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Kabuki Sendromlu Hastada
Anestezi YOonetimi

Anesthesia Management in Patient with
Kabuki Syndrome

OZET Kabuki sendromu, goklu konjenital malformasyonlarla seyreden nadir bir sendromdur. Has-
talarin yiiz goriiniimleri geleneksel Japon tiyatro oyuncularinin makyajlarini andirdigindan, Ka-
buki make-up sendromu olarak da adlandirilmistir. Sendrom; kraniyofasiyal dismorfik bozukluk,
iskelet-kas anomalileri, dermatolojik anomaliler, konjenital kalp defektleri, {irogenital anomaliler,
anorektal anomaliler, epilepsi, eklem gevsekligi, dental anomaliler, yiiksek damak, oftalmolojik
anomaliler ve mental retardasyonla karakterizedir. Sendroma eslik eden zor havayolu, kardiyovas-
kiiler problemler, malign hipertermi, hipotoni, genitotiriner hastaliklar ve epilepsi genel anestezi ile
iligkili risk oranini artirabilmektedir. Bu nedenle bu hastalarin anestezi yonetimi 6zelliklidir. Bu ¢a-
lismada, dental nedenler ve fimozis i¢in opere edilecek Mallampati skoru 3, mikrognati, kas giic-
stzligu ve bikispit aortik valvi olan Kabuki sendromlu 7 yagindaki erkek olgudaki anestezi
yonetiminin sunulmasi amaglanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Kabuki sendromu; havayolu yénetimi; anestezi; genel

ABSTRACT Kabuki syndrome is a rare syndrome with multiple congenital malformations. The fa-
cial features of the patients resemble the make-up of traditional Japanese theater players. This is why
it is called Kabuki Make-up syndrome. Syndrome is characterized by craniofacial dysmorphic dis-
order, skeletal-muscle anomalies, dermatological anomalies, congenital heart defects, urogenital
anomalies, anorectal anomalies, epilepsy, joint laxity, dental anomalies, high palate, ophthalmo-
logic anomalies and mental retardation. Difficult airway, cardiovascular problems, malignant hy-
perthermia, hypotonia, genitourinary abnormalities and epilepsia accompanied with this syndrome
may increase the risk associated with general anesthesia. For this reason, anesthetic management
of these cases are specific. In this case report we present our anesthesia management in a 7-years-
old boy with Kabuki's syndrome with Mallampati score class I1I, micrognathia, muscle weakness and
bicuspid aortic valve to be performed due to dental surgery and phimosis.

Keywords: Kabuki syndrome; airway management; anesthesia; general

abuki sendromu; ilk kez 1981 yilinda Niikawa ve Kuroki tarafindan
tanimlanan, klinik ve genetik olarak heterojen ¢oklu konjenital mal-
ormasyon sendromudur.'? Etiyoloji tam olarak bilinmemektedir.

Cogu hastada sporadik ve 6zellikle otozomal dominant mutasyon mevcut
ve bazilarinda kromozomal anomaliler gosterilmistir.> Sendrom; kraniyofa-
siyal dismorfik bozukluk, iskelet-kas anomalileri, dermatolojik anomaliler,
konjenital kalp defektleri, irogenital anomaliler, anorektal anomaliler, epi-
lepsi, eklem gevsekligi, dental anomaliler, yiiksek damak, oftalmolojik ano-
maliler ve mental retardasyonla karakterizedir.>* Glintimiizde sendromla
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ilgili pek ¢ok olas1 genetik anomali bildirilmis olsa
da tan kriterleri ve taniy1 kesinlegtirecek genetik
testler {izerinde bir fikir birligi heniiz saglanama-
mistir.”

Zor havayolu, kardiyovaskiiler ve iirogenital
hastaliklar, iskelet-kas anomalileri ve epilepsi anes-
tezi riskini artiran faktorler arasinda yer almakta-
dir> Ozellikle iskelet-kas hastaligi ve kardiyak
anomalinin varlig1 nedeni ile anestezik yonetimin
ve secilecek anestezik ajanlarin preoperatif muaye-
nede belirlenmesi gerekmektedir.

Bu ¢alismada, dental cerrahi iglem ve fimozis
nedeni ile opere olacak 7 yasindaki erkek olgunun
anestezi yonetiminin sunulmas: amag¢lanmistir.

