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ÖZET
Loeys-Dietz Sendromu (LDS) yeni tan›mlanm›fl, otozomal dominant geçifl gösteren ba¤ dokusu, iskelet sistemi, oküler sistem,

kardiyovasküler sistem ve kraniyofasiyal yap›lar›n etkilendi¤i genetik bir hastal›kt›r. Biz burada LDS tan›s› konmufl ortopedik
cerrahi planlanan 2 yafl, 8 ayl›k erkek çocuk hastan›n anestezi ve havayolu yaklafl›m› tart›flmak istedik.

ANAHTAR KEL‹MELER: Anestezi, Genel; Hava Yolu Yönetimi; Sevofluran; Loeys-Dietz Sendromu

SUMMARY
Loeys-Dietz Syndrome (LDS) is a rare, recently characterized autosomal-dominant genetic condition in which connective

tissue, skeletal, ocular, cardiovascular systems  and craniofacial structures are effected. We present  the anesthetic and airway
management of a 2-year, 8-month-old boy with Loeys-Dietz syndrome who is scheduled for orthopaedic surgery under general
anesthesia.
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G‹R‹fi

Loeys-Dietz Sendromu (LDS); iskelet, oküler ve kar-
diyovasküler sistemin etkilendi¤i, Marfan benzeri bozuk-
luklar alt›nda s›n›fland›r›lan, nadir görülen ve yeni tan›m-
lanm›fl, otozomal dominant geçifl gösteren bir ba¤ dokusu
hastal›¤›d›r (1). Transforming growth faktör beta reseptör
1 ve 2 (TGFBR1, TGFBR2) genlerindeki heterozigot mu-
tasyonlar hastal›¤›n ana karakterini oluflturur (2).  Send-
rom tipik olarak hipertelorizm, yar›k damak veya bifid
uvula, arteriyel/aortik anevrizma ve/veya arteriyel tortusite
ile karakterizedir (3). Literatürde bu sendrom klinik olarak
iki s›n›fa ayr›l›r. LDS hastalar›n yaklafl›k olarak %75’i ti-
pik fasiyal dismorfik görünüme (yar›k damak, kraniyosi-
nostoz veya hipertelorizm) sahip LDS Tip 1 hastalar›d›r.
Bu tipte do¤umsal kalp hastal›klar›, yap›sal boyun anoma-
lileri, hidrosefali ve mental retardasyon/büyüme gerili¤i
görülür. LDS Tip 2‘de ise kranyofasiyal etkilenme olma-
maktad›r. Her iki Tip LDS sendromunda da ciddi derecede
arteriyel anevrizmalar görülür. Fakat LDS Tip 1’de hasta-
lar LDS Tip 2’ye göre vasküler hastal›klar aç›s›ndan daha
fazla risk tafl›maktad›rlar ve bu hastalarda çocukluk ça¤›n-
da s›kl›kla aort diseksiyonu ortaya ç›kar (1-5).

LDS ile ilgili literatürde bulunan makaleler genellik-
le anomalilerin cerrahi tedavisi ve efllik eden semptom-
lar ile ilgilidir (5). Bu sendroma sahip hastalarda aneste-
zi öncesi tüm sistemlerin ayr›nt›l› bir sistematik de¤er-
lendirmesi, kardiyovasküler ve santral sinir sistemi ano-
malileri nedeniyle ek görüntüleme yöntemleri gereklili-
¤i ak›lda tutulmal›d›r. Kraniyofasiyal anomalilerin efllik
etti¤i bu sendromda özellikle zor havayolu yönetimi,
do¤umsal kalp hastal›klar› yönünden ise anestezi indük-
siyonu ve idamesinde kardiyovasküler instabilite ile kar-
fl›lafl›labilece¤i bilinmelidir. 

