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Kraniyofasiyal iskelet ile tist ekstremitenin embriyolojik donemde gelisim zamanlarmn 6rtiigmesi ve belirli gen mutasyonlariimn her
iki sistemin gelisiminde de etkili olmasi sebebiyle bir ok ekstremite defekti, konjenital kraniyofasiyal anomaliler ile birlikte seyreden
bir sendromun pargasi olabilir. Apert, Saethre-Chotzen, Pfeiffer, and Carpenter sendromlar: ist ekstremite defektleri ile birliktelik
gosteren en sik kraniyofasiyal sendromlardir. Bu sendromlar, hava yolu yonetimi, intravenz damar yolu a¢ilmasi ve hemodinamik
kontrol agisindan gergek bir sorun olabilir. Bagarinin anahtari etkin hazirlik, zor pediatrik havayolu yonetimi ve intravenéz kanii-
lasyonda uzmanliga sahip personel varligs, diizenli egitim ve takim ¢alismasidir. Bu derlemede kraniyofasiyal ve ekstremite gelisim
anomalileri igeren ¢ocuk hastalarda giincel bilgiler ve uygulamalar 15181nda anestezik yaklagim sunulmustur.
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Syndromes with facial - extremity defects as major feature and anesthesia management

Many of extremity defects could be part of a syndrome associated with congenital craniofacial abnormalities due to overlapp of embr-
yological development period of upper limb and craniofacial skeleton and specific gene mutations which is effective in development
of both systems. The most common craniofacial syndromes coexistence of upper limb defects are Apert, Saethre -Chotzen, Pfeiffer
and Carpenter syndrome. These syndroms can be a real challenge in terms of airway management, intravenous cannulation and
hemodynamic control. The key to success is effective preparation, presence of personnel with expertise in difficult pediatric airway
management and intravenous cannulation, regular training, and teamwork. In this review we presented anesthetic managent with
current knowledge and practice of craniofacial anomalies associated with extremity malformations in children.
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Sendromlar ve Anestezi Yonetimi

Yaklasik 626 yenidogandan birinde iist ekstremitede kon-
jenital malformasyon vardir (1,2). Embriyolojik gelisimin
dogasindan dolay: bir malformasyon saptanan ¢ocukta
baska bir malformasyonun varliginin arastirilmasi altin
kural gibi gortinmektedir. Kraniyofasiyal iskelet ile st
ekstremitenin embriyolojik donemde gelisim zamanlari-
nin Ortiigmesi ve belirli gen mutasyonlarinin her iki sis-
temin gelisiminde de etkili olmas: sebebiyle bir ¢ok {ist
ekstremite defekti, konjenital kraniyofasiyal anomaliler
ile birlikte seyreden bir sendromun par¢asi olabilir. Apert,
Saethre-Chotzen, Pfeiffer, and Carpenter sendromlari iist
ekstremite defektleri ile birliktelik gosteren en sik krani-
yofasiyal sendromlardir (3). Tablo 1de sik gozlenen kra-
niyofasiyal ve {ist ekstremite gelisim anomalilerini igeren
sendromlar ve bu sendromlarda dikkat edilmesi gereken
hususlar 6zetlenmistir.

Kraniyofasiyal ve ektremite rekonstriiksiyonu uygulana-
cak ¢ocuk hastada anestezi yonetimi; eslik eden organ dis-
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fonksiyonlarina 6zgii sorunlarin yanisira islem sirasinda
uzun siiren cerrahi, agir1 kan kayb1 ve masif transfiizyon,
zor maske ventilasyonu ve zor entiibasyon gibi havayolu
problemleri, intrakraniyal basing artigi, zor damar yolu
erisimi, artmis postoperatif respiratuar komplikasyon
riskleri nedeni ile multidisipliner yaklasim gerektirir (4).
Artmis regiirjitasyon, obstriktif uyku apne sendromu
(OUAS) ve opioidler ile artmis postoperatif obstriiksiyon
ve apne riski nedeni ile rejyonal teknikler tercih edilebilir.
Ancak konjenital malformasyonlu pediatrik hastalarda
giivenli ve etkili rejyonal tekniklerin uygulanmasi de-
neyim gerektirmesi yaninda pozisyon vermede kisitlilik
(multiple ektremite anomalileri ve anormal ekstremite
kontraktiirleri nedeni ile) ve kooperasyon gii¢liigii nedeni
ile zor olabilir. Cocuk ve ameliyat siiresince uyum sagla-
yamayacak hastalarda yiizeyel anestezi ile kombine edilen
rejyonal anestezi teknikleri intraoperatif hemodinamik
stabilitenin daha kolay saglanmasi, genel anestezik ajan
dozlarmin azaltilabilmesi, noromuskiiler bloker ajan ve
opioid ihtiyacini azaltmasi gibi avantajlar1 yaninda pos-
toperatif analjezik etkinin devam etmesi gibi avantajlarin-
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dan dolay1 tercih edilebilir (5).

