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Giriş

Makrosefali-kapiller malformasyon sendromu (M-CM) 
olarak da bilinen ve ilk defa Moore ve ark.(1) tarafından 
tanımlanmış olan bu sendrom, yakın zamanda Megalen-
sefali–Kapiller Malformasyon sendromu (MCAP) olarak 
tekrar isimlendirilmiştir. 

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromun da, 
makrosefali, kortikal beyin malformasyonları ve polimik-
rogri, beyin ve vücutta asimetrik büyüme, jeneralize veya 
fasiyal kapiller malformasyonlar, sindaktili/polidaktili gibi 
dijital anomaliler ve bağ dokusu hastalıkları görülebil-

mektedir (2). Özellikle ayırt edici nitelikte olan santral si-
nir sistemi bulguları arasında; ventrikülomegali, öncelikle 
lateral ventrikülde olmak üzere asimetri, polimikrogri gibi 
kortikal beyin malformasyonları, posterior fossada sıkış-
maya ve serebellar tonsiller ektopiye neden olan büyük 
serebellum, kalınlaşmış korpus kollozum sayılabilir (2). 
Ayrıca hastalığın teşhisi için Martinez-Gleez ve ark. (3) 
tarafından majör tanı kriterleri (makrosefali, kapiller mal-
formasyonlar, asimetrik büyüme ve nöro-görüntüleme 
bulguları) ve minör tanı kriterleri (gelişme geriliği, orta 
hat kapiller fasiyal malformasyon, neonatal hipotoni, sin-
daktili veya polidaktili, frontal bossing, bağ dokusu anor-
mallikleri ve hidrosefali) önerilmiştir. Bu hastalarda kutis 
marmaratus telenjektazisi, visseral-subkutanöz kavernöz 
hemanjiyomlar ve variköz vasküler genişlemeler de sıklık-
la gözlenebilmektedir (2). Ayrıca bazı alt tiplerinde atriyal 
flatter gibi aritmilere bağlı ani ölümler de bildirilmiştir 
(4).
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Bu hastalıkla ilgili değişik nedenlerden dolayı yayınlar ra-
por edilmesine rağmen yaptığımız literatür taramasında 
anestezi yönetimi ile ilgili herhangi bir yayına rastlama-
mamız nedeniyle alt ekstremitede variköz genişlemeler-
den dolayı cerrahi operasyon geçiren bir hastada anestezi 
deneyimimizi paylaşmayı amaçladık.

Olgu

Onsekiz yaşında 70 kg ağırlığında, 165 cm boyunda kadın 
hasta Kardiyovasküler Cerrahi Kliniği tarafından alt eks-
tremite yüzeyel venöz yetmezlik ameliyatı için danışıldı. 
Preoperatif muayenesinde hastanın özgeçmişinde MCAP 
tanısıyla takip altında olduğu ve 16 yaşında apendektomi 
ameliyatı geçirdiği belirlendi. Yapılan fizik muayenesinde 
makrosefali, mavi sklera, sol ayak baş parmağında disfor-
mik görünüm tespit edildi. Sol taraf baş-boyun, gövde, sol 
taraf ekstremitelerin tamamını tutan kapiller hemanjiyom 
görünümü (Resim 1) ve sol alt ekstremitede yaygın vari-
köz genişlemeler mevcuttu (Resim 2). Kraniyal manyetik 
rezonans görüntülemesinde kalvaryumda dipleo mesafe-
sinde genişleme ve medüller heterojen patolojik sinyal de-
ğişikliği tespit edildi. Yapılan rutin preoperatif değerlen-
dirmesinde hemogram, biyokimyasal değerleri ve kanama 
parametreleri normal sınırlar içerisindeydi. Ekokardiyog-
rafisinde ve EKG’de patolojik bir bulguya rastlanmadı. 
Preoperatif değerlendirmede uyguladığımız anestezi yön-
temi ile ilgili deneyimlerimiz, bilimsel makale olarak pay-
laşma isteğimiz hasta ile konuşuldu ve gerekli izin alındı.