Kuisle ve ark. (6) LDS tan›l› adölesan bir çocuk has-
tada postoperatif dönemde adrenal kriz geliflen ve posto-
peratif adrenolökodistrofi tan›s› konulan bir olguyu sun-
mufllard›r. LDS’li hastalar›n anestezi yaklafl›m› ile ilgili
Kuisle ve ark.’n›n olgu sunumu d›fl›nda baflka bir litera-
tür tespit edilmedi. Biz,  bu sunumumuzda ortopedik
cerrahi planlanan LDS’li bir çocuk hasta ile ilgili anes-
tezik yaklafl›m› paylaflmay› amaçlad›k.
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OLGU

‹ki yafl, sekiz ayl›k bir erkek çocu¤una (boy 85 cm,
a¤›rl›k 10,5 kg) pes ekinovarus (PEV) nedeniyle genel
anestezi alt›nda düzeltme ameliyat› planland›. Hasta bir
yafl›ndayken TGFBRII gen mutasyonu tespit edilmiflti.
Fizik muayene bulgular› olarak; brakisefali, bitemporal
düzleflme, yüksek saç çizgisi, belirgin al›n, hipertelo-
rizm, arkaya aç›lanm›fl kulaklar, bas›k burun kökü, flafl›-
l›k, mavi sklera, eksoftalmi, malar hipoplazi, hafif mik-
rognati, bifid uvula, yüksek kemerli damak, bilateral
kamptodaktili, pektus karinatum, skolyoz, pes ekinova-
rus, hallus varus tespit edildi. Hava yolu muayenesi nor-
mal, a¤›z aç›kl›¤› ve bafl-boyun hareketleri ile birlikte
mallampati skoru 3 olarak de¤erlendirildi (Resim 1).
Kardiyovasküler muayenesinde 2. derece sistolik üfü-
rüm tespit edildi. Yap›lan transtorasik ekokardiyografik
incelemede aortik kök dilatasyonu ve 2. derece aortik
yetmezlik mevcuttu ve baflka ilave bir hastal›k ve ope-
rasyon öyküsü tespit edilmedi.

ASA 2 olarak de¤erlendirilen ve genel anestezi alt›n-
da ameliyat› planlanan hastan›n ailesinden ayd›nlat›lm›fl
onam al›nd›. Olas› zor havayolu nedeniyle gerekli dona-
n›m haz›r bulunduruldu. Bu amaçla çeflitli boy ve tipte
laringoskop bleydleri, çeflitli boyda entübasyon tüpleri,
LMA ve pediyatrik gum elastik buji (endotrachel tube
introducer 10Fr/ Chx 70 cm) indüksiyon öncesi haz›r
bulunduruldu. Hastanemizde pediyatrik fiberoptik bron-
koskop bulunmad›¤› için Kulak-Burun-Bo¤az klini¤i
acil trakeostomi aç›s›ndan bilgilendirildi. Premedikas-
yon amac›yla 0,3 mg kg-1 oral midazolam sonras› hasta
ameliyat odas›na al›nd›. Rutin anestezik monitorizasyon
(EKG, noninvazif kan bas›nc›, puls oksimetre ve pre-
kordiyal steteskop) uygulanarak intravenöz (i.v.) damar
yolu aç›ld› ve sekresyonlar› azaltmak amac›yla 0,02 mg
kg-1 atropin i.v. yoldan uyguland›. Preoksijenizasyon
sonras› anestezi indüksiyonu %100 oksijen içersinde %7
sevofluran, spontan solunum korunarak ve kademeli
olarak azalt›lmak suretiyle yüz maskesinden gerçekleflti-

fiekil 1. A-B: Anestezi indüksiyonu öncesi Loey’s-Dietz Sendromlu (LDS) çocuk olgu,  

