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Kabuki Make-Up Sendromlu Hastada Genel Anestezi Uygulamasi

Harun OZMEN*, Bahar AYDINLI, Serkan DOGRU" Serdar MERMER?
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Amagc: Kabuki make-up sendromu otozomal dominant kalitilir, %25 olguda mutasyon saptanmayabilir. Sendrom basta kardiyovaskiiler, iskelet
sistemi olmak {izere pek ¢ok sistemi ilgilendiren malformasyonlarla anesteziyi komplike hale getirmektedir Yenidogan doneminde diyafragma
hernisi tesbit edilmig, eklem laksisitesi nedeni ile opere edilmis, sol gézde pitozisin eslik ettigi tipik yiiz goriintimli hastamizda minimal mental
retardasyon mevcuttu. KMS’li hastamizda anestezi deneyimimizi paylasmayi amagladik.
Yontem: Ankiste hidrosel, fimozis nedeniyle bagvuran 6 yasindaki Kabuki make-up sendromlu hastamizda cerrahi siireci basarili premedikasyon,
genel anestezi uygulamasi ile komplikasyonsuz olarak tamamladik
Bulgular: Olgumuzda kas gevseticisiz ve endotrakeal entiibasyon uygulamadan, laringeal maske kullanarak, narkotik destekli inhalasyon
anestezisi ile genel anestezi uyguladik.
Sonug¢: Bu hastalarda goriilme riski yiiksek {ist solunum yolu obstriiksiyonu, entiibasyon zorlugu, malign hipertermi riskleri g6z oniinde
bulundurularak zor entiibasyon ekipmanlari, acil ilag destegi hazir olmalidir. Hastalarin kiigiik yasta olmasi, miikerrer anestezi alabilecegi goz

oniinde bulundurularak iyi premedikasyon, postoperatif analjezi saglanarak olumlu anestezi deneyimi ile hastaneden ayrilmalart saglanmalidir

Anahtar kelimeler: Anestezi; Hidrosel; Kabuki Make-Up Sendromu

General anesthesia experience in a patient with Kabuki Make-Up syndrome

Harun OZMEN*, Bahar AYDINLIY, Serkan DOGRU*,Serdar MERMER?

ABSTRACT

Aim: Kabuki Make-up Syndrome is inherited in an autosomal dominant manner and no mutation can be detected in 25% of cases. The syndrome
complicates anesthesia with malformations involving many systems, especially the cardiovascular and skeletal systems. There was minimal mental
retardation in our patient, who was diagnosed with diaphragmatic hernia in the neonatal period, had a typical facial appearance accompanied by
ptosis in the left eye, and was operated for joint laxity. In our case, we aimed tos hare our anesthesia experience in our patient with Kabuki make-
up syndrome.

Method: In our 6-year-old patient with Kabuki make-up syndrome, who was admitted due to anxisted hydrocele and phimosis, we completed the
surgical procedure without complications with succesful premedication and general anethesia.

Results: In our case, we applied general anesthesia with narcotic-assisted inhalation anesthesia using a

laryngeal mask without muscle relaxants and endotracheal intubation.

Conclusion: Considering the high risk of upper airway obstruction, intubation difficulty and malign hyperthermia risks in these patients, diffucult
intubation equipment and energency drug support should be ready. Considering the young age of patients and the possibility of repeated anesthesia,

good premedication and postoperative analgesia should be provided and they should leave the hospital with a positive anesthesia experience.
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Kabuki Make-Up Sendromlu Hastada Genel Anestezi Uygulamasi