OLGU

Bu olgu, babanin imzas: alindiktan sonra sunum
olarak hazirlanmistir. Yedi yasinda, 20 kg agirli-
gindaki erkek olguya, 6 aylik iken hipotoni nedeni
ile kas biyopsisi ve genetik inceleme sonucunda 2,5
yasinda Kabuki sendromu tanis1 konmustur. Daha
once herhangi bir nedenle anestezi almamis olgu-
nun Oykiisiinde sik akciger enfeksiyonu mevcuttu.
Bilinen allerji 6ykiisii bulunmamakta idi. Preope-
ratif yapilan fizik muayenesinde; uzun kavisli kas-
lar, uzun palpebral fissiirler, belirgin kulaklar,
mikrognati, ayak parmak sekil bozuklugu, eklem
gevsekligi ve motor kayba bagli kas gii¢stizliigliniin
derecesi 4/5 olup, Mallampati skoru 3 idi (Resim 1).

Yapilan kan tetkiklerinde; tam kan sayimi,
tiroid, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri ile
elektrolitleri normal saptandi. Olgunun kraniyal
manyetik rezonans goriintiilemesi normal idi. Eko-
kardiyografi (EKG)’sinde bikiispit aortik valvi mev-
cuttu. Mallampati skoru 3 olmas: nedeni ile zor
entiibasyon, kas hastalig1 nedeni ile malign hiper-
termi, eklem gevsekligi nedeni ile dislokasyon, bi-
kiispit aortik valvi nedeni ile hemodinamik
instabilite goriilebilecegi i¢in dikkatli preoperatif
degerlendirme sonrasi derin sedasyon esliginde fi-
beroptik nazotrakeal entiibasyon ve idamede total
intravendz anestezi planlandi.

Operasyon sabahi, 0,5 mg/kg oral midazolam
igirilerek premedikasyon saglandi. Yirmi dk sonra
operasyon odasina alinan olgunun EKG, SpO, ve
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RESIM 1: Kabuki sendromu dismorfik y(iz gérintimi.

noninvaziv kan basinci, end-tidal CO, ve viicut
1151 monitdrizasyonu operasyon siiresince saglandi.
Olgu taginirken ve pozisyon verilirken eklem gev-
sekligi nedeni ile dislokasyon olmamasina 6zen
gosterildi. Yirmi iki gauge kaniil ile periferik venoz
damar yolu acildi. Intravensz 2 mg/kg ketamin ve
0,25 mg atropine ilaveten, 2 mg/kg propofol ve 10
pg fentanil titre edilerek verildikten sonra spontan
solunumda nazal oksijen ile fiberoskop esliginde
subepiglottik, glottik ve subglottik alanlara %1 li-
dokain sprey sikildi. Bes dk sonra 4,5 numarali spi-
ralli tiip ile fiberoptik nazotrakeal entiibasyon
gerceklestirildi (Resim 2).

Kas gevsetici kullanilmayan olguda %50 oksi-
jen ve %50 hava ile anestezi idamesi remifentanil
0,06-0,07 pg/kg/dk ve propofol 90-150 pg/kg/dk ile
saglandi. Indiiksiyon éncesi, indiiksiyon sonrasi fi-
beroptik entiibasyondan 5 dk sonra ve cerrahi sii-
resince 10 dk aralarla nabiz, SpO,, sistolik, diastolik
ve ortalama arter kan basinci, end-tidal CO, ve
viicut 1s1s1 kaydedildi. Entiibasyon sonrasinda kalp
hiz1 82/dk’dan 99/dk’ya, ortalama kan basinci 73
mmHg'dan 87 mmHg’ya ¢ikt1. Operasyon boyunca
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RESIM 2: Nazotrakeal entiibe edilmis Kabuki sendromlu hasta.

hemodinamik parametreler stabil seyretti. Orta-
lama kan basinci 74+8 mmHg (max-94, min-72)
kalp hiz1 90+9 (max-96, min-77) viicut 1s1s1 36 °C,
end-tidal CO, 35 mmHg olarak kaydedildi. Preo-
peratif ve postoperatif kan gazi ve kan glukozu iz-
lemi yapildi. Intraoperatif stabil seyreden olguya,
postoperatif agr1 kontroliinde preoperatif dénemde
fimozis i¢in penil blok, dental cerrahi i¢in ise man-
dibuler blok yapildi. Olgumuzda periferik sinir
bloklar1 yapildigindan, intraoperatif hemodinami
ve yeterli anestezi derinliginin diisiikk doz aneste-
zik inflizyonu ile saglanabildigi diistiniilmektedir.
Blok uygulandig: i¢in analjezik olarak, cerrahi biti-
minden 15 dk 6nce 250 mg parasetamol intravendz
inflizyon gonderildi. Tki yiiz kirk bes dk siiren den-
tal iglem ve fimozis cerrahisinin ardindan 7. dk’da
sorunsuz ekstiibe edildi. Otuz dk derlenme oda-
sinda bekletilen olgunun agr1 diizeyi degerlendi-
rildi. Viziiel analog skalasi<3 ve Aldrete=10 ile
servise gonderildi. Herhangi bir komplikasyon go-
riilmeyen olgu bir giin serviste izlem altina alin-
diktan sonra sorunsuz taburcu edildi.