Ameliyat öncesi 8 saat açlık süresi sağlanan hasta herhangi 
bir premedikasyon uygulanmaksızın operasyon odasına 
alındı. Hastaya elektrokardiyografi (EKG), nonivaziv kan 
basıncı ve puls oksimetri ile periferik oksijen satürasyo-
nu monitörizasyonu yapıldı. Hastaya sağ el sırtından 18 
G intraketle intravenöz kanülasyon uygulandı. Herhangi 
bir zor havayolu ihtimaline karşı gerekli malzemeler (fark-
lı entübasyon bleydleri, gum elastik buji, laringeal maske 
airway, fiberoskop, video laringoskop) hazır bulundurul-
du. Anestezi indüksiyonu 2 mg/kg propofol ve 10 mg ro-
küronyum ile yapıldı ve ardından 3 numara klasik LMA ile 
havayolu kontrolü sağlandı. Tidal volüm 560 ml, solunum 
sayısı dakikada 12 olacak şekilde kontrollü modda aneste-
zi cihazına bağlandı. Anestezi idamesi remifentanil 0.2 µg/
kg/dk ve % 50 oksijen olacak şekilde oksijen-hava karışımı 
ile 3 L/dk lık akımla 1 MAK izofluran kansantrasyonu ile 
sağlandı. Hastada sol bacak vena safena magna çıkarıldı. 

Ameliyat süresince yaklaşık 1000 ml kanaması olan has-
taya 1000 mL %0.9 serum fizyolojik ve 1000 mL ringer 
laktat infüzyonun dan sonra bakılan Hb değerinin de 7.8 
mg/dL ölçülmesi üzerine iki ünite eritrosit süspansiyonu 
verildi. Operasyon sürecinde hemodinamik açıdan sta-
bil seyreden ve başka herhangi bir problem yaşanmayan 
hasta operasyon bitiminde sorunsuz şekilde uyandırıldı. 
Postoperatif analjezi amaçlı tenoksikam 20 mg (OKSA-
MEN-L™ enjektabl 20 mg, Mustafa Nevzat İlaç Sanayi A.Ş, 
İstanbul/Türkiye) ve 5 mg morfin titre edilerek iv yoldan 

Resim 1: Hastanın genel görünümü

Resim 2: Hastanın venöz yetmezlik görüntüsü
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uygulandı. Yaklaşık 30 dakika derlenme ünitesinde takip 
edilen hastanın Aldrete derlenme skoru (5) 10 olması üze-
rine servise gönderildi.

Tartışma

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromunda fi-
ziksel ve nöro-görüntüleme bulguları benzersiz özeliklere 
sahip olduğu belirtilmiştir. Bizde bu hastalarda mevcut 
patolojilerden dolayı anestezi yönetimini komplike hale 
getirebilecek çok sayıda problem olabileceğini düşünüyo-
ruz.

Bağ dokusu dispilazisi ve eklemlerde hipermobilite bu 
hastalarda sıklıkla rapor edilmiştir (2). Ciltte hiperelasti-
site, kalın subkutanöz doku görüntüsü ve ligamanlar da 
gevşeklik izlenebilmektedir. İlaveten makrosefali varlığı 
genel anestezi sırasında havayolu yönetimini komplike 
hale getirebilir. Dolayısıyla bu hastalarda zor havayolu 
açısından dikkatli olunması gerektiğini ve preoperatif dö-
nemde gerekli tüm önlemlerin alınması gerektiğini düşü-
nüyoruz. Ayrıca eklem hiper-mobilitesi ve ligamentlerde 
gevşeklikten dolayı entübasyon sırasında başın hiper-eks-
tansiyonundan özellikle kaçınılmalıdır. Bu nedenle has-
tamızda zor havayolu için gerekli hazırlıklardan sonra 
hem endotrakeal entübasyon sırasında uygulanan başın 
hiper-ekstansiyonundan kaçınmak hemde olası bir zor 
entübasyon ihtimaline karşı supraglottik hava yolu araçla-
rından birisi olan LMA’yı kullandık ve takibinde herhan-
gi bir sorun yaşamadık. Alt ekstremite varis cerrahisinde 
sıklıkla uyguladığımız spinal anestezi gibi rejyonel anes-
tezi tekniklerini hastanın sırt bölgesinde de mevcut olan 
kapiller hemanjiyomdan dolayı uygun bir anestezi seçimi 
olabileceğini düşünmedik.

