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OZET

Loeys-Dietz Sendromu (LDS) yeni tanimlanmig, otozomal dominant gecis gosteren bag dokusu, iskelet sistemi, okiiler sistem,
kardiyovaskiiler sistem ve kraniyofasiyal yapilarin etkilendigi genetik bir hastaliktir. Biz burada LDS tanisi konmug ortopedik
cerrahi planlanan 2 yas, 8 aylik erkek ¢cocuk hastanin anestezi ve havayolu yaklagimi tartigmak istedik.
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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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GIRIS

Loeys-Dietz Sendromu (LDS); iskelet, okiiler ve kar-
diyovaskiiler sistemin etkilendigi, Marfan benzeri bozuk-
luklar altinda siniflandirilan, nadir goriilen ve yeni tanim-
lanmis, otozomal dominant gecis gosteren bir bag dokusu
hastaligidir (1). Transforming growth faktor beta reseptor
1 ve 2 (TGFBR1, TGFBR?2) genlerindeki heterozigot mu-
tasyonlar hastaligin ana karakterini olusturur (2). Send-
rom tipik olarak hipertelorizm, yarik damak veya bifid
uvula, arteriyel/aortik anevrizma ve/veya arteriyel tortusite
ile karakterizedir (3). Literatiirde bu sendrom klinik olarak
iki sinifa ayrilir. LDS hastalarin yaklagik olarak %75°1 ti-
pik fasiyal dismorfik goriiniime (yarik damak, kraniyosi-
nostoz veya hipertelorizm) sahip LDS Tip 1 hastalaridir.
Bu tipte dogumsal kalp hastaliklari, yapisal boyun anoma-
lileri, hidrosefali ve mental retardasyon/biiyiime geriligi
goriliir. LDS Tip 2°de ise kranyofasiyal etkilenme olma-
maktadir. Her iki Tip LDS sendromunda da ciddi derecede
arteriyel anevrizmalar goriiliir. Fakat LDS Tip 1°de hasta-
lar LDS Tip 2’ye gore vaskiiler hastaliklar agisindan daha
fazla risk tasimaktadirlar ve bu hastalarda ¢cocukluk ¢agin-
da siklikla aort diseksiyonu ortaya cikar (1-5).
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LDS ile ilgili literatiirde bulunan makaleler genellik-
le anomalilerin cerrahi tedavisi ve eslik eden semptom-
lar ile ilgilidir (5). Bu sendroma sahip hastalarda aneste-
zi Oncesi tiim sistemlerin ayrintili bir sistematik deger-
lendirmesi, kardiyovaskiiler ve santral sinir sistemi ano-
malileri nedeniyle ek goriintiileme yontemleri gereklili-
8i akilda tutulmalidir. Kraniyofasiyal anomalilerin eglik
ettigi bu sendromda 6zellikle zor havayolu yonetimi,
dogumsal kalp hastaliklar1 yoniinden ise anestezi indiik-
siyonu ve idamesinde kardiyovaskiiler instabilite ile kar-
silasilabilecegi bilinmelidir.

