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Ozet

Dudak ve damak yariklari, bas ve boyun bélgesinin sik goriilen
konjenital malformasyonlari arasindadir. Yarik dudak ve damak hem
ektrodaktili-ektodermal displazi-yarik dudak/damak sendromu (EEC
sendromu) hem de yarik damak-kardiak defekt-genital anomaliler-
ektrodaktili sendromu’nun (akrokardiofasial sendrom- CCGE sendromu)
bir komponentidir. Dudak ve damak vyariklarina eslik eden
malformasyonlar ve dudak-damak yariklarinin dahil oldugu sendromlarin
taninabilirligi ve oranlari yillar iginde artis géstermistir. Maksillo-fasial
defektlerde entiibasyon zorlugu beklenen bir komplikasyondur.
Entlibasyon guigligii beklenen olgularda Mallampati (orofarangial
goriinim), Wilson, Cormack ve Lehane testleri gibi risk belirleme
kriterleri kullanilabilir. Bu yazimizda yarik damak-yarik dudak tanisi
alan, ekstremite anomalileri olan, on yasinda, 30 kg agirigindaki kiz
cocugunun entiibasyon glglugu riski ve uygulamamizi tartismayi
amagladik.

Anahtar Kelimeler: Yarik damak-yarik dudak, Mallampati, Zor
entilibasyon.

Abstract

Cleft lip and palate is one of the common congenital malformations
of head and neck region. Cleft lip and palate anomaly may be component
of other syndromes like ectrodactily — ectodermal dysplasia (EEC)
syndrome and cleft palate — cardiac defect — genital anomalies —
ectrodactily acrocardiofacial (CCGE) syndrome. The diagnosis of
accompanying malformations to cleft lip/palate and also syndrome
complexes are increased in recent years. Difficult intubation is a
desirable complication in maxillo-facial defects. For risk stratification
of difficult intubation some tests are defined. Mallampati, Wilson,
Cormack and Lehane tests can be used for this purpose. Our aim in
this study was to discuss the difficult intubation risk and our experience
of 10 years old, 30 kg of body weight girl with cleft lip and palate.
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Giris

Dudak ve damak yariklari, bas-boyun bdlgesinin sik
goriilen konjenital malformasyonlari arasindadir. Yarik
dudakl hastalarin %50 sinde yarik damak bulunmaktadir.
Etkilenen hastalarin énemli bir kisminda ek bir anomali
saptanmazken, eslik eden konjenital malformasyonlar
zaman zaman karsimiza ¢ikabilmektedir. Yarik dudak
ve yarik damak embriyolojik, fonksiyonel ve genetik
acilardan farkl antitelerle yakindan iligkilidir. Olasi
nedenler annenin ilag maruziyeti, bir sendrom-
malformasyon kompleksi veya genetik faktorlerdir. Yarik
dudakl gocuklarda 6zellikle yarik damakla birlikte
olanlarda gelisme geriligi ve iliskili konjenital
malformasyon sikligi artmistir ve bu agidan arastiriimasi
gerekir (1,2). Yarik dudak ve damak hem ektrodaktili-
ektodermal displazi-yarik dudak/damak sendromu (EEC
sendromu) hem de yarik damak-kardiak defekt-genital
anomaliler-ektrodaktili sendromu’nun (akrokardiofasial
sendrom-CCGE sendromu) bir komponentidir.

Yarik dudak-yarik damak hastalarinda normal
kosullarda ve deneyimli ellerde bir gticliikle karsilasmadan
yapilan entlibasyon islemi bazi durumlarda glic, hatta
olanaksiz olmaktadir. Entlibasyon islemi, uygulayicinin
deneyimi ve becerisi ile hastanin kendi 6zelliklerinden
kaynaklanan nedenlerle zor olabilir. Hastaya ait nedenler
en 6nemli problem olmakla birlikte, uygulayicinin bu
konuda yeterli deneyim ve beceriye sahip olmasi
Onkosuldur (3).