GIRIS

Nadir goriilen Kabuki Make-up Sendromu’nun
(KMS) genetik etiyolojik ozellikleri
tanmimlanmistir. Buna goére hastalarin KDM6 geni
ve KMT2D geninde mutasyon goriilmekle birlikte
%20’sinde ise hastaliga neden olan gen
bilinmemektedir.  Sendrom, hastalarin  yiiz
goriiniimii, geleneksel Japon tiyatro sanati Kabuki
aktorlerinin  sahnedeki makyajli  ¢ehrelerine
benzediginden bu adi almistir. Sendromu 1981
yilinda isim babalar1 olan Kuroki ve Niikawa
tanimlamistir (1-4). En ¢ok Japonya’da rastlanan
olgunun tim diinyada 350 kadar oldugu
belirtilmistir ~ (1,2). Bes major  bulgusu,
karakteristik yiliz goriiniimii, parmak anomalileri,
iskelet anomalileri, mental retardasyon ve boy
kisaligidir (3,4). Bunlarin yaninda eklem laksitesi,
kardiyovaskiiler = anomaliler, {iriner  sistem
bozukluklari, gastrointestinal sistem anomalileri,
rekiirren otitis media, kraniofasial dismorfik
bozukluklar, dermatolojik anormallikler, gelisim
geriligi, yliksek, yarik damak, dis ve tirnak
anomalileri, oftalmolojik anomaliler, epilepsi,
konjenital hipotroidi, otoimmiin hemolitik anemi,

ITP, puberte prekoks, hipogamaglobunemi, tipl

diyabetes  mellitus, gibi  patolojiler ile
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seyretmektedir (5-7). Sendromlu hastalarda yiiz
goriiniimii, goz kapagmin alt lateral kisminin
eversiyonu, yay seklindeki kaslarin lateral 1/3
kesiminin seyrek veya dagiik goriiniimde olusu,
burun kokii basikligi ve belirgin kulak sayvani ile
hemen hepsinde tipiktir. Hastalarda hafif orta
diizeyde zeka geriligi, postnatal biliylime geriligi,
hipotoni, fetal parmak yastik¢iklar: (%96), eklem
laksitesinde artis (%74), liriner sistem anomalileri
(%28), isitme kayb1 (%32), kraniofasial
anomaliler, iskelet anomalileri (%88), kardiyak
anomaliler (%42) goriiliir (4-8).

Bu hastalarda en agir1 Fallot Tetralojisi olmak
lizere kapak ve septum defektleriyle goriilen
kardiyak malformasyonlar, hipotoni ve obstriiktif
uyku apnesi, basta zor havayolu, konvulsiyon ve
malign hipertermi riski nedeniyle anestezi
uygulamalarini 6zel ve 6nemli kilmaktadir (9). Bu
olgu ile diinyada artik Japonya disinda iilkelerde de
sporadik olarak tanimlanan KMS’li hastamizda

anestezi deneyimimizi paylasmay1 amacladik (6).
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OLGU SUNUMU

Ankiste hidrosel ve fimozis tanisi ile gelen 6
yasinda erkek ¢ocuk, anestezi polikliniginde
goriildi.  Hastanin  ebeveynlerinden  alinan
anamnezinde daha once klinik olarak KMS tanisi
aldig1 6grenildi. Yapilan kromozomal analizde Y
kromozomu heteromorfik bdlgesinde uzama
goriilmiisti.  Raporlardan ~ bunun  normal
heteromorfik degisiklik oldugu taninin
dismorfolog tarafindan fenotipik Ozellikler ile
klinik olarak kondugu anlasildi. Ozge¢misinde
yenidogan doneminde diyafragma hernisi tesbit
edildigi, bir siire takip sonrasi spontan kapandigi ve
eklem laksisitesi nedeni ile birer yil ara ile iki kez
sol gozde pitozis vardi, yay seklindeki kaslarinin
lateral 1/3 kesimi seyrek, dagikti, burun koki
hafif basik ve kulak sayvani genis ve belirgindi.
Onceden tespit edildigi {izere minimal mental
retardasyon mevcuttu. (Resim.l) Hasta ile
kooperasyon gecikmeli kuruldu, mental yavaslama
oldugu goriildii, motor defisiti yoktu. Boyu 100 cm
(<%10 persentil), agirligr 18 kg (%10-25 persentil)

olan hastada gelisme geriligi vardi. Tiroid

fonksiyon testleri normal sinirlarda idi.
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Resim.1. Kabuki make up sendromlu hasta