Pediatrik yas grubunda 6zellikle de konjenital malformas-
yonlu bebeklerin bagarili ve giivenli bir anestezi uygula-
masi icin preoperatif degerlendirmesinde genel uygula-
malara ek olarak dikkat edilmesi gereken bazi &ézellikler
vardir. Hastaliga eslik eden zor havayolu ve damar yolu,
kardiyovaskiiler problemler, malign hipertermi riski, art-
mis intrakranial basing, renal hastaliklar, OUAS ve epilep-
si genel anesteziyle iliskili risk oranini artirabilir. Anestezi
oncesi tiim sistemler ayrintili bir sekilde degerlendirilme-
li, kardiyopulmoner ve santral sinir sistemi anomalileri
nedeniyle ek gériintiileme yontemleri gerekliligi akilda
tutulmalidir.

Kraniyofasiyal anomaliler anestezi sirasinda hava yolu
yOnetimini giiclestiren sebeplerdendir. Bu sebeple has-
talarda preoperatif degerlendirmede potansiyel zor ha-
vayolu problemleri belirlenmelidir. Bu ¢ocuklarda fizik
muayenede havayolu yonetimini etkileyecek yliz yapisi,
nazal aperturalarin ve agzin agikligi, dil, dis, farinks ve
damagin yapisi, boynun hareket kisithiligi dikkkatle mu-
ayene edilmelidir. Asimetrik yiiz, mandibula hipoplazisi,
mikrognati, damak ve dil anomalileri havayolunu kontrol
altina almayi zorlasgtirabilir. Frontofasial ilerlemis olgular-
da maksilla ve mandibula arasindaki iliskinin degiserek
temporamandibular eklem hareketinin azalmas: sonu-
cu entiibasyon giigligii beklenmelidir (6). Hipoplastik
mandibula, orta yiiz hipoplazisi bulunan ¢ocuklarda yiiz
maskesini siki bir gekilde yerlestirmek ve tutmak zor ol-
maktadir. Bu hastalar supin pozisyona alindiginda ise
havayolunda obstriiksiyon s6z konusudur. Nazal airway
inspiratuar tikanmayr Onleyebilirse de, pozitif havayo-
lu basinci uygulanmasina olanak vermeyebilir. Pediatrik
hastalarin fonksiyonel rezidiiel kapasitesi diisiik oldugu
i¢in basarisiz enttibasyon; hipoksemi, bradikardi ve hat-
ta kardiyak arreste yol agabilir. Bu yiizden pozitif basingh
ventilasyon yapilabildiginden emin olana dek spontan so-
lunum korunmali, kas gevsetici ilaglardan ve derin sedas-
yon saglayacak ila¢ dozlarindan kaginilmasi gerekir. Has-
ta glivenligi acisindan zor havayolu yonetimi icin gerekli
0zel ekipmanlar hazirlanmali ve zor havayolu ile karsila-
sildiginda alternatif yontemler planlanmalidir (7). Aym
zamanda servikal subluksasyon nedeniyle, entiibasyon
sirasinda ve ameliyat siirecinde, bagin nétral pozisyonda
kalmasina dikkat edilmelidir. Bunun i¢in boyunluk ya da
halo kullanilabilir. Zor havayolu ve tekrarlayan respira-
tuar problemler uygun hastalarda rejyonel anestezi icin
endikasyon olabilir ancak mental retardasyon ve zayif ko-
operasyonun iletisim problemi olugturmasi bu teknigi im-
kansiz kilabilir. Ayn1 sebeplerden fiberoptik bronkoskop
kullanilarak uyanik trakeal entiibasyon koopere olmayan
pediatrik hastalarda uygun olmayabilir. Bu ¢ocuklarin
perioperatif donemde yasayacaklar: riskler aileleri ile de
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paylasiimali ve onamlar1 alinmalidir (8).