TARTISMA

Literatiirde Kabuki sendromu olup, genel anestezi
ile opere olan 7 olgu belirlenmistir.>>'* Bunlar;
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dental cerrahi ve isitme testi, inguinal herni ve an-
kiloglossi, koroner anjiyografi, timpanoplasti, skol-
yoz cerrahisi, yumusak doku c¢ikarilmasi ve
laparoskopik orsiopeksi nedeni ile anestezi verilen
hastalardir.>>1° Hastalarin besinde inhalasyon ajam
olarak sevofluran kullanilmig olup, sadece ikisinde
propofol ile birlikte narkotik ajan kullanilmigtir.”10
Hastalarin iictinde kas gevsetici ajan kullanilmaz
iken, ti¢inde kas gevsetici ajan olarak rokuronyum
ve bir hastada atrakuryum kullanilmistir. Tki has-
tada zor havayolu saptanmigtir.>® Mallampatisi 4
olan ve koroner anjiyografi yapilacak hastaya la-
ringeal maske yerlestirilmig, Mallampatisi 2 olan
inguinal herni ve ankiloglossi nedeni ile cerrahi ya-
pilacak hasta zor entiibasyon beklendigi icin kas
gevsetici yapilmadan laringeal maske ile ventile
edilmigtir. Yumusak doku ¢ikarilmasi nedeni ile
cerrahi planlanan hastanin, daha 6nceki anestezi
deneyiminde allerji 6ykiisii oldugundan allerji testi
yapilmis, lateks allerjisi saptanmis ve anestezi 6n-
cesi onlemler alinarak cerrahiye baglanmigtir.’
Anestezi sonrasi ii¢ hasta yakin gézlem i¢in yogun
bakim tinitesine alinmigtir.>®

Hipotoni, bu hastalarda oldukga sik gozlen-
mektedir.’ Olgumuzda, zor havayolu ve belirgin hi-
potoni nedeni ile kas gevsetici ajan kullanilmamus,
propofol ve ketamin ile derin sedasyon saglanarak
lokal anestezik insiiflasyonu sonras: fiberoptik
nazal entiibasyon uygulanmistir. Ayrica, bu hasta-
larda kas hipotonisinin varlig1 ve néromuskiiler
blokajin uzamasi malign hipertermi riski olustura-
bileceginden, idamede kas gevsetici ve inhalasyon
ajani kullanmay1p, remifentanil ve propofol infiiz-
yonu tercih edilmigtir.>

Anestezi indiiksiyonunda kan basinci ve kalp
hiz1 minimal degisiklik gostermis ve operasyon bo-
yunca hemodinami stabil seyretmistir. Bu tablo
ayni zamanda, kardiyak problemi olan olgumuzda
anestezi idamesini sorunsuz olarak siirdiirmemize
yardimci olmustur.

Ketamin propofolun solunum depresyonu ve
hipotansiyon etkisini dengeler iken, propofol ise
ketaminin haliisinojenik ve emetik etkisini azalt-
maktadir. Hemodinamik stabilite diginda ketamin,
propofol gereksinimini de azaltmaktadir.! Olguda,
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lidokain insiiflasyonu yaptigimizdan, fiberoptik
nazotrakeal entiibasyon sirasinda kas gevsetici ih-
tiyact olmamigtir. Olgumuzda periferik sinir
bloklar1 yapildig i¢in, intraoperatif hemodinami
ve yeterli anestezi derinliginin diisiik doz aneste-
zik infiizyonu ile saglanabildigi diisiintilmektedir.
Bu tablo ayn1 zamanda, kardiyak problemi olan
olgumuzda anestezi idamesini sorunsuz olarak
stirdirmemize yardimci olmustur. Bu gibi olgu-
larda periferik sinir bloklar1 efektif kullanildi-
ginda, hasta gilivenligi ve hasta memnuniyeti
artmaktadir.

Sonug olarak; nadir goriilen Kabuki sendromu,
coklu organ anomalileri nedeni ile gesitli cerrahi
islemlere, dolayisiyla anesteziye giderek daha fazla
gereksinim duyan bir sendromdur. Anestezistler
olarak bizlerin, bu hastalar1 preoperatif dikkatli de-
gerlendirmemiz, olasi zor entiibasyon ve diger risk-

lere kars1 6nlemlerimizi almamiz gerektigi kani-
sindayiz.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Cikar Catigmasi

Bu calisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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