandi.
indiiksyonun ardindan hastaya rokuronyum bromdir
0,5 mg/kg dozunda uygulanarak kas gevsemesi
saglandi. %50 oksijen ve %50 hava karisimi ile be-
raber 8mg/kg propofol infizyonu ile idame saglandi.
Ayrica ortalama 0.01- 0.02 mcg/kg/dk remifentanil
inflizyonu ile analjezi saglandi. Vaka boyunca has-
tanin vital bulgulari stabil seyretti. Operasyondan 10
dk énce remifentanil kapatilarak postoperatif analje-
zik ve antiemetik olarak 15 mg/kg parasetamol ile
0.15 mg/kg ondansetron uygulandi. Operasyon si-
resince herhangi bir komplikasyon goérilmeyen has-
ta uyandirilarak derlenme Unitesine alindi.

TARTISMA

Literatlrde basta belirtilen bulgularin buttn olgular-
da bulunmasinin gart olmadigi, her olguda degisik
grup anormalliklerin bir arada bulunabilecegi bildi-
rilmektedir."® Hastalar ve Uglncu dereceye kadar
yakin akrabalarinda degisik ekspressivitelerde oto-
zomal dominant bir kalitimin s6z konusu olabilecegi
distnulmesine ragmen buglne kadar belirgin bir
genetik gecis varligi kanittanamamistir.'® Litera-
tirde vakalarin %16’sinda normal boy ve zekaya
rastlandigi da belirtiimekte olup, konusma bozuk-
lugunun normal biligsel fonksiyona sahip olan has-
talarda da goérilebildigi, siklikla ana dilindeki ses-
lerin gogunu cikarabildikleri belirtiimektedir. Bizim
olgumuzda hastaligin kardinal bulgularindan, tipik
yuz goérinumd, kulak anomalileri ve isitme kaybi
mevcuttu. Hastanin i¢ organ, solunum sistemi ve
kalp tutulumunun olmamasi anestezi risklerini mini-
malize etmigtir. Cogu zaman solunum fonksiyonlari
normal birkag genc¢ hastada obstruktif uyku apnesi
bildirilmistir.® Bu gocuklarin hipotonik olmalari, go-
cuklukta baglayan obeziteye neden olabilmektedir.
Bu hipotoni ayni zamanda ndromuskiler blok ve
malign hipertermi riskini arttirabilmektedir. Fakat
bu hastalarda yapilan kas biyopsilerinde normal
sonuglar elde edilmistir. Ayrica bu ¢ocuklarin %35’
inde skolyoza sekonder gelisen, etkilenmis solunum
fonksiyonlari gorilebilmektedir.” KMS’ |i hastalarda
vokal kord patolojileri gérulebileceginden Sivaci ve
arkadaglari ameliyat 6ncesi muayenede hava yolu
morfolojisi konusunda dikkatli olunmasi, indiksiyon
asamasinda mutlaka zor hava yolu hazirig! ve al-
ternatif goruntileme ekipmanlarinin ameliyathane-
de bulundurulmasinin énemini vurgulamislardir.?
Bu hastalarda normal populasyona gore daha fazla
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nondepolarizan kas gevsetici ihtiyaci olmakta, bu
da muhtemelen hastalarin kullandigi antikonvilzan
tedavi nedeniyle ortaya ¢ikmaktadir. Casado ve ar-
kadagslari KMS' li bir vakaya sevofluran ve oksijenle
indlksiyon yapmis, vaka boyunca da sevofluran ve
azot karigimi ile hastay takip etmislerdir. Biz takip
ettigimiz bu vakada malign hipertermi riskini goézardi
edemedigimizden propofol inflizyonunu tercih ettik.
Yine Casado ve arkadaslari bu hastalarda remifen-
tanilin uygun bir ajan olabilecegini ifade etmektedir-
ler.® Biz de indiiksiyon sonrasi vaka boyunca remi-
fentanil infizyonu ile devam ettik.

Sonug olarak, KMS’ |i hastalarda kardiyak ve
Urogenital problemler, epilepsi, zor hava yolu, ma-
lign hipertermi riski acisindan dikkatli olunmali ve
anestezi yonetiminde bu hususlarla ilgili gerekli ted-
birler ainmalidir.
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