C: Trakeal entübasyon sonras›, D: LDS olgusunda kampilodaktili.
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dikal durumu, anestezistin tecrübesi ve eldeki gereçlere
ba¤l› olarak bir strateji oluflturulmal›d›r. Pediyatrik has-
talar›n anestezi prati¤inde, özellikle havayolu yönetimi
baflta olmak üzere, çocuklar›n "küçük yetiflkinler" olma-
d›¤› hat›rlanmal›d›r. Pediyatrik hastalar›n yetiflkin hasta-
lardan anatomik (genifl oksiput, dar burun kanatlar›, bü-
yük dil, yukar›da ve önde larenks, aç›l› vokal kordlar,
daha uzun ve sert epiglot, dar krikoid kartilaj) ve fizyo-
lojik (yüksek metabolik h›z, azalm›fl FRK, artm›fl ka-
panma volümü, apne varl›¤›nda h›zl› oksihemoglobin
desatürasyonu) özellikleri göz önünde bulundurularak;
basit, aç›k ve güvenilir pediyatrik havayolu k›lavuzlar›
oluflturulana kadar genel eriflkin zor havayolu yönetimi
prensiplerinin uyarlanmas› mant›kl›d›r (8). Önceki çal›fl-
malar›n ›fl›¤›nda orofaringeal yap›lar›n görünmesi ve
mandibüler alan›n uzunlu¤u zor laringoskopi için yol
gösterici olabilir (9-11). Y›ld›z ve ark. (12)  bir çal›flma-
s›nda yetiflkin hastalarda mallampati skoru 4 olmas› en
yüksek oranda zor maske ventilasyonu ile iliflkili olup
horlama, kilo fazlal›¤›, ileri yafl, erkek cinsiyet zor mas-
ke ventilasyonu riskini artt›rd›¤›n› tespit edilmifltir.  Bafl-
ka bir çal›flmada mallampati skorunun C-L derecesi ile
do¤ru orant›l› oldu¤u gösterilmifltir (11). Olgumuzda
mallampati skoru 3 olup maske ventilasyonunda zorluk
ile karfl›lafl›lmad›. Laringoskopi görünümde C-L derece-
si 3 iken BURP manevras› sonras›nda 2 olarak de¤erlen-
dirilerek ilk entübasyon denemesinde baflar›l› olundu.
Anestezi indüksiyonu öncesinde olas› bir zor havayolu
yönetimi için DAS  (Difficult Airway Society-Zor hava-
yolu Derne¤i) önerileri do¤rultusunda A, B, C plan›m›z
haz›rlanm›flt› (13). Fiberoptik bronkoskop kullan›larak
uyan›k trakeal entübasyon pediyatrik ve koopere olma-
yan hastalar için uygun bir yöntem de¤ildir. Bu nedenle
bu tip hastalarda anestezi gerekli hale gelmifltir. Aneste-
zi indüksiyonunun i.v. yolla sa¤lanmas› havayolu kont-
rolünün aniden ortadan kalkmas›n› ve apneyi kolaylaflt›-
rabilece¤i için hipoksi geliflmesine neden olabilmekte-
dir. ‹nhalasyon yolu ile anestezi indüksiyonu ile hasta-
n›n havayolu kontrolü dereceli olarak test edilmekte ve
spontan solunum devam ettirilebilmektedir (14). Pedi-
yatrik fiberoptik bronkoskopik entübasyon bu hastada
ilk seçenek olarak de¤erlendirilebilirdi, ancak hastane-
mizde pediyatrik fiberoptik bronkoskop mevcut de¤ildi.
Olas› acil durum için planlar›m›z ve gerekli araçlar›m›z
haz›rd›. 

Sevofluran pediatrik anestezide h›zl› indüksiyon ve
etki bafllang›c› ile hofl kokusu ve irritan olmayan özelli¤i
nedeniyle tercih edilen bir ajand›r (14). Sevofluran in-
düksiyonu dereceli bir anestezi bafllang›c› ile havayolu-
nun test edilmesini sa¤lad›¤› gibi, spontan solunuma
olanak sa¤lar ve daha iyi bir kardiyovasküler stabilite