Kraniofasiyal anomalili ¢ocuklar i¢in st havayolu
obstriiksiyonu biiyiik bir sorundur. Apert, Crouzon ve
Pfeiffer sendromu olan olgularin yakasik %50 sinde
OUAS gelismektedir (9). Preoperatif havayolu obstriiksi-
yonun derecesi ve OUAS varlig1 intraoperatif ve postope-
ratif respiratuar komplikasyonlarin belirleyicisidir. Apert
sendromu olan hastalarda perioperatif komplikasyonla-
rin arastirildigr bir ¢alismada ise olgularin % 6.1de res-
piratuar komplikasyonlarin gelistigi bildirilmistir(10). Bu
komplikasyonlarin 6nemli bir kismi supraglottik obstriik-
siyona bagl olarak gelismistir. Gegirilmis iist solunum
yolu enfeksiyonu da intraoperatif respiratuar komplikas-
yonlar igin bir risk faktéridiir. Wheezing en sik goriilen
semptom olup trakeal halkalarin fiizyonu sonucu alt hava
yollarinin komprese olmasi ve sekresyonlarin birikimi
sonucu ortaya ¢ikar. Aspirasyon, anestezinin derinlesti-
rilmesi yada bronkodilatér tedavi ile diizeltilemeyecek
kadar ciddi olgularda cerrahinin ertelenmesi gerekebilir.
Anestezi altinda gelisen {ist havayolu obstriiksiyonuna ila-
veten kardiyovaskiiler sistem (hipertansiyon ve kor pul-
monale) ve santral sinir sisteminde kronik iist hava yolu
obstriiksiyonunun etkileri de dikkate alinmalidur.

Genel anestezi indiiksiyonu 6ncesinde anksiyeteyi azalt-
mak, ailelerinden ayrilmay1 kolaylastirmak ve sakin bir
anestezi indiiksiyonu saglamak i¢in ¢ocuklar premedikas-
yona ihtiya¢ duyarlar. Ancak OUAS, kafa i¢i basing artis,
santral sinir sistemi lezyonu olan ¢ocuklar sedatif aneste-
tiklerle olusan respiratuar depresyona duyarli olabilirler
(11). Konjenital kalp hastaliklar eglik ettigi hastalarda ise
anestezi indiiksiyonu ve idamesinde kardiyovaskiiler ins-
tabilite ile kargilagilabilegi bilinmelidir. Periferik intrave-
noz damar yolunun olmadig: ve indiiksiyonun basladig:
dénem oldukga riskli bir dénemdir. Indiiksiyonda intra-
vendz yada inhalasyon yontemi kullanimi aneztezistin
tercihine ve zor havayoluna baglidir. Ancak IKB yiiksek
olan ¢ocuklarda intravenoz yol ile indiiksiyon ideal olsa
da damar yolu olmayan yada erisimi zor olan ¢ocuklarda,
aglama ve girpinma sonucu [KBda daha fazla artis ola-
bilecegi igin inhalasyon anestezisi tercih edilebilir. indiik-
siyonda inhalasyon anesteziklerinin kullanilmasi ile hem
havayolu kontrolil dereceli olarak test edilebilir hem de
zor olan intravenoz yolun agilmasina olanak saglayabilir
(12). Damar yolu erisimi saglandiktan sonra (1-2 mg/kg)
bolus 1V tiopental yada propofol ile entiibasyon cevabi
onlenebilir. Anestezi idamesinde oksijen/hava karisimi ve
volatil ajanlar kullanilabilir. N, O; serebral kan akimini,
intrakranial kompliyans: etkileyebilecegi ve serebral oto-
regiilayonu bozabilecegi igin intrakraniyal basinci yiiksek
ve serebral perfiizyonu bozuk olan hastalarda kullanilmas:
onerilmemektedir (13).
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Anestezinin ve cerrahinin yol agabilecegi komplikasyon-
larin yanisira eklem iskelet sistem anomalileri nedeni ile
pozisyon vermedeki zorluk bu ¢ocuklarda durumu daha
da gliclestirebilmektedir. Kraniyofasiyal cerrahi sirasin-
da hasta pozisyonu optimal cerrahi erisimi saglayacak ve
komplikasyon riskini en aza indirgeyecek sekilde olma-
lidir. Uzun stiren pron pozisyonundaki cerrahiler basing
dagilimi nedeni ile fasial cilt laserasyonlarina ve komp-
resyona bagl periferik sinir néropatilerine neden olabilir.
Iskemik yaralanmay1 onlemek igin basing noktalarinin
dikkatli bir sekilde dolgu malzemeleri ile desteklenme-
si gereklidir. Kraniyofasiyal anomalili ¢cocuklarda orbita
asimetrileri, s1§ orbitalar ve okiiler propitoz ile karakteri-
ze olup goz kapaklar1 tam kapanmaz. Direkt orbital bas:
ile optik sinirde ve retinada iskemik hasara bagli olusan
postoperatif korlik riski uygun ¢ivili bagliklar ve yastiklar
sayesinde azaltilmaktadir. Oturur pozisyonda ¢enenin go-
giise temas edecek kadar fleksiyona alinmasi; dilin venoz
ve lenfatik drenajimi bozarak makroglossi gelisimine ve
buna sekonder postoperatif havayolunda kapama, hipoksi
ve hiperkapniye yol agabilir (4). Cocuklar anotomik 6zel-
liklerinden dolay (larinksin 6nde ve yukarda, trakea cap:
dar, goreceli olarak dil daha buiytik) 6zellikle risk altinda-
dirlar. intravendz yollar cerrahi baglamadan énce dikkatli
bir sekilde seffaf ortiiler ile ortiilerek glivence altina alin-
malidir. Endobronsial entiibasyon veya kazara ektiisbas-
yonun Onlenebilmesi i¢in endotrakeal tiip korunmalidir.