Laboratuvar degerlendirmesinde Hgb:13.6g/dl,
Whc:7.47x10%/uL, PIt:437x10%uL, INR: 0,89,
AST:36 U/L, ALT:16 U/L. Torakolomber direkt
grafide torakal ve lomber bolgede skolyozu vardi.
(Resim.2) Akciger grafisinde parankim normal
sinirda, kardiyomegali yoktu. Elektrokardiografisi
(EKG) normal olan hastadan preoperatif
kardiyoloji gorlst istendi. Kardiyoloji
ekokardiyografi raporunda kalp  kapaklari,
bosluklar1 ve biiyilkk damarlar dogal olarak
degerlendirilip buralardan yapilan basing 6l¢iimleri
normal smnirlar icinde bulundugu belirtilmisti.

Herhangi bir malformasyon ve halen kardiyak

patoloji olmadig1 seklinde konsultan goriisti
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bildirildi. Bir donem sik iist ve alt solunum yolu

enfeksiyonu  gecirdigi  Ogrenilen  hastada

enfeksiyon bulgusu yoktu. Mallampati 2 olarak

degerlendirilen hastaya ASA3 anestezi riski verilip

ebeveynlerinden yazili onam alindi.

Resim. 2. Kabuki make up sendromlu hastanin

torako-abdominal X-ray grafisi

Ameliyat sabahi preoperatif hazirlik sonrasi annesi
refakatinde premedikasyon odasina alinan hastaya
sol el sirtindan 24 G anjioket ile intravendz (iv) yol
acitlip 80 cc/saat serum fizyolojik inflizyonu
baslandi. Anestezi uzmani kontrolii altinda 1mg
(Midaject®*TUMEKIP ILAC)

midazolam

uygulanip operasyon odasmna alindi. Rutin
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monitorizasyonda KH:102/dk, TA:95/50mmHg
SpO2: %98 idi. Entiibasyon giigliigli olasilig
diistintilerek gerekli tiim ekipmanlarin hazirlig
yapildi. Propofol 80mg (Propofol-PF®Polifarma),
Remifentanil 0.1mcg/kg
(Ultiva®GlaxoSmithKline) ~yavas olarak iv
yiiklenerek indiiksiyon sonrasi 2,5n0 laringeal-
maske (LMA) yerlestirildi. Anestezi %1-2
Sevofluran (Sevorane®AbbVie), %50 Hava+%50
02 ve 0.1pugkg™? dk?! remifentanil ile siirdiiriildii.
Kas gevsetici kullanilmadi. Postoperatif analjezi
icin planlanan 200 mg iv  Parasetamol
(Polaminofen®Polifarma) inflizyon olarak
uygulandi. Operasyon 35 dakika siirdii, operasyon
bitiminden 5 dakika 6nce remifentanil infiizyonu
kesildi, hastanin spontan solunumunun geldiginin
goriilmesini  takiben LMA sorunsuz olarak
cikarildi, maske ile %100 oksijen solutulan hasta
uyanik olarak derlenme odasina alindi. Serviste 24
saat takip edilen hasta sorunsuz sekilde taburcu
edildi. Olgu sunumu yapabilmek ve hastaya ait

resmi kullanabilmek i¢in bilgilendirme sonrasi

aileden yazili onam alindi.
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TARTISMA

KMS Japonya’da tanimlandiktan sonra genetik
etiyolojisi aydinlatilmigtir. Tiim diinyada sporadik
olarak goriilmekle beraber {iilkemizde ilk olgu
Erginel ve arkadaglar tarafindan tanimlanmistir
(10-12). Hastamiz minimal mental retardasyonun
da etkisi ile az konusuyordu, tirkek ve endiseli idi.
Kaygilarin1  azaltmak ic¢in annesi esliginde
premedikasyon odasina alindi. Premedikasyon
odasinda ikna edilip anestezi uzmani kontroliinde
acilan iv yoldan midazolam ile premedike edildi.
Roy ve arkadaslar1 inmemis testis nedeniyle opere
edilen 4 yasindaki hastalarini damar yolu acildiktan
sonra iv 0.5mg midazolam ile premedike
etmislerdir (13). Erden ve arkadaslar1 isitme kaybi
olan timpanoplasti cerrahisi planlanan 8 yasindaki
KMS’li olgularinda nazal 0.7 mg kg™*midazolam
premedikasyonu uygulamislardir (14). Atalay ve
arkadaslar1 9 yasinda skolyoz cerrahisi geciren
hastaya 0.5 mg kg! oral premedikasyon
uygulamislardir (15).