Hipotoni ve özelliklede neonatal hipotoni MCAP’da sık 
görülen bir bulgudur. Primer olarak santral veya bağ do-
kusu hastalıkları sonucu parsiyel periferik hipotoni olarak 
görülebilir. Çocukluk çağının ilk dönemlerinde spasite 
olmadan hipotoni ve pseudo-bulber bulgular görülürken 
daha ileri dönemlerde spasite ile birlikte pseudo-bulber 
bulgular sıklıkla izlenebilmektedir. Her ne kadar anestezi 
yönetimini komplike hale getirebilecek spasite ve pseu-
do-bulber bulguların sık görüldüğü bildirilsede bizim ol-
gumuzda bu bulgular mevcut değildi.

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromunda vas-
küler anomaliler baskın şekilde görülebilmektedir. Yaygın 

olarak görülen kapiller malformasyonlar vücudun her-
hangi bir yerinde veya yüzde, izole ya da yaygın şekilde 
(kutis marmorata görünümüne benzer) izlenebilmektedir. 
Ek olarak hastalarda internal veya eksternal yerleşimli in-
fantil hemanjiyom, aberran damarlar, vasküler ring, dilate 
venler ve venöz anevrizmalara rastlanabilmektedir. Yay-
gın kapiller hemanjiyom ve artmış variköz genişlemeler-
den dolayı özellikle vasküler girişim geçirecek hastalarda 
ameliyat öncesi uygun miktarda kan ürünlerinin temini 
sağlanmalıdır. Ayrıca operasyon boyunca kanama mik-
tarı yakın takip edilmelidir. Biz de normal şartlarda varis 
cerrahisi ameliyatlarında preoperatif dönemde herhangi 
bir kan ürünü hazırlığı yapmamamıza rağmen bu hastada 
fazla kanama olabileceğini düşünüp 3 ünite eritrosit süs-
pansiyonu hazırladık. Cerrahi sırasında sıvı replasmanı ile 
hemodinamik stabiliteyi koruyabilmemize rağmen preo-
peratif Hb değeri 12.4 olan ve yaklaşık 1000 mL kanaması 
olan hastanın intraoperatif bakılan Hb değerinin de 7.8 
mg/dL ölçülmesi, kanamanında devam etmesi üzerine 2 
ünite eritrosit süspansiyonu ile replasman yaptık.

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromunda sık 
olmamakla beraber izole kardiyak malformasyonlar da 
tanımlanmış ve aritmilere bağlı yenidoğan döneminde 
ölümler bildirilmiştir (2, 4). Aritminin kesin nedeni bilin-
memekle beraber kardiyak iletim sisteminde defekt ya da 
serebellar büyümeye bağlı olarak vagal baskılanma sonu-
cu geliştiği düşünülmektedir (2). Dolayısıyla herhangi bir 
nedenle ameliyata alınacak bu hastalarda genel anestezi 
öncesi kardiyak açıdan detaylı muayenelerinin yapılması 
ve semptomatik olmasalar bile ekokardiyografi gibi daha 
ileri tekniklerle preoperatif dönemde değerlendirilmeleri 
gerektiğini düşünüyoruz. Tüm bunlara ek olarak gerek 
intraoperatif gerekse postoperatif dönemde yakın kardi-
yak monitörizasyon ve aritmi durumunda hızla müda-
hale olanakları sağlanmalıdır. Hastamızın özgeçmişinde 
herhangi bir kardiyak yakınması olmamasına rağmen her 
olasılığı düşünüp preoperatif dönemde ekokardiyografi 
ve EKG tetkiklerini yaptık herhangi bir anormallik tespit 
edemedik 

Sonuç olarak MCAP olgularında hem oluşabilecek solu-
num yolu problemleri açısından dikkatli olunması gerek-
tiğini, hemde intraoperatif dönemde gelişebilecek kanama 
ve aritmiler açısından gerekli tüm önlemlerin önceden 
alınması gerektiği kanısındayız.
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