Zor entlibasyon; ¢ kez laringoskopik girisimde
bulunmak, direkt laringoskopi yapilamamasi, yardimci
bir alet kullanmak zorunda kalinmasi ve disaridan basi
yapilmasina karsin glottisin bir kismi veya tamaminin
gorilememesi olarak tanimlanmaktadir. Entlibasyon
guicligu riskini belirlemek igin Mallampati testi (oro
farangial goriinim), laringoskopik goriiniimde Wilson,
Cormack ve Lehane degerlendirmeleri kullanilmaktadir.
Insidans %1-13 arasinda dedismekle birlikte genellikle
olgularin %?2-3'linde ciddi entlibasyon zorludu ile
karsilagilmaktadir (4).
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Zor entiibasyonun yani sira ayrica maske ile
ventilasyonda da gticlige yol acan nedenler arasinda;
hastaya ait anatomik nedenler (kisa ve kasl boyun yapisi
vb), konjenital anomaliler (koanal atrezi, yarik damak,
yarik dudak vb), inflamatuvar, dejeneratif fibrotik durumlar
(abse, epiglottit vb), tiimérler, endokrin nedenler (biylk
guatr vb), travmalar (larengial vb), yabanci cisim
sayilabilmektedir. Obezite, sinirll boyun hareketi ve sinirli
adiz acikligi en yaygin anatomik yan faktorlerdir. Bas-
boyun anomalileri igerisinde yer alan yarik damak, yarik
dudak olgularinda farkl oranlarda zor entiibasyon riski
mevcuttur (5). Biz bu olgu sunumunda yarik dudak-yarik
damak ile beraberlik gésteren ektodermal displazi-
ektrodaktili seklindeki sendromu literatiirler esliginde
tartismay planladik.

Olgu

On yasinda ve 30 kg adiriginda kiz cocuk, bilateral
yarik damak-yarik dudak deformitesi nedeniyle plastik
cerrahi anabilim dali tarafindan opere edilmek (zere
ameliyathaneye alindi. Ozge¢misinde ebeveyninde birinci
derece akrabalik disinda bir 6zellik yoktu. Uglinci
gebelikten dodan hastamizin diger 4 kardesi saglamdi.
Preoperatif yapilan fizik muayenesinde firlak-hareketli 6n
iki kesici digler, bilateral maksillofasial defekt, adiz agiklid
Grade II (1/3 daralma), Ust ekstremitede fokomelia ve
adaktili, alt ekstremitede dizlerde fleksiyon kontraktiir
mevcuttu (Resim 1). Mallampati degerlendirmesinde
sadece sert damak gorilebildigi icin Grade III olarak
degerlendirildi. Yarik dudak-damak patolojisine ek olarak
multiple ekstremite anomalileri olan hastada yapilan
incelemelerde i¢ organlari ilgilendiren anomali olmadigi
tespit edildi. Bu sekilde hastada entubasyon gugliig
disinda risk faktori olmadigina karar verildi.

Resim 1. Hastanin genel gorinimi ve
ekstremite anomalileri

Hasta 6 saatlik aglik sliresi sonunda, elektif kosullarda
ameliyata alindi. Hastada zor entiibasyon olabilecedi
distindlerek gerektiginde trakeostomi agilabilmesi igin
aileden izin alindi. Premedikasyon verilmedi. Cesitli
boylarda oral, nazal airwayler ve endotrakeal tiipler,
Magill ve Macintosh bleydler, laringeal masklar (LMA) ve
fiberoptik bronkoskop aleti hazirlandi.

Koruk ve ark.

Operasyona alinan hasta noninvaziv teknikle
(elektrokardiyogram, kan basinci, 1si, pulse oksimetre)
monitorize edildi. Sedasyon saglamak ve laringoskopik
dederlendirme yapmak amaciyla propofol 1 mg/kg
intraven®z olarak uygulandi. Hasta anesteziyoloji uzmani
tarafindan entubasyon igin dederlendirildi. Firlak ve
hareketli 6n diglere zarar vermemek icin laringoskop
lateralden ilerletilerek laringoskopik gdrinim
degerlendirildi. Buna gore entubasyon gicliigi Wilson’a
gore IV, Cormack ve Lehane gore ise III. derece olarak
belirlendi. Entiibasyon gligliigii riski belirlendikten sonra,
1 mg/kg propofol ve 1 mg/kg stiksinilkolin eklenerek
maske ile ventilasyon saglandi. Yeterli kas gevsekligine
ulasildiktan sonra, yonlendiriimesini saglamak amaciyla
kilavuz yerlestirilmis 6.5 nolu kafli, spiralli, endotrakeal
tlp ile entiibasyon girisimi denendi.

Denemenin basarisiz olmasini takiben kas gticl geri
donen hastaya 1 mg/kg ek siksinil kolin yapildi. Lateral
yaklagim ve Sellick manevrasi uygulanarak ikinci denemede
enttibasyon basarili oldu (Resim 2). Vakanin anestezi
idamesine %50 N2O, %50 O, ve %2 Sevofluran ile devam
edildi. Intraoperatif 8-10 ml/kg/saat %5 Dekstroz +
%0.2 NaCl kullanilan hastaya yapilan operasyon 2 saat
siirdii. Kan gereksinimi olmayan ve hemodinamik
parametrelerin stabil seyrettigi vakada ekstubasyon
sorunsuz olarak saglandi. Postoperatif donemde plastik
cerrahi servisinde takibi yapilan hasta, operasyonunun
6. glinii taburcu edildi.

Resim 2. Yarik dudak-damak anomalisi ve entube hali

Tartisma

Dudak ve damak yariklari, bag-boyun bdlgesinin sik
gorilen konjenital malformasyonlari arasindadir. Yarik
dudak/damakli bir cocugun dederlendirilmesinde yarik
dudak ve damadin bir sendromun komponenti olup
olmadidinin saptamasi gereklidir (2). EEC olarak
adlandirilan sendromda; ektrodaktili, ektodermal displazi'ye
yarik dudak/damak anomalileri eslik eder. Akrokardiofasial
sendrom (CCGE sendromu) ise yarik dudak/damak,
ektrodaktili, kardiak defekt ve genital anomalilerden
olusmaktadir.
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Hastamizda yarik dudak/damak, Ust ekstremitede
fokomelia ve adaktili, alt ekstremitede dizlerde fleksiyon
kontraktlri disinda ek olarak ektrodaktili, Urogenital ve
kardiovaskiiler anomali, konjenital dakriostenoza
rastlanmadi.

Maksillo-fasial defektleri bulunan bebeklerde
entiibasyon zorlugu beklenen bir durumdur. Isada ve ark
(5) tarafindan konjenital anomalisi bulunan bebeklerde
zor entiibasyon riskinin arttigi gosterilmistir. Obezite,
kisith boyun hareketleri ve adiz acikliginin tam olarak
saglanamadidi olgularda zor entiibasyon riskinin dnemli
oranda arttidi, konjenital anomalili bebeklerde 6zellikle
dikkatli bir preoperatif incelemenin zorunlu oldugu
bildirilmektedir (6). Ayrica bu hastalarda eslik eden firlak
Ust diglerin de entubasyon zorluguna yol acacadi literattirde
bildirilmistir (7). Biz de olgumuzda, konjenital bir anomali
olan bilateral yarik damak, yarik dudak, firlak ve hareketli
on dislere bagl olarak zor entlibasyon riski oldugunu
disinerek direkt ve laringoskopik dederlendirmelerle
glglugiin derecesini belirledik ve zor entlibasyon igin
hazirlik yaptik. Ikinci denemede basarili oldugumuz bu
vakada firlak ve hareketli 6n disler sebebiyle zor
entubasyon ile karsilasilabilecegini ve lateral yaklagimla
laringoskopi yapilmasinin faydali olabilecedi kanaatine
vardik.

Cattano ve ark (8) Mallampati’'nin (orofarangial
goruniim) zor entiibasyon riskini éngérmek agisindan
onemli bir siniflama oldugunu, Siddigi ve ark (9) ise
Mallampati siniflamasi ile Wilson degerlendirmesinin bir
arada yapilmasinin zor entiibasyon riskini 6ngérmek
agisindan daha dederli oldugunu ortaya koymuslardir.

Olgumuzda Mallampati, Wilson, Cormack ve Lehane
dederlendirmelerinin hepsinin zor entiibasyon riskini
belirlemek agisindan giiclii testler olabilecegini distinerek
her ¢ degerlendirmeyi birlikte yaptik. Olguyu Mallampati
III, Wilson IV, Cormack ve Lehane gore III. derece olarak
belirledik. Bu degerlendirmelerle olgunun entiibasyonunun
zor olabilecedini dustindiik.

Marquez ve ark (10) bebek hastalarda endotrakeal
entlibasyonun glivenli yapilabilmesi igin zor entiibasyona
yol acabilecek durumlarin degerlendirilip, entiibasyon
oncesi yeterli ventilasyonun kontrolli bir bicimde
saglanmasi halinde, ender gergeklesebilecek problemlerin
ortadan kaldirabilecegini belirtirken, bir baska calismada
bas-boyun anomalisi olan bebeklerde hizli entiibasyon
algoritmasinin uygulanabilecedi ve hatta uyanik
entiibasyonun denenebilecedi belirtilmektedir (11).

Biz de anestezi indiiksiyonundan sonra, maskeyle
ventilasyon problemi olmadigini belirledik, kisa etkili
siiksinil kolini uyguladik ve ikinci denemede entiibasyonu
gerceklestirdik Stiksinil kolini tercih etmemizin nedeni
etkisinin kisa olmasi ve entiibasyonun
gerceklestiriiememesi durumunda hastanin spontan
solunumunun hizla geri dénebilmesidir.

Koruk ve ark.

Stauffer ve ark (12) larengial maske ve gerekebilecegi
disinulerek hazirda bekletilen fiberoptik bronkoskopi
aletinin de zor entiibasyonlarda kullanilabilecegini
belirtmislerdir. Olgumuzda ikinci denemede basaril
olundugundan, énceden hazirlamis oldugumuz fiberoptik
bronkoskopiye ihtiyacimiz olmadi. Ancak entiibasyonu
gercgeklestirememis olsaydik, fiberoptik entiibasyonu
deneyebilirdik.

Windsor ve ark (13) tim zor entiibasyon kriterlerini
degerlendirdikten sonra, hastanin bireysel ozelliklerini
hesaplayarak ve zor entlibasyon ile ilgili tim geregleri
sagladiktan sonra yapilacak entiibasyon girisimlerinin
basarili olabilecegini belirtmektedir.

Entlibasyonda basarinin islemi yapan anestezistle
iligkili oldugu kabul edilmistir. Bizim olguda da entubasyon
deneyimli bir anestezi uzmani ile yapilmistir. Yapilan
calismalarda, beceri ve ustaligin 6zellikle pediatrik
hastalardaki zor entlibasyonda morbidite ve mortaliteyi
onledigini belirtmislerdir (14). Li ve ark. da (15) gii¢ hava
yolu yonetimi ve zor entlibasyon agisindan en énemli
parametrenin, anestezistin yetenegi ve becerisi oldugunu
belirtmiglerdir.

985 tane yarik damak yarik dudak anomalisi olan ve
yaslari 1-3 arasi degisen gocuklarin entiibasyonlarinin
dederlendirilmesinde, hastalarin %4.7'sinde zor
entlibasyon oldugu tespit edilmistir. Zor entlibasyona
etki eden faktorler arasinda mikrognati, hastanin yasi
(1-6 ay %7; 6-12ay %2.9; 1-3 yas %3.13), deformitenin
derecesi sayllmistir. En blyuk zorluk ise bilateral dudak
damak yariklarinda gérilmustar (16).

Yapilan bir galismada zor entlibasyon vakalarinda
lateral yaklasimin standart orta hat yaklagimla yapilan
entiibasyona gore islemi daha kolaylastirdig bildirilmistir
(17). Yarik damak dudakl hastalarda konvansiyonel
Onden yaklasimla bu hastalarda 6n dislerde zedelenme
olabilecedi bildirilmistir. Ayrica bu hastalarda orta hat
destek dokusundaki kayip nedeni ile sol lateral yaklagimin
daha uygun olabilecedi bildirilmistir (18).

Sonug olarak, bu olguda oldugu gibi bilateral maksillo-
fasial kleftleri bulunan olgularda spontan solunumun
devamini saglayacak anestezik ajanlarla zor entiibasyon
riskinin dederlendirilmesi uygun olacaktir. Maske ile
ventilasyonda sorun olmadiginin gdsterilmesi,
laringoskopinin lateral yaklasimla yapilmasi ve kisa etkili
kas gevsetici kullanilmasi da faydal olabilir. Yardimci
aletlerin ve uygun pozisyonun saglanmasinin, bunun igin
de iyi bir ekip calismasinin basarili entiibasyon oranini
arttiracagini diigtinmekteyiz.
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