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Cornelia De Lange Sendromlu
Pediatrik Hastada Anestezi ve
Zor Havayolu Yonetimi

Anesthetic and Airway Management of
a Pediatric Patient with

Cornelia De Lange Syndrome: Letter to the Editor

ornelia de Lange Sendromu (CdLS), mikrosefali, orta hatta birlesen
C kaglar, uzun kirpikler, basik-genis buruna sahip dismorfik yiiz gorii-
nlimii, mental retardasyon, gz, kulak patolojileri, gastrointestinal ve
kardiyak anomalilerin de gozlenebilecegi nadir goriilen bir genetik sen-

dromdur.!

Bu ¢aligmada, CdLS tamis: ile seyreden ¢ocuk hastada McGrath® MAC
videolaringoskop ve Bonfils® fiberoskop (Resim 1) ile saglanan havayolu
yOnetimi tartigilmistir.

Hastamiz hipertrofik tonsil, isitme kayb1 nedeni ile elektif cerrahi
planlanan; CdLS tanili, 2,5 yasinda, 14 kg erkek hastayd. Oz gecmisinde
sik tekrarlanan st solunum yolu enfeksiyonu 6ykiisii mevcuttu. Fizik
muayenesinde mikrosefali, yiiksek dar damak, mikrognati, kisa kalin
boyun, sinofriz ile karaktarize atipik yliz goériiniimii, mental retardasyon,
gelisme geriligi saptanip Mallampati 3 olarak degerlendirildi (Resim 2). Eko-
kardiyografisinde kii¢iik perimembranoz ventrikiiler septal defekt (VSD)
ve atriyal septal defekt (ASD) saptanip, laboratuvar bulgular1 normal olarak
degerlendirildi.

Ebeveyn anestezi onamini takiben premedikasyon uygulanmadan ame-
liyathaneye alinan hastaya elektrokardiografi, noninvaziv kan basinci, pe-
riferik oksijen satlirasyonu (SPO2) ve 1s1 monitdrizasyonu uygulandi.
Beklenen zor entiibasyon olasiligina karsi uygun “airway”, endotrakeal tiip,
bleyd ve larengeal maske ayrica Bonfils® fiberoskop ve olas1 trakeostomi ih-
timaline kars1 kulak-burun-bogaz ekibi hazirda bekletildi.

Anestezi inditksiyonu %50 N,O/O, ve %6 sevofluran inhalasyonla ya-
pildi. Damar yolu agilip maske ventilasyonunda sorun yasanmayan hastaya
15 pgkg? fentanil intravenoz (IV) ve laringoskopiyi kolaylagtirmak amaciyla
5 mg mivakuryum IV olarak uygulandi. Yeterli anestezi derinligi saglanip
McGrath® MAC videolaringoskopun kamera 6zelliginden yararlanilarak 2
no’lu bleyd ile glottik gériiniimi “Cormack-Lehane 3” olarak belirlenen has-
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tada entiibasyon denendi. Basar1 saglanamayinca
“Miller 2 no’lu” diiz bleydi kullanilarak iki kez en-
tlibasyon girisimi denenmesine ragmen basar1 sag-
lanamayan hastada maske ile ventilasyona devam
edildi. Bonfils® fiberoskop 4,5 numarali spiralli en-
titbasyon tiipii yiikklenerek, nazal oksijen ile 4 L/dk
O, ile oksijenizasyona devam edilerek Bonfils® fibe-
roskop ile ikinci toplam besinci denemede orotra-
keal entiibasyon (OTE) gerceklestirildi. Soluk sonu
CO, monitdrizasyonu ve oskiiltasyon ile trakeal en-
tiibasyonun dogrulugu teyit edildi. Aradaki zamanda
maske ile ventilasyonu saglanan hastada SPO, % 97-
99 arasinda seyretti. Anestezi idamesi %50 O, + %50
N,0,%2-3 sevofluran inhalasyonuyla saglandi. Po-
stoperatif solunumsal komplikasyonlara karsin 4 mg
deksametazon, 1 mg/kg metilprednizolon, 10 mg
pantoprazol IV ve infektif endokardit proflaksisi uy-
gulandi. Islem sonunda anestezik ajanlar kesilerek
spontan solunumu gelen hasta orotrakeal aspiras-
yonu takiben ekstiibe edilerek maske ile solunumu
desteklendi. Yeterli spontan solunumu saglanan
hasta derlenme odasina alindi.

Mikrognati; kiiciik agiz, kisa boyun, yiiksek
damak, temporomandibuler eklem rijiditesi nedeni
ile CdLS’li hastalarda maske ventilasyon ve endot-
rakeal entiibasyon zor olabilmektedir.? Literatiirde
bildirilen CdLS’li hastalarda; Mallampati 3- “Cor-
mack Lehane 4” olarak degerlendirilmis, spontan
solunum korunarak, kas gevsetici uygulanmadan
larengeal maske ile operasyonlar gerceklestirilmis-
tir.2 Bizim hastamizda zor entiibasyon olarak de-
gerlendirilmis, yapilacak operasyon agiz iginde
calismay: gerektirdiginden basarili OTE i¢in alter-

RESIM 2: Comelia de Lange sendromlu gocuk hasta.

natif zor havayolu gereci olan bonfils fiberoskop-
tan yararlanilmigtir.

CdLS’li hastalar irritabl havayoluna sahip olup
solunum sistemi enfeksiyonlarina duyarhdirlar. Bu
nedenle bu hastalarda yeterli anestezi derinligi sag-
lanmali, endotrakeal entiibasyon dikkatli bir sekilde
yapilmalidir.® Bizim hastamizda da laringoskopi 6n-
cesi anestezi derinlegtirilip, olas1 bronkospazma kar-
sin medikal tedavi uygulanmistir. Anestezinin
idamesi esnasinda mevcut kardiyovaskiiler bulgu-
lar hipoksi ve hiperkarbiye sebep olabilmektedir.?
Bizim hastamizda ASD c¢ap1 postpartum dénemde-
kinden daha kii¢itk saptanmis, peroperatif endo-
kardit proflaksisi uygulanan hastada peroperatif
hemodinamik komplikasyon goriilmemistir.

Zor havayoluna sahip CdLSli hastalarda,
kiiciik capl tiiplerle bile OTE’ye olanak saglayan
Bonfils® fiberoskop alternatif havayolu araci olarak
degerlendirilmelidir.
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