Pediatrik hastalarin ince cilt, diigiik viicut yag miktar,
viicut agirligina gore goreceli olarak daha genis bir ylizey
alanina sahip olmasi ve kraniyofasiyal diizeltme cerrahi-
lerin uzun stirmesi nedeni ile bu hastalarda perioperatif
151 kaybu riski ve hipotermiye egilim mevcuttur. Hipoter-
mi anesteziden ge¢ uyanma, kardiyak irritabilite, solunum
depresyonu, pulmoner vaskiiler direng artis, koagiilopati
ve hemodinamik instabiliteye yol acabilir (14,15). Hastay1
hipotermiden korumanin en 6nemli yontemi hipotermi-
nin gelismesini dnlemektir. Anestezi sirasinda verilen int-
ravendz sivilar ve yitkama sivilar1 1sitilmals, hastanin cerra-
hi sirasindaki 1s1 kayiplar1 6zel cerrahi ortii, battaniyelerle
onlenmeli, kullanilan solunum havasi 1sitilip nemlendiril-
meli ve yiiksek akimdan kaginilmalidir. Indiiksiyon, ha-
vayolu ve damar yolu bulma islemi uzun siirebilecegi i¢in
major operasyonlarda hasta ameliyathaneye alindiginda
preoperatif 1s1 kontrol edilmeli ve sicak hava iifleme sis-
temleri, elektrikli battaniyeler ile 1s1tma iglemine hemen
baslanmalidir (16,17). Ancak kas iskelet sistemi konjeni-
tal anomalisi olan pek ¢ok hastalikta Malign Hipertermi
(MH) goriilme olasilig1 da yiiksektir. MH duyarliligini
tespit etmek icin kas biyopsisi yapilabilirse de bu yakla-
sim her hasta icin pratik olmamaktadir. Bu nedenle yat-
kinlig1 olanlarda MH’i tetikledigi kabul edilen anestezik
ilaglardan (halojenli volatil anestezikler, depolarizan kas
gevseticiler) kaginilmasi ve rejyonal anestezi tekniklerinin
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kullanilmasi, genel anestezi uygulanacak ise total intrave-
noz anestezi yontemi tercih edilmelidir (18,19,20).