Anestezi uygulamasinda, Roy ve arkadaslar
inmemis testis nedeniyle operasyona alinan,
atrakuryum kullanarak entiibe ettikleri hastaya

fentanil ve propofol ile total intravendz anestezi
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(TIVA) uygulamislar, neostigmin ve glikopirolat
ile kas gevsetici etkisini revers ederek ekstiibe
etmislerdir (13). Yiicel ve arkadaglart KMS’li 5
yasindaki olgularinda inguinal herni ve ankiglossi
cerrahisinde  remifentanil  ve  sevofluran
kombinasyonu kullanarak LMA ile kas gevseticisiz
anestezi uygulamislardir (9). Erden ve arkadaslari
isitme kaybi1 da olan timpanoplasti cerrahisi
planlanan 8 yasindaki KMS’li olgularinda
rokuronyum kullanarak entiibe ettikleri olguda
anesteziyi propofol ve remifentanil kullanarak
TIVA ile idame ettirmislerdir. Postoperatif analjezi
icin 15 mg/kg parasetamol ve 0.15 mgkg
ondansetron kullanmiglardir (14). Atalay ve
arkadaglar1 ise skolyoz cerrahisi gegirecek
hastalarinda rokurunyum ile kiirarize ettikten sonra
entiibe ettikleri hastalarina remifentanil infiizyonu
esliginde sevofluran anestezisi uygulamislardir.
Postoperatif analjeziyi de iv morfin 0.05 mg kg ve
15 mg kg' parasetamol kombinasyonu ile
saglamiglardir (15).

Biz olgumuzda kas gevsetici vermeden ve
endotrakeal entlibasyon uygulamadan, LMA

kullanarak, narkotik destekli inhalasyon anestezisi

ile genel anestezi uyguladik. Bu tiir hastalarda
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goriilme riski yiiksek olan {ist solunum yolu
obstrikksiyonu, entiibasyon problemi, malign
hipertermi gibi riskler géz onilinde bulundurularak
zor entilbasyon ekipmanlart ve acil ilag destegi
hazir bulunduruldu. Operasyonun kisa siirecegini
ongorerek sevofloran anestezisini remifentanil ile
kombine ettik. Postoperatif analjeziyi parasetamol
ile sagladik. Uyandirma odasinda annesi yanina
alinan hastanin FLACC Agr1 Tanimlama Olgegi ile
yapilan agr1 degerlendirmesi 0 idi (16). Sakin
uyumlu olan hasta servise saglik personeli ve

annesi esliginde transfer edildi.

SONUC

KMS’1i hastalarin yeni veya dnceden tani almis ve
miikerrer cerrahi gec¢irmis olarak anestezi
gereksinimlerinin  olabilecegi g6z  Oniinde
bulundurulmalidir. Bu hastalarda her yasta anestezi
uygulamasinda 6zellikle iskelet sistemi ve kardiyak
malformasyonlara bagli  olabilecek anestezi
problemleri, entiibasyon gii¢liigii, konviilziyon,
malign hipertermi, riski akilda bulundurulmali,
hazirlikli ve tedbirli olunmalidir. Kiiclik yastaki

KMS’li hastalarin miikerrer anestezi alabilecegi

g6z oniinde bulundurularak, iyi premedikasyon ve
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postoperatif analjezi saglanarak olumlu anestezi

deneyimi ile hastaneden ayrilmalar1 saglanmalidir.

(Yazarlar arasinda ctkar catismasi

yasanmamigtir.)
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