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OZET:

Cornelia de Lange sendromu (CdLS) nadir
goriilen, tipik yiiz goriiniimii, biiyiime geriligi ve
mental retardasyonla karakterize bir sendromdur.
Bu yazida preoperatif degerlendirmede zor
entiibasyon olabilecegi ongoriilen bir CdLS
olgusunun anestezi uygulamasi ve bu olgulara
anesteziyolojik yaklasimlarin incelenmesi
amacland.
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SUMMARY:

Cornelia de Lange Syndrome and Anesthesia
(Case Report)

Cornelia de Lange (CdLS) is a rare
dysmorphogenic syndrome characterized by
distinctive facial appearence, failure to thrive ana
mental retardation. This article presents anesthetic
management of CdLS syndrome suggesting difficult
tracheal intubation on preoperative physical
examination and evaluation of the anesthesiologic
aspects of this syndrome.
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GIRIS

Brachmann de Lange sendromu olarak da
bilinen Cornelia de Lange (CdLS) sendromu
siklig1 1/10 000-50 000 arasinda degisen, motor
ve mental retardasyon, kisa boyun, mikrosefali,
mikrognati, yiiksek damak, tipik yiiz gortintimii
ve extremite anormallikleri ile karakterize bir
sendromdur (1,2). Etiyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte baz1 vakalarda 3.
kromozomun uzun kolundaki trizomi, bazi
vakalarda ise 9.kromozomun uzun kolundaki
monozomi en sik tanimlanan kromozom
anomalileridir (3). Hastalarin mikrognati, firlak
disler, yliksek damak gibi havayoluna ait klinik
ozellikleri, endotrakeal entiibasyon gerektiren
vakalarda anestezistler i¢in problem teskil
etmektedir.

OLGU

On iki yasinda kiz ¢ocuk, koanal polip
nedeniyle endoskopik siniis cerrahisi
uygulanmak tizere yatirilmis. Bilylime gelisme
geriligi, mental retardasyon, ylizdeki anomaliler
nedeniyle daha once basvurdugu saglik
kurulusunda Cornelia de Lange sendromu tanisi

konmus ve herhangi bir 6neride bulunulmamas.
Anestezi 6ncesi degerlendirmede biyokimyasal
tetkikleri ve PA akciger grafisinde bir patoloji
saptanmadi. Sik tekrarlayan iist solunum yolu
enfeksiyonlari nedeniyle mevcut olan postnazal
akintis1 disinda kardiyak ya da solunumsal bir
probleme rastlanmadi. Fizik muayenede gelisme
geriligi, kiiciik bas ve cene, firlak disler, yliksek
damak saptandi ve endotrakeal entiibasyonda
zorluk yasanabilecegi diisiiniildii (Resim 1).

Resim 1. Cornelia de Lange sendromlu ¢ocugun
karakteristik yliz goriintimii
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Hasta, premedikasyon odasinda mental
retardasyon nedeniyle oral premedikasyon
uygulanmasini ve damaryolu ag¢ilmasini
reddettiginden ameliyathaneye alinarak maske
ile sevofluran kullanilarak sakinlestirildi.
Damaryolunun ag¢ilmasi tizerine 0.05 pgr/kg
fentanil ve 5 mg/kg tiyopental ile anestezi
indiiksiyonu yapildi. Kas gevsemesi i¢in 0.6
mg/kg rokiironyum tercih edildi. Macintosh
blade kullanarak 5.0 ID endotrakeal tiip ile
ikinci denemede entiibasyonda basar1 saglandi
(Cormack and Lehane III) . Anestezi
idamesinde %50 N20 i¢inde %2 sevofluran
kullanild1 ve ek doz kas gevsetici yapilmadi.
Operasyon siiresince bir sorun yasanmayan
hasta kas gevseticinin etkileri geri dondiirtilerek
ekstiibe edildi. Postoperatif derlenme odasinda
bir stire daha takip edildikten sonra sorunsuz
olarak servise gonderildi.

TARTISMA

Dogumsal anomalileri ve gelisimsel
problemleri olan hastalardaki cerrahi
uygulamalarda anestetik yaklagimlardaki
zorluklar daha 6n plana ¢ikmaktadir. Mental
durum bozukluklarina bagli yasanacak
kooperasyon problemleri daha da énemlisi
kraniyofasyal ya da orofasyal deformitelerden
kaynaklanan zor havayolu, anestezi
uygulamalarini daha da gii¢lestirmektedir. Bu
sendromlardan biri olan Cornelia de Lange
sendromu (CdLS) kisa boyun mikrosefali,
mikrognati, mandibula anomalileri, koanal
atrezi ve yiiksek damak gibi patolojiler
nedeniyle zor entiibasyon i¢in potansiyel bir
risk tasimaktadir(2). Dis yapisindaki
bozukluklar ve gastrik refliiye bagl gelisen
dental erozyonlar da laringoskopi
uygulamalarini zorlastiran problemlerdir (4).
CdLS hastalarinin anestetik uygulamalarina
iligkin tiim yayinlarda havayolu saglamadaki
glicliikler vurgulanmaktadir. Moschini ve ark,
42 CdLS olgusundaki bildirilmis anestezi
uygulamalarint retrospektif olarak
incelediklerinde yasanan giicliiklerin benzer
oldugunu ve bir hastada 6zel laringoskop
kullaniminin (McCoy blade) gerekliligini
saptamislardir (5). Hirai ve ark ise 12 aylik bir
bebekte fiberoptik bronkoskop yardimiyla
endotrakeal entiibasyon saglayabilmislerdir
(6). Yokoyama ve ark, agiz acikligi kisitli olan

CILT: 39 YIL : 2008 SAYI: 2

geng bir hastada orotrakeal entiibasyonda
basarisiz olurken kor nazotrakeal entiibasyonda
basar1 saglayabilmisler, inhalasyon anestetikleri
yardimiyla spontan solunum korunarak
nazotrakeal entiibasyonun bu tip hastalarda
daha avantajli oldugunu savunmuslardir(7).
Bu olgu, entiibasyon gerektiren CdLS
olgularinda zor entiibasyon olasiliginin géz
ardi1 edilmemesini ve zor entiibasyona yonelik
hazirliklarin 6zenle yapilmasi gerektigini
hatirlatmaktadir. Iyi bir preoperatif
degerlendirme ve perioperatif donemdeki yakin
bakim bu hastalarda gelisebilecek anestezi
komplikasyonlarinin azaltilmasi agisindan 6nem
tagimaktadir.
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