rilen olgunun maske ventilasyonunda herhangi bir zor-
lukla karfl›lafl›lmad› (Maske ventilasyonu Grade 2). ‹n-
düksiyon sonras› 100 µg alfentanil i.v. olarak uyguland›.
Yeterli anestezi derinli¤ine ulaflmak amac›yla 120 sani-
ye beklendi, optimal bafl-boyun pozisyonu (koklama ko-
numu) verildikten sonra laringoskopi ifllemi gerçekleflti-
rilerek zor havayolu yönetiminde tecrübeli bir anestezist
taraf›ndan 1 numaral› Machintosh bleyd ile laringosko-
pik görünüm de¤erlendirildi. Cormack-Lehane (C-L) s›-
n›flamas›na göre 3. derece olarak de¤erlendirilen larin-
goskopik görünüm sonras› eksternal krikoid bas› (BURP
manevras›= backward, upward, and rightward pressure=
arkaya, yukar› ve sa¤a do¤ru bas›) ile C-L 2. derece ola-
rak de¤erlendirildi ve ID 5,0 mm kafs›z endotrakeal tüp
ile kas gevfletici uygulanmadan orotrakeal entübasyon
gerçeklefltirildi. Anestezi idamesi 2 l dk-1 taze gaz ak›-
m›nda %1,5-2 sevofluran, %50 azotprotoksit ve %50
oksijen kar›fl›m›nda bas›nç kontrollü ventilasyon (PCV,
Dräger Julian Plus Vitara 8060, ARRL- 0127, Almanya)
modunda sa¤land›. Yaklafl›k 1,5 saat süren operasyon
boyunca olguda hemodinamik yönden herhangi bir so-
run ile karfl›lafl›lmad›. Operasyonun sonunda hastaya 30
mg kg-1 i.v. parasetamol infüzyonu uygulanarak spontan
solunumu mevcut bir flekilde ekstübe edildi. Takiplerin-
de herhangi bir sorun ortaya ç›kmad› ve hasta ikinci gün
taburcu edildi.       

TARTIfiMA

LDS yeni tan›mlanm›fl bir ba¤ dokusu hastal›¤› olup,
Marfan Sendromu, vasküler Ehler-Danlos Sendromu ve
ailesel aortik anevrizma sendromu ile ortak klinik özel-
likler tafl›maktad›r (1-5). Bu sendromu tafl›yan hastalar
de¤iflik özellikte klinik bulgular gösterir. Kardiyovaskü-
ler bozuklular patent ve anevrizmatik duktus arteriozus,
arteryel tortusite, bikuspit aortik ve pulmoner kapaklar,
mitral kapak prolapsusu, ADS ve tüm arteryel a¤ boyun-
ca anevrizmalar fleklindedir. Kraniyofasiyal bulgular ise
hipertelorizm, yar›k damak, bifid/genifl uvula, malar hi-
poplazi, retrognati, kranyosinostoz, ekzoftalmi, ve mavi
sklerad›r. Skolyoz, eklem laksitesi, araknodaktili, pektus
deformitesi, kamptodaktili,  pes ekinovarus görülen is-
kelet sistemi anomalileridir. Olas› sinir sistemi anomali-
leri ise Chiari malformasyonu, hidrosefali, geliflme geri-
li¤i ve dural ektazidir (Tablo1) (1). 

Yüz anomalilerinin efllik etti¤i (özellikle de k›sa
mandibula ve kulak defektleri) sendromlar genellikle
zor havayolu olas›l›¤› nedeniyle anestezist için uyar›c›
olmal›d›r (7). Kraniyofasiyal deformitesi olan çocukla-
r›n preanestezik de¤erlendirilmesi üst havayolu ile bafl-
lar ve zor havayolu olas›l›¤› bekleniyorsa spesifik bir
strateji gelifltirmek gerekir. Cerrahinin tipi, hastan›n me-
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oluflturur (15-16). Simon ve ark. (17) befl üniversite has-
tanesindeki 1-12 yafl aras› çocuk hastalarda kas gevfleti-
cisiz endotrakeal entübasyonun de¤erlendirildi¤i bir an-
ket çal›flmas›nda çocuklar›n %63’ünde anestezistlerin
indüksiyonda sevofluran›, %29’unun propofolü tercih
ettiklerini, bu hipnotik ajanlarla birlikte opioidlerin %53
oran›nda kullan›ld›¤›n› bildirmifllerdir. Kas gevfleticisiz
endotrakeal entübasyonda sevofluran›n propofole göre
daha iyi entübasyon koflullar› sa¤lad›¤› ve daha çok ter-
cih edildi¤i sonucuna varm›fllard›r. Bizde olgumuzda
kas gevfletici uygulamadan alfentanil ile birlikte sevof-
luran indüksiyonu sonras› sorunsuz bir entübasyon ger-
çeklefltirdik. Baflka bir çal›flmada Politis ve ark. (18) bir
ile sekiz yafl aras› çocuk hastalarda %8 sevofluran ve
%60 N2O indüksiyonu sonras› kas gevfletici uygulama-
dan  %80 oran›nda baflar›l› bir entübasyon sa¤lanmas›
için indüksiyon süresini (indüksiyonun bafllang›c›ndan
laringoskopi uygulanmas›na kadar geçen süre) 1-4 yafl
için 137 sn., 4-8 yafl için ise 187 sn. olarak tespit etmifl-
lerdir.  Olgumuzda alfentanil ve sevofluran indüksiyonu
sonras› entübasyondan önce anestezi derinli¤inin art›r›l-
mas› amac›yla yaklafl›k 2 dakika kadar bekledik. 