Kraniyosinostozlu hastalarda deformitelerin cerrahi teda-
visinin planlamasi intrakranial basing artisini 6nlemek,
gorme bozuklugu gelisimini engellemek ve mental gelisi-
mi saglamak igin genellikle ilk 1 yasta yapilmaktadir. An-
cak kiigitk gocuk ve infantlarda fiizyone olmus kemikler-
den ciddi kan kaybi ile birlikte buna bagh koagiilopati ve
hemodinamik degisiklikler sik¢a karsilan bir durumdur
(4,21,22). Bu olgularin yakindan takip edilmesi, kan gazi,
elektrolitler ve koagiilasyon monitorizasyonu, en azindan
iki adet genis damar yolu agilmasi ve idrar miktarinin ta-
kibi olduk¢a énemlidir. Intraoperatif veya postoperatif
kan transfiizyonu baslangic hematokritine, kan kaybinin
miktarina ve kardiyovaskiiler duruma baghdir(23). Son
zamanlarda kraniyosinostozisin de yer aldig1 pediyatrik
norocerrahide non invaziv hemoglobin monitérizasyonun
da transfiizyon uygulamada roliiniin olabilecegi belirtil-
mektedir (24). Kontrollii hipotansiyon ve otolog transfiiz-
yon yontemlerinin kiigiik bebeklerde uygulanmasi sinirl
olmasina ragmen; eritropoetin (25), ile dnceden tedavi ve
ameliyat sirasinda traneksamid asit cerrahi sirasinda kan
kaybini azaltabilen yontemler arasindadir (26).Infantlarda
hizli kan kaybs; santral venoz basingta azalma sonucu sag
atrium ile cerrahi saha arasinda basing farki yaratmasi ne-
ticesinde vendz hava embolisine (VHE) yol agabilir. Kra-
niosinositozis cerrahisi sirasinda VHE insidans: prekordi-
al doppler USG ile 82.6% gibi yiiksek oranda bulunmustur
(27). Sendromik c¢ocuklarda ozelliklede patent foramen
ovale gibi sag-sol sant1 olan konjenital kalp hastaliklarinin
varliginda VHE paradoksal hava embolisi, norolojik sekel
yada kardiyak arrest gelisimine neden olabilir (28). Sant-
ral vendz kateterizasyon sivi tedavisinin yonlendirilmesi
yanisira hava embolisi tedavisinde de etkindir.

Sendromlu hastalarin operasyonu sonunda ciddi hava-
yolu obstruksiyonu yoksa ve klinik olarak stabil ise hasta
ekstiibe edilebilir. Major cerrahilerde postoperatif hemo-
dinamik stabilitenin saglanmasi en 6nemli noktay: olus-
turmaktadir. Yerlestirilen drenler, idrar ¢ikisi, oksijenizas-
yon ve biling durumu yakindan takip edilmelidir. Viicut
agirhiginin 10 kgdan az, ASA fiziksel skorlamasinin 3 yada
4, intraoperatif 60 ml/kg den fazla eritrosit transfiizyonu
yapilan, hemostatik kan iirtinleri kullanilan hastalar pos-
toperatif yogun bakim gerektirecek ciddi komplikasyonlar
i¢in artmus risk grubu icinde gosterilmistir (29). Bu hasta-
larin postoperatif yogun bakimi olan merkezlerde operas-
yonlarinin planlanmasi 6nemlidir.

Sonug olarak sendromlu ¢ocuklarda, hava yolu yonetimi,
intraven6z damar yolu agilmasi ve hemodinamik kontro-
liin saglanmasinda zorlukla karsilagilabilecegi bilinmeli-
dir. Bu hastalarda basarili anestezi yonetiminin anahtari
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etkin hazirlik, zor pediatrik havayolu yonetimi ve intra-
vendz kaniilasyonda uzmanliga sahip personel varlig, dii-
zenli egitim ve takim ¢alismasidur.

Tablo 1. Sik gozlenen kraniyofasiyal ve iist ekstremite gelisim anomalilerini i¢eren sendromlar ve anestezi yonetiminin 6zellikleri.

Sendromlar ve temel 6zellikleri

Anestezi Yonetimi Ozellikleri

Apert Sendromu

Kraniyofasiyal anomaliler (brakiosefali, orta yiiz hipoplazisi, hiper-
telorizm, koanal stenoz, yiiksek alin, burunda diiz kemer, dar orbi-
ta, strabismus, proptozis, optik atrofi)(30). Iskelet anomalileri (el ve
ayakta simetrik sindaktili, dirsek ankilozu/sinositozu, ilerleyici tarsal
kemik fiizyonu), organ malformasyonlari, konjenital kalp hastaligi,
mental retardasyon, konusma geriligi, anal atrezi.

