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ornelia de Lange Sendromu (CdLS), mikrosefali, orta hatta birleşen
kaşlar, uzun kirpikler, basık-geniş buruna sahip dismorfik yüz görü-
nümü, mental retardasyon, göz, kulak patolojileri, gastrointestinal ve

kardiyak anomalilerin de gözlenebileceği nadir görülen bir genetik sen-
dromdur.1

Bu çalışmada, CdLS tanısı ile seyreden çocuk hastada McGrath® MAC
videolaringoskop ve Bonfıls® fiberoskop (Resim 1) ile sağlanan havayolu
yönetimi tartışılmıştır.

Hastamız hipertrofik tonsil, işitme kaybı nedeni ile elektif cerrahi
planlanan; CdLS tanılı, 2,5 yaşında, 14 kg erkek hastaydı. Öz geçmişinde
sık tekrarlanan üst solunum yolu enfeksiyonu öyküsü mevcuttu. Fizik
muayenesinde mikrosefali, yüksek dar damak, mikrognati, kısa kalın
boyun, sinofriz ile karaktarize atipik yüz görünümü, mental retardasyon,
gelişme geriliği saptanıp Mallampati 3 olarak değerlendirildi (Resim 2). Eko-
kardiyografisinde küçük perimembranöz ventriküler septal defekt (VSD)
ve atriyal septal defekt (ASD) saptanıp, laboratuvar bulguları normal olarak
değerlendirildi.

Ebeveyn anestezi onamını takiben premedikasyon uygulanmadan ame-
liyathaneye alınan hastaya elektrokardiografi, noninvaziv kan basıncı, pe-
riferik oksijen satürasyonu (SPO2) ve ısı monitörizasyonu uygulandı.
Beklenen zor entübasyon olasılığına karşı uygun “airway”, endotrakeal tüp,
bleyd ve larengeal maske ayrıca Bonfıls® fiberoskop ve olası trakeostomi ih-
timaline karşı kulak-burun-boğaz ekibi hazırda bekletildi.

Anestezi indüksiyonu %50 N2O/O2 ve %6 sevofluran inhalasyonla ya-
pıldı. Damar yolu açılıp maske ventilasyonunda sorun yaşanmayan hastaya
15 μgkg-1 fentanil intravenöz (IV) ve laringoskopiyi kolaylaştırmak amacıyla
5 mg mivakuryum IV olarak uygulandı. Yeterli anestezi derinliği sağlanıp
McGrath® MAC videolaringoskopun kamera özelliğinden yararlanılarak 2
no’lu bleyd ile glottik görünümü “Cormack-Lehane 3” olarak belirlenen has-
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tada entübasyon denendi. Başarı sağlanamayınca
“Miller 2 no’lu” düz bleydi kullanılarak iki kez en-
tübasyon girişimi denenmesine rağmen başarı sağ-
lanamayan hastada maske ile ventilasyona devam
edildi. Bonfıls® fiberoskop 4,5 numaralı spiralli en-
tübasyon tüpü yüklenerek, nazal oksijen ile 4 L/dk
O2 ile oksijenizasyona devam edilerek Bonfıls® fibe-
roskop ile ikinci toplam beşinci denemede orotra-
keal entübasyon (OTE) gerçekleştirildi. Soluk sonu
CO2 monitörizasyonu ve oskültasyon ile trakeal en-
tübasyonun doğruluğu teyit edildi. Aradaki zamanda
maske ile ventilasyonu sağlanan hastada SPO2 % 97-
99 arasında seyretti. Anestezi idamesi %50 O2 + %50
N2O,%2-3 sevofluran inhalasyonuyla sağlandı. Po-
stoperatif solunumsal komplikasyonlara karşın 4 mg
deksametazon, 1 mg/kg metilprednizolon, 10 mg
pantoprazol IV ve infektif endokardit proflaksisi uy-
gulandı. İşlem sonunda anestezik ajanlar kesilerek
spontan solunumu gelen hasta orotrakeal aspiras-
yonu takiben ekstübe edilerek maske ile solunumu
desteklendi. Yeterli spontan solunumu sağlanan
hasta derlenme odasına alındı.

Mikrognati; küçük ağız, kısa boyun, yüksek
damak, temporomandibuler eklem rijiditesi nedeni
ile CdLS’li hastalarda maske ventilasyon ve endot-
rakeal entübasyon zor olabilmektedir.2 Literatürde
bildirilen CdLS’li hastalarda; Mallampati 3- “Cor-
mack Lehane 4” olarak değerlendirilmiş, spontan
solunum korunarak, kas gevşetici uygulanmadan
larengeal maske ile operasyonlar gerçekleştirilmiş-
tir.2 Bizim hastamızda zor entübasyon olarak de-
ğerlendirilmiş, yapılacak operasyon ağız içinde
çalışmayı gerektirdiğinden başarılı OTE için alter-

natif zor havayolu gereci olan bonfils fiberoskop-
tan yararlanılmıştır. 

CdLS’li hastalar irritabl havayoluna sahip olup
solunum sistemi enfeksiyonlarına duyarlıdırlar. Bu
nedenle bu hastalarda yeterli anestezi derinliği sağ-
lanmalı, endotrakeal entübasyon dikkatli bir şekilde
yapılmalıdır.3 Bizim hastamızda da laringoskopi ön-
cesi anestezi derinleştirilip, olası bronkospazma kar-
şın medikal tedavi uygulanmıştır. Anestezinin
idamesi esnasında mevcut kardiyovasküler bulgu-
lar hipoksi ve hiperkarbiye sebep olabilmektedir.3

Bizim hastamızda ASD çapı postpartum dönemde-
kinden daha küçük saptanmış, peroperatif endo-
kardit proflaksisi uygulanan hastada peroperatif
hemodinamik komplikasyon görülmemiştir. 

Zor havayoluna sahip CdLS’li hastalarda,
küçük çaplı tüplerle bile OTE’ye olanak sağlayan
Bonfils® fiberoskop alternatif havayolu aracı olarak
değerlendirilmelidir.

RESİM 1: McGrath® MAC videolaringoskop ve spiralli entübasyon tüpü yüklü Bonfils® fiberoskop.

RESİM 2: Cornelia de Lange sendromlu çocuk hasta.
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