Zeynelo¤lu ve ark. (19) siyanotik ve asiyanotik do-
¤umsal kalp hastal›¤›na sahip çocuk hastalarda sevoflu-

ran indüksiyonun özelliklerini araflt›rd›klar› prospektif
ve kontrollü çal›flmalar›nda, sevofluran indüksiyonun
do¤umsal kalp hastal›¤› olan çocuk hastalarda efektif ol-
du¤u ve iyi tolere edildi¤ini bildirmifllerdir. Aortik kök
genifllemesi ve 2. derece aortik yetmezli¤i mevcut olan
olgumuzda hemodinamik yönden herhangi bir sorun ile
karfl›laflmad›k.

Sonuç olarak anestezistler yeni tan›mlanm›fl bir ba¤
dokusu hastal›¤› olan Loeys-Dietz Sendromlu olgular ile
karfl›laflabilirler. Bu hastalarda kraniyofasiyal deformite-
ler nedeniyle zor havayolu, kardiyovasküler anomaliler
nedeniyle de kardiyovasküler instabilite görülebilece¤i
ak›lda tutularak hasta güvenli¤i yönünden spesifik stra-
tejiler gelifltirilmesinin önemli oldu¤u düflüncesindeyiz. 
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Tablo 1.  Loeys-Dietz Sendromu (LDS) tip 1 ve 2, Marfan Sendromu ve vasküler tip Ehlers Danlos Sendromun (EDS type IV) major klinik bulgular›. (3)

Marfan LDS 1 LDS 2 EDS 4

Vasküler

Aortik anevrizma/disseksiyon ++ +++ +++ ++
Tortusite - +++ +++ -
ASD - ++ ++ -

‹skelet 

Araknodaktili a +++ ++ ++ -
Dolikostenomelia b ++ + -
Gö¤üs duvar› anomalileri ++ ++ ++ -
Eklem gevflekli¤i ++ ++ +++ + (Küçük eklemler)
Pes ekuinovarus c - + +

Fasiyal ‘ihtiyar bak›fl’, çökük gözler
Kraniyosinostoz d - +/++ - -
Hipertelorizm e - +++ - -
Yar›k damak/bifid uvula - +++ + (Uvula) -

Cilt

Afl›r› stria oluflumu + - - -
Kolay morarma - +++ ++
Yumuflak, saydam cilt - + ++/+++ +++

Göz

Ektopik lens ++ - - -

Di¤er

Büyük organ rüptürleri - - +/++ ++

Klinik özelliklerin Marfan Sendromundan varl›¤›/yoklu¤› ile ay›rt edilmesi,  -seyrek olarak, + yaklafl›k %25-50, ++ yaklafl›k %50-75, +++> %75, a ince uzun
parmaklar, b ince vucut yap›s› ve uzun ekstremiteler, c pes ekinovarus, d kraniyal suturlar›n erken kapanmas›, e pupiller aras› mesafenin artmas›, f  lens subluksasyonu. 
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