Maske ventilasyonunda zorluk, zor entiibasyon. Perioperatif respira-
tuar komplikasyon (nazofarengeal hipoplazi, trakeal daralma sonu-
cu sekresyon birikimi). Perioperatif korneal abrazyon. Intraoperatif
yiiksek ates (asir1 terlemeye egilimlidirler; 1sitic1 kullanilmamaly, 1s1
monitorizasyonu yapilmalidir). Artmis IKB, iletigsim zorlugu. Posto-
peratif iist hava yolu obstruksiyonu (opioid kullaniminda sinirlama)
(10,31).

Crouzon Sendromu

FGFR2 geninde mutasyona bagli koronal ve sagittal siitiirlerin pre-
matiir flizyonu sonucu kraniyofasiyal anomaliler (akrosefali, bra-
kisefali, ¢ikik alin, diizlesmis oksiput, belirgin ekzoftalmus, pitozis,
hipertelorizm, gaga seklinde burun, kulak ve damak deformiteleri,
maksillar hipoplazi)(32), trakeal halkalarin fizyonu, trakeada angii-
ler deviasyon, servikal vertebral fiizyonu, iskelet anomalileri (sindak-
tili, tarsal kemik fiizyonu, klinodaktili, simfalangizm), yiiksek KB,
konjenital kalp hastalig

Zor hava yolunun boyun hareketlerini kisitlamasi, cerrahi girisim-
ler sonrasinda maksillofasiyal bolgede gelisen fibrozis ve temporal
kaslarda ortaya ¢ikan sertlesmenin agiz a¢ikhiginin kisitlanmasi), pe-
rioperatif respiratuar komplikasyon (maksillar hipoplazi sonucu na-
zofaringeal hava yolunun daralmasi ve sekresyon birikimi),(33)rejyo-
nel anestezide zorluk (skolyoz), nitroz oksit kullanilmamal (yiiksek
IKB), postoperatif {ist hava yolu obstruksiyonu.

Pfeiffer Sendromu

FGFR1, FGFR2 genlerinde mutasyona bagli koronal ve sagittal siitir
sinostozu, maksiller hipoplazi, s1§ orbitalar, hipertelorizm ve asag:
egimli palpebral fissiirler, iskelet anomalileri (genislemis ve medial
deviye el ve ayak bagparmaklari, dirsek ankilozu/sinositozis, fiizyo-
ne el veya ayak parmaklari, ayaklarda sindaktili), konjenital kardiyak
malformasyonlar (34).

Zor maske ventilasyonu (orta yiiz hipoplazisi), zor laringoskopi ve
zor entiibasyon (servikal fiizyon sonucu boyun hareket kisitliligr), zor
damar yolu, artmis respiratuar komplikasyon (trakeal kartilajlarda
daralma ve web gibi trakea anomaliler), pozisyon ve transport sira-
sinda gozde basi hasari (goz kapaklarinin tam kapanmamast), artmis
regiirgitasyon ve aspirasyon riski, uzun etkili benzodiazepin ve opio-
idlerden kaginilmali, postoperatif havayolu obstruksiyonu (4).

Saethre-Chotzen Sendromu (Akro-sefalo-sindaktili tip III)

TWIST1 geni mutasyonuna bagh kraniyofasiyal anomali (bilateral
koronal siitiir sinositozisi, brakisefali, diisiik frontal sa¢ ¢izgisi, pito-
zis, servikal fizyon, fasiyal asimetri, nazal septum deviasyonu, dar
damak arki ile seyreden maksiler hipoplazi, hipertelorizm), iskelet
anomalileri (ayak 2-3. parmaklari tutan sindaktili, brakidaktili, kli-
nodaktili), servikal vertebra fiizyonu, boyun ekstansiyonu kisitls, ser-
vikal instabilite, yarik damak, kisa viicut yapisi, konjenital kardiyak
malformasyonlar (35).

Zor entiibasyon zor maske ventilasyonu (kii¢iik maksilla, nazal sep-
tum deviasyonu, yiiz hipoplazisi), zor damar yolu (kisa boy, sindak-
tili, kiiciik distal falanks, klinodaktili, dirsek ve diz kontraktiirii), zor
intraoperatif pozisyon, zor subklavian ven kanulasyonu (kisa klaviku-
la), artmis IKB, nobet (sinositozis, brakisefali), géz cerrahisinde art-
mius okulokardiyak refleks, bulanti-kusma insidansi artmig (orbital
asimetri), zor iletisim (isitme kayb1), anestezi indiiksiyonu ve idame-
sinde kardiyovaskiiler instabilite (4,36).