Kuisle ve ark. (6) LDS tanili adolesan bir ¢ocuk has-
tada postoperatif donemde adrenal kriz gelisen ve posto-
peratif adrenolokodistrofi tanisi konulan bir olguyu sun-
muglardir. LDS’li hastalarin anestezi yaklagimu ile ilgili
Kuisle ve ark.’nin olgu sunumu diginda bagka bir litera-
tiir tespit edilmedi. Biz, bu sunumumuzda ortopedik
cerrahi planlanan LDS’li bir ¢ocuk hasta ile ilgili anes-
tezik yaklagimi paylasmay1 amagladik.
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Iki yas, sekiz aylik bir erkek cocuguna (boy 85 cm,
agirlik 10,5 kg) pes ekinovarus (PEV) nedeniyle genel
anestezi altinda diizeltme ameliyat1 planlandi. Hasta bir
yasindayken TGFBRII gen mutasyonu tespit edilmisti.
Fizik muayene bulgular1 olarak; brakisefali, bitemporal
diizlesme, yiiksek sa¢ ¢izgisi, belirgin alin, hipertelo-
rizm, arkaya agilanmig kulaklar, basik burun kokii, sasi-
lik, mavi sklera, eksoftalmi, malar hipoplazi, hafif mik-
rognati, bifid uvula, yiiksek kemerli damak, bilateral
kamptodaktili, pektus karinatum, skolyoz, pes ekinova-
rus, hallus varus tespit edildi. Hava yolu muayenesi nor-
mal, agiz acikli§1 ve bas-boyun hareketleri ile birlikte
mallampati skoru 3 olarak degerlendirildi (Resim 1).
Kardiyovaskiiler muayenesinde 2. derece sistolik {ifii-
riim tespit edildi. Yapilan transtorasik ekokardiyografik
incelemede aortik kok dilatasyonu ve 2. derece aortik
yetmezlik mevcuttu ve bagka ilave bir hastalik ve ope-
rasyon Oykiisii tespit edilmedi.
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ASA 2 olarak degerlendirilen ve genel anestezi altin-
da ameliyat1 planlanan hastanin ailesinden aydinlatilmis
onam alind1. Olasi1 zor havayolu nedeniyle gerekli dona-
nim hazir bulunduruldu. Bu amagla ¢esitli boy ve tipte
laringoskop bleydleri, cesitli boyda entiibasyon tiipleri,
LMA ve pediyatrik gum elastik buji (endotrachel tube
introducer 10Fr/ Chx 70 cm) indiiksiyon Oncesi hazir
bulunduruldu. Hastanemizde pediyatrik fiberoptik bron-
koskop bulunmadigi i¢cin Kulak-Burun-Bogaz klinigi
acil trakeostomi acisindan bilgilendirildi. Premedikas-
yon amactyla 0,3 mg kg' oral midazolam sonrasi hasta
ameliyat odasina alindi. Rutin anestezik monitorizasyon
(EKG, noninvazif kan basinci, puls oksimetre ve pre-
kordiyal steteskop) uygulanarak intravenéz (i.v.) damar
yolu acild1 ve sekresyonlart azaltmak amaciyla 0,02 mg
kg™ atropin i.v. yoldan uygulandi. Preoksijenizasyon
sonrasi anestezi indiiksiyonu %100 oksijen icersinde %7
sevofluran, spontan solunum korunarak ve kademeli
olarak azaltilmak suretiyle yiiz maskesinden gergeklesti-

=7

Sekil 1. A-B: Anestezi indiiksiyonu 6ncesi Loey’s-Dietz Sendromlu (LDS) cocuk olgu,
C: Trakeal entiibasyon sonrasi, D: LDS olgusunda kampilodaktili.
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rilen olgunun maske ventilasyonunda herhangi bir zor-
lukla karsilagiimadi (Maske ventilasyonu Grade 2). in-
diiksiyon sonras1 100 pg alfentanil i.v. olarak uygulandi.
Yeterli anestezi derinliine ulasmak amaciyla 120 sani-
ye beklendi, optimal bas-boyun pozisyonu (koklama ko-
numu) verildikten sonra laringoskopi islemi gerceklesti-
rilerek zor havayolu yonetiminde tecriibeli bir anestezist
tarafindan 1 numarali Machintosh bleyd ile laringosko-
pik goriiniim degerlendirildi. Cormack-Lehane (C-L) s1-
niflamasina gore 3. derece olarak degerlendirilen larin-
goskopik goriiniim sonrasi eksternal krikoid basi1 (BURP
manevrasi= backward, upward, and rightward pressure=
arkaya, yukar1 ve saga dogru basi) ile C-L 2. derece ola-
rak degerlendirildi ve ID 5,0 mm kafsiz endotrakeal tiip
ile kas gevsetici uygulanmadan orotrakeal entiibasyon
gergeklestirildi. Anestezi idamesi 2 1 dk' taze gaz aki-
minda %1,5-2 sevofluran, %50 azotprotoksit ve %50
oksijen karisiminda basing kontrollii ventilasyon (PCV,
Dréger Julian Plus Vitara 8060, ARRL- 0127, Almanya)
modunda saglandi. Yaklasik 1,5 saat siiren operasyon
boyunca olguda hemodinamik yonden herhangi bir so-
run ile karsilagilmadi. Operasyonun sonunda hastaya 30
mg kg i.v. parasetamol infiizyonu uygulanarak spontan
solunumu mevcut bir sekilde ekstiibe edildi. Takiplerin-
de herhangi bir sorun ortaya ¢ikmadi ve hasta ikinci giin
taburcu edildi.

