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Megalensefali-kapiller malformasyon sendromu; makrosefali, kortikal beyin malformasyonlar: ve polimikrogri, beyin ve viicutta
asimetrik biiyiime, jeneralize veya fasiyal kapiller malformasyonlar, sindaktili/polidaktili gibi dijital anomaliler ve bag dokusu has-
taliklar1 ile seyretmektedir. Ozellikle visseral subkutanéz-kaverndz hemanjiyomlar ve varikéz genislemeler gibi hastalia eslik eden
patolojiler ameliyat siirecinde beklenenden daha fazla kanamaya yol agarak anestezi yonetimini komplike hale getirebilmektedir. Bu
olgu sunumun da Megalensefali-Kapiller Malformasyon sendromu tanisiyla izlenen ve alt ekstremitede varikéz genislemeler nedeniy-

le cerrahi uygulanan bir hastadaki anestezi deneyimimizi paylagmay1 amagladik.

Anahtar kelimeler: Vaskiiler malformasyon, anestezi, venéz yetmezlik

Megalencephaly-capillary malformation syndrome and anesthesia

Megalencephaly-capillary malformation syndrome is characterized with macrocephaly, cerebral cortical malformations, polymic-
rogria, asymmetry of brain and whole body, generalized or facial capillary malformations, digital anomalies such as syndactyly or
polydactyly and connective tissue disease. Bleeding may be more than expected in these patients because of visceral subcutaneous
cavernous hemangiomas and varicose dilatations and may complicate the anesthetic management. The aim of this report is to desc-
ribe the anesthetic management of a patient with Megalencephaly-capillary malformation syndrome undergoing surgery for varicose

dilatations of the lower extremity.
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*Tiirk Anesteziyoloji ve Reanimasyon Dernegi 2013 Antalya kongresinde poster olarak sunulmustur.

Giris

Makrosefali-kapiller malformasyon sendromu (M-CM)
olarak da bilinen ve ilk defa Moore ve ark.(1) tarafindan
tanimlanmis olan bu sendrom, yakin zamanda Megalen-
sefali-Kapiller Malformasyon sendromu (MCAP) olarak

tekrar isimlendirilmistir.

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromun da,
makrosefali, kortikal beyin malformasyonlar1 ve polimik-
rogri, beyin ve viicutta asimetrik biiyiime, jeneralize veya
fasiyal kapiller malformasyonlar, sindaktili/polidaktili gibi
dijital anomaliler ve bag dokusu hastaliklar1 goriilebil-
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mektedir (2). Ozellikle ayirt edici nitelikte olan santral si-
nir sistemi bulgular: arasinda; ventrikiillomegali, 6ncelikle
lateral ventrikiilde olmak tizere asimetri, polimikrogri gibi
kortikal beyin malformasyonlari, posterior fossada sikis-
maya ve serebellar tonsiller ektopiye neden olan biiyitk
serebellum, kalinlagmis korpus kollozum sayilabilir (2).
Ayrica hastaligin teshisi i¢in Martinez-Gleez ve ark. (3)
tarafindan major tani kriterleri (makrosefali, kapiller mal-
formasyonlar, asimetrik biiylime ve noro-goriintiileme
bulgular1) ve mindr tani kriterleri (gelisme geriligi, orta
hat kapiller fasiyal malformasyon, neonatal hipotoni, sin-
daktili veya polidaktili, frontal bossing, bag dokusu anor-
mallikleri ve hidrosefali) nerilmistir. Bu hastalarda kutis
marmaratus telenjektazisi, visseral-subkutanoz kavernoz
hemanjiyomlar ve varikoz vaskiiler genislemeler de siklik-
la gozlenebilmektedir (2). Ayrica bazi alt tiplerinde atriyal
flatter gibi aritmilere bagli ani olimler de bildirilmistir

().
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Bu hastalikla ilgili degisik nedenlerden dolay1 yayinlar ra-
por edilmesine ragmen yaptigimiz literatiir taramasinda
anestezi yonetimi ile ilgili herhangi bir yaymna rastlama-
mamiz nedeniyle alt ekstremitede varikoz geniglemeler-
den dolay1 cerrahi operasyon gegiren bir hastada anestezi
deneyimimizi paylasmay1 amagladik.

Olgu

Onsekiz yasinda 70 kg agirliginda, 165 cm boyunda kadin
hasta Kardiyovaskiiler Cerrahi Klinigi tarafindan alt eks-
tremite ylizeyel vendz yetmezlik ameliyat: i¢in danisildi.
Preoperatif muayenesinde hastanin 6zge¢misinde MCAP
tanistyla takip altinda oldugu ve 16 yasinda apendektomi
ameliyati gecirdigi belirlendi. Yapilan fizik muayenesinde
makrosefali, mavi sklera, sol ayak bas parmaginda disfor-
mik gériiniim tespit edildi. Sol taraf bag-boyun, gévde, sol
taraf ekstremitelerin tamamini tutan kapiller hemanjiyom
gorintimii (Resim 1) ve sol alt ekstremitede yaygin vari-
koéz genislemeler mevcuttu (Resim 2). Kraniyal manyetik
rezonans goruntiilemesinde kalvaryumda dipleo mesafe-
sinde genisleme ve mediiller heterojen patolojik sinyal de-
gisikligi tespit edildi. Yapilan rutin preoperatif degerlen-
dirmesinde hemogram, biyokimyasal degerleri ve kanama
parametreleri normal sinirlar ierisindeydi. Ekokardiyog-
rafisinde ve EKGde patolojik bir bulguya rastlanmadi.
Preoperatif degerlendirmede uyguladigimiz anestezi yon-
temi ile ilgili deneyimlerimiz, bilimsel makale olarak pay-
lagma istegimiz hasta ile konusuldu ve gerekli izin alindi.

Ameliyat 6ncesi 8 saat aglik siiresi saglanan hasta herhangi
bir premedikasyon uygulanmaksizin operasyon odasina
alindi. Hastaya elektrokardiyografi (EKG), nonivaziv kan
basinct ve puls oksimetri ile periferik oksijen satiirasyo-
nu monitérizasyonu yapildi. Hastaya sag el sirtindan 18
G intraketle intravenoz kantilasyon uygulandi. Herhangi
bir zor havayolu ihtimaline kars1 gerekli malzemeler (fark-
I1 entiibasyon bleydleri, gum elastik buji, laringeal maske
airway, fiberoskop, video laringoskop) hazir bulundurul-
du. Anestezi inditksiyonu 2 mg/kg propofol ve 10 mg ro-
kiironyum ile yapildi ve ardindan 3 numara klasik LMA ile
havayolu kontrolii saglandi. Tidal voliim 560 ml, solunum
sayist dakikada 12 olacak sekilde kontrollii modda aneste-
zi cihazina baglandi. Anestezi idamesi remifentanil 0.2 pg/
kg/dk ve % 50 oksijen olacak sekilde oksijen-hava karisimi
ile 3 L/dk lik akimla 1 MAK izofluran kansantrasyonu ile
saglandi. Hastada sol bacak vena safena magna cikarildi.
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Resim 1: Hastanin genel goriiniimii

Resim 2: Hastanin venoz yetmezlik goriintiisii

Ameliyat siiresince yaklagik 1000 ml kanamasi olan has-
taya 1000 mL %0.9 serum fizyolojik ve 1000 mL ringer
laktat inflizyonun dan sonra bakilan Hb degerinin de 7.8
mg/dL él¢tilmesi tizerine iki {inite eritrosit siispansiyonu
verildi. Operasyon siirecinde hemodinamik agidan sta-
bil seyreden ve baska herhangi bir problem yaganmayan
hasta operasyon bitiminde sorunsuz sekilde uyandirildi.
Postoperatif analjezi amagcli tenoksikam 20 mg (OKSA-
MEN-L" enjektabl 20 mg, Mustafa Nevzat {lag Sanayi A.S,
Istanbul/Tiirkiye) ve 5 mg morfin titre edilerek iv yoldan
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uygulandi. Yaklagik 30 dakika derlenme tinitesinde takip
edilen hastanin Aldrete derlenme skoru (5) 10 olmasi tize-

rine servise gonderildi.
Tartigsma

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromunda fi-
ziksel ve noro-goriintiileme bulgular1 benzersiz 6zeliklere
sahip oldugu belirtilmistir. Bizde bu hastalarda mevcut
patolojilerden dolay: anestezi yonetimini komplike hale
getirebilecek ¢cok sayida problem olabilecegini diisiiniiyo-
ruz.

Bag dokusu dispilazisi ve eklemlerde hipermobilite bu
hastalarda siklikla rapor edilmigstir (2). Ciltte hiperelasti-
site, kalin subkutanoz doku gorintiisii ve ligamanlar da
gevseklik izlenebilmektedir. Ilaveten makrosefali varligi
genel anestezi sirasinda havayolu yonetimini komplike
hale getirebilir. Dolayisiyla bu hastalarda zor havayolu
acisindan dikkatli olunmasi gerektigini ve preoperatif do-
nemde gerekli tim 6nlemlerin alinmasi gerektigini diisii-
nityoruz. Ayrica eklem hiper-mobilitesi ve ligamentlerde
gevseklikten dolay: entiibasyon sirasinda basin hiper-eks-
tansiyonundan 6zellikle ka¢inilmalidir. Bu nedenle has-
tamizda zor havayolu igin gerekli hazirliklardan sonra
hem endotrakeal entiibasyon sirasinda uygulanan bagin
hiper-ekstansiyonundan kaginmak hemde olasi bir zor
entiibasyon ihtimaline kars1 supraglottik hava yolu aragla-
rindan birisi olan LMAy1 kullandik ve takibinde herhan-
gi bir sorun yasamadik. Alt ekstremite varis cerrahisinde
siklikla uyguladigimiz spinal anestezi gibi rejyonel anes-
tezi tekniklerini hastanin sirt bolgesinde de mevcut olan
kapiller hemanjiyomdan dolay1 uygun bir anestezi se¢imi
olabilecegini diisiinmedik.

Hipotoni ve 6zelliklede neonatal hipotoni MCAPda sik
goriilen bir bulgudur. Primer olarak santral veya bag do-
kusu hastaliklar1 sonucu parsiyel periferik hipotoni olarak
gortlebilir. Cocukluk ¢aginin ilk dénemlerinde spasite
olmadan hipotoni ve pseudo-bulber bulgular goriiliirken
daha ileri donemlerde spasite ile birlikte pseudo-bulber
bulgular siklikla izlenebilmektedir. Her ne kadar anestezi
yonetimini komplike hale getirebilecek spasite ve pseu-
do-bulber bulgularin sik goriildiigii bildirilsede bizim ol-
gumuzda bu bulgular mevcut degildi.

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromunda vas-
kiiler anomaliler baskin sekilde goriilebilmektedir. Yaygin
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olarak goriilen kapiller malformasyonlar viicudun her-
hangi bir yerinde veya yiizde, izole ya da yaygin sekilde
(kutis marmorata goriiniimiine benzer) izlenebilmektedir.
Ek olarak hastalarda internal veya eksternal yerlesimli in-
fantil hemanjiyom, aberran damarlar, vaskiiler ring, dilate
venler ve vendz anevrizmalara rastlanabilmektedir. Yay-
gin kapiller hemanjiyom ve artmis varikoz genislemeler-
den dolay1 ozellikle vaskiiler girisim gegirecek hastalarda
ameliyat oncesi uygun miktarda kan tiriinlerinin temini
saglanmalidir. Ayrica operasyon boyunca kanama mik-
tar1 yakin takip edilmelidir. Biz de normal sartlarda varis
cerrahisi ameliyatlarinda preoperatif donemde herhangi
bir kan tirtint hazirligi yapmamamiza ragmen bu hastada
fazla kanama olabilecegini diisiintip 3 tnite eritrosit siis-
pansiyonu hazirladik. Cerrahi sirasinda sivi replasmani ile
hemodinamik stabiliteyi koruyabilmemize ragmen preo-
peratif Hb degeri 12.4 olan ve yaklasik 1000 mL kanamasi
olan hastanin intraoperatif bakilan Hb degerinin de 7.8
mg/dL ol¢tilmesi, kanamaninda devam etmesi tizerine 2
tinite eritrosit stispansiyonu ile replasman yaptik.

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromunda sik
olmamakla beraber izole kardiyak malformasyonlar da
tamimlanmis ve aritmilere bagli yenidogan déneminde
olumler bildirilmistir (2, 4). Aritminin kesin nedeni bilin-
memekle beraber kardiyak iletim sisteminde defekt ya da
serebellar biiyiimeye bagli olarak vagal baskilanma sonu-
cu gelistigi diistintilmektedir (2). Dolayisiyla herhangi bir
nedenle ameliyata alinacak bu hastalarda genel anestezi
oncesi kardiyak agidan detayli muayenelerinin yapilmasi
ve semptomatik olmasalar bile ekokardiyografi gibi daha
ileri tekniklerle preoperatif donemde degerlendirilmeleri
gerektigini diisiintiyoruz. Tium bunlara ek olarak gerek
intraoperatif gerekse postoperatif donemde yakin kardi-
yak monitdrizasyon ve aritmi durumunda hizla miida-
hale olanaklar1 saglanmalidir. Hastamizin 6zge¢misinde
herhangi bir kardiyak yakinmas: olmamasina ragmen her
olasilig1 diisiintip preoperatif déonemde ekokardiyografi
ve EKG tetkiklerini yaptik herhangi bir anormallik tespit
edemedik

Sonug olarak MCAP olgularinda hem olusabilecek solu-
num yolu problemleri agisindan dikkatli olunmasi gerek-
tigini, hemde intraoperatif donemde gelisebilecek kanama
ve aritmiler agisindan gerekli tiim 6nlemlerin 6nceden
alinmasi gerektigi kanisindayiz.
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