Carpenter Sendromu (Akro-sefalo-sindaktili tip II)

MEGF8 gen mutasyonu sonucu lamdoid, sagittal ve koronal siitiir-
lerde kraniosinositozis, akrosefali, yiizde asimetri, brakisefali veya
turrisefalik kafa yapisi, diigiik yerlesimli kulaklar ve lateral yerlesimli
medial kantus, parmaklarda kismi sindaktili ve ayakta preaksiyel po-
lisindaktili, brakiodaktili, obezite, zeka geriligi, umblikal herni, krip-
torsizm, konjenital kalp defektleri (37).

Zor hava yolu yonetimi (dis gelisim anomaileri, fasiyal hipoplazi, hi-
pertrofik tonsiller, hipoplastik mandibula/maksilla, kisa boyun), pre-
op EKG ve EKO (kardiyak defektler), indiiksiyonda iletisim problemi
(mental retardasyon)

Kontrollit indiiksiyon (IKB artisi, hidrosefali) (38).

Freeman-Sheldon Sendromu (Distal arthrogryposis tip 2A)

MYH3 gen mutasyonu sonucu 1slik ¢alan yiiz gériiniimii (biiziigmiis
dudaklar, mikrognati, mikroglossi, uzun ve genis filtrum, ¢enede H
veya Y seklinde gukurlagma), kiigiik burun, diisiik kulak, hipertelo-
rizm, strabismus, pitosis, blefarofimozis, iskelet anomalileri (39,40).

Zor havayolu, zor direkt laringoskopi (Agzin yeterince agilamamasi,
mikrognati, mikroglossi, yutma giigliigti ve buksinator kaslarin ye-
tersizligi).

Kas rijiditesi, masseter spazmi, malign hipertermi riski. Postoperatif
solunum yetmezligi;opioidlerden kaginilmali, miimkiinse rejyonel
anestezi tercih edilmelidir.

Schwartz-Jampel Sendromu

HSPG2 gen mutasyonu, heparin sulfat proteoglikan yapisinda bozul-
ma, mikrognoti, mikrostomi, anormal yiiz 6zellikleri, eklem kontrak-
tirdi, kemik displazileri, kisa boy, myotoni (41).

Zor entiibasyon (mikrostomi and ¢ene kaslarinda rijidite), zor kaudal
anestezi (kontrakte pelvis), termoregulatuar disfonksiyon (intravenoz
anestezi tercih edilmeli, 1s1 ve kapnogram monitorizasyonu)

Cornelia de Lange Sendromu

Olgularin gogunda NIPBL gen mutasyonu sonucu gelisme geriligi,
dismorfik yiiz (orta hatta birlesen kaslar, uzun kivrik kirpikler, uzun
frenilum, firlak {ist kesici disler, ince tist dudak, kisa boyun, mikrose-
fali, mikrognati, yiiksek damak), iskelet anomalileri (6nkol yoklugu,
kiigiik el ve ayaklar, sindaktili, oligodaktili) (42), motor mental retar-
dasyon, kardiyopulmoner anomaliler, gastrointestinal (hiatus hernisi,
pilor stenozu, gastrodzefageal reflit).

Zor hava yolu yonetimi (disformik yiiz yapist)

Artmus aspirasyon riski (gastroozefagial reflii)

Perioperatif respiratuar komplikasyonlar (enfeksiyon, havayolunda
irritabilite, hipoksi, hiperkapni)

Malign hipertermi riski (halotan ve nitr6z oksitten kagin)
Endokardit profilaksisi (kardiyopulmoner anomaliler)

Renal disfonksiyon (ilag dozlar1 ayarlanmali)

Preoperatif iletisim glicligii (mental retardasyon) (43).
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Akondroplazi

FGFR3 gen mutasyonu kartilaj proliferasyonunun inhibisyonu
ve yetersiz endokondral kemik olusumu, spinal ve kraniyofasiyal
anomaliler, biiyiik kafa ve dil, orta yiiz hipoplazisi, kemerli burun,
kisa ekstremiteler, belirgin kifoskolyoz, boyun ekstansiyon kisitli-
l1g1, atlantoaksiyel instabilite, santral yada obstruktif apne.

Zor maske ventilasyonu, zor entiibasyon (boyun ekstansiyon ki-
sithilig, atlantoaksiyel instabilite, biiytik dil-endotrakeal tiip boyu
hastanin kilosu baz alinarak ayarlanmalidir), zor periferik damar
yolu (asir1 gevsek cilt ve cilt alt1 doku), spinal kord iskemi riski,
zor rejyonel anestezi, postoperatif apne riski (restriktif akciger
hastaligy, santral yada obstruktif apne) (44).

Escobar Sendromu (Multiple Pterygium)

Gelisme geriligi, dismorfik yiiz goriiniimii ve antekiibital, servi-
kal, popliteal, interdigital alanlarda ve boyunda deri katlantilar
(pterjium), fleksiyon kontraktiirii, anormal vertebral fiizyon, ro-
cker bottom (golf sopasi) ayak, sindaktili, kamptodaktili, yarik
damak ve restriktif akciger hastalig1.

Ventilasyon ve zor entiibasyon
Zor periferik damar yolu
Zor rejyonel anestezi (vertebra deformiteleri)(45).

Moebius Sendromu

Tek veya gift tarafli fasiyal ve abducens sinirlerinin dogustan
paralizisi sonucu orofasiyal anomaliler (¢igneme kaslarinda dis-
fonksiyon, dil hareketlerinde kisitlilik ve mandibular hipoplazi,
retrognati, mikrognati), hipoplastik dil, mikrognati, yarik damak,
ekstraokuler goz hareketlerinde defektler, extremite anomalileri,
nobet, hipogonodizm, hipotoni, mental retardasyon, konjenital
kardiyak hastalik.

Zor entiibasyon, zor periferik damar yolu (ektremite anomali-
leri), preoperatif endokardit profilaksisi (kardiyak hastaliklar),
perioperatif korneal abrazyon, keratopati riski (fasial paralizi ne-
deni ile gz kapaklarinin tam kapanmamasi)

Postoperatif havayolunda artmis sekresyon, iist hava yolu obst-
ruksiyonu ve respiratuar yetmezlik, santral hipoventilasyon (opi-
oid kullaniminda dikkat), kronik antikonvulzan kullanimi varli-
ginda nondepolarizan kas gevsetici dozu ayarlanmali (46).

Down Sendromu

Makroglossi, kiigiik ¢ene, epikantus katlantisi, diisiik kas tonusu,
kol ve bacak kisaligi, kisa boy, atlantoaksial instabilite, lingual
tonsiller hiperplazi, kiigiik trakea, hipotoni, genis el, kisa ve tom-
bul parmak, simian ¢izgisi, ayak bas parmagiyla ikinci parmak
aras1 daha biiyiik bir bosluk, konjenital kalp hastaligi, zayif im-
miinite, duodenal atrezi, gastroozefagial reflii ve tiriner sistem
anomalileri, endokrin anomaliler (47).

Zor entiibasyon (biiyiik dil ve kiigiik agiz; laringomalazi), kiigiik
numara endotrakeal tiip (subglottik stenoz), laringoskopi ve en-
tiibasyonda dikkatli bag boyun hareketi (atlantoaksial instabilite)
Postoperatif havayolu obstriksiyonu, intraoperatif bradikardi,
bronkospazm, hipotansiyon, iletisim zorlugu infektif endokardit
proflaksisi.

Kabuki Sendromu

KMT2D gen mutasyonu, dismorfik yiiz (uzun palpebral fissiirle-
ri, alt g6z kapaklarmin 1/3 lateralinin eversiyonunu, lateral 1/3’
seyrek kavisli kaglar, genis basik burun koki, genis diisiik kulak
kepgeleri, yiiksek arkli damak, dental anomaliler), iskelet anoma-
lileri, gelisim geriligi, kardiyovaskiiler anomaliler, renal-iiriner,
anorektal, endokrin ve hematolojik anomaliler, bilier atrezi, epi-
lepsi, kas hipotonisi. Adenoid hipertrofi, rekiirren otitis media ve
pnomoni, konjenital hipotiroidi, mental retardasyon (48).

Zor entiibasyon (yitksek arkli
malokluzyon)

Preoperatif kardiyak degerlendrime (konjenital kalp hastalig),
Preoperatif pulmoner degerlendirme (skolyoz, immiin yetmezlik,
sik pnémoni)

Lateks allerjisi

Pozisyon sirasinda dikkat (eklem laksisitesi)

Artmis nondepolarizan kas gevsetici ihtiyaci (kronik antikonviil-
zan kullanimi)

damak, yarik damak-dudak,
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