TARTISMA

LDS yeni tamimlanmis bir bag dokusu hastalig1 olup,
Marfan Sendromu, vaskiiler Ehler-Danlos Sendromu ve
ailesel aortik anevrizma sendromu ile ortak klinik 6zel-
likler tagimaktadir (1-5). Bu sendromu tasiyan hastalar
degisik ozellikte klinik bulgular gosterir. Kardiyovaskii-
ler bozuklular patent ve anevrizmatik duktus arteriozus,
arteryel tortusite, bikuspit aortik ve pulmoner kapaklar,
mitral kapak prolapsusu, ADS ve tiim arteryel ag boyun-
ca anevrizmalar seklindedir. Kraniyofasiyal bulgular ise
hipertelorizm, yarik damak, bifid/genis uvula, malar hi-
poplazi, retrognati, kranyosinostoz, ekzoftalmi, ve mavi
skleradir. Skolyoz, eklem laksitesi, araknodaktili, pektus
deformitesi, kamptodaktili, pes ekinovarus goriilen is-
kelet sistemi anomalileridir. Olas1 sinir sistemi anomali-
leri ise Chiari malformasyonu, hidrosefali, gelisme geri-
ligi ve dural ektazidir (Tablo1) (1).

Yiiz anomalilerinin eslik ettigi (6zellikle de kisa
mandibula ve kulak defektleri) sendromlar genellikle
zor havayolu olasilif1 nedeniyle anestezist i¢in uyarici
olmalidir (7). Kraniyofasiyal deformitesi olan ¢ocukla-
rin preanestezik degerlendirilmesi iist havayolu ile bas-
lar ve zor havayolu olasilig1 bekleniyorsa spesifik bir
strateji gelistirmek gerekir. Cerrahinin tipi, hastanin me-
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dikal durumu, anestezistin tecriibesi ve eldeki gereglere
bagli olarak bir strateji olusturulmalidir. Pediyatrik has-
talarin anestezi pratiginde, 6zellikle havayolu yonetimi
basta olmak iizere, cocuklarin "kiigiik yetigskinler" olma-
dig1 hatirlanmalidir. Pediyatrik hastalarin yetigkin hasta-
lardan anatomik (genis oksiput, dar burun kanatlari, bii-
yiik dil, yukarida ve onde larenks, acili vokal kordlar,
daha uzun ve sert epiglot, dar krikoid kartilaj) ve fizyo-
lojik (ytiksek metabolik hiz, azalmis FRK, artmis ka-
panma voliimii, apne varlifinda hizli oksihemoglobin
desatiirasyonu) 6zellikleri goz oniinde bulundurularak;
basit, acik ve giivenilir pediyatrik havayolu kilavuzlari
olusturulana kadar genel erigkin zor havayolu yonetimi
prensiplerinin uyarlanmas1 mantiklidir (8). Onceki calis-
malarin 1s181nda orofaringeal yapilarin goriinmesi ve
mandibiiler alanin uzunlugu zor laringoskopi icin yol
gosterici olabilir (9-11). Yildiz ve ark. (12) bir ¢alisma-
sinda yetigkin hastalarda mallampati skoru 4 olmasi en
yiiksek oranda zor maske ventilasyonu ile iligkili olup
horlama, kilo fazlaliy, ileri yas, erkek cinsiyet zor mas-
ke ventilasyonu riskini arttirdigin tespit edilmistir. Bag-
ka bir caligmada mallampati skorunun C-L derecesi ile
dogru orantil1 oldugu gosterilmigtir (11). Olgumuzda
mallampati skoru 3 olup maske ventilasyonunda zorluk
ile karsilagilmadi. Laringoskopi goriiniimde C-L derece-
si 3 iken BURP manevrasi sonrasinda 2 olarak degerlen-
dirilerek ilk entiibasyon denemesinde basarili olundu.
Anestezi indiiksiyonu dncesinde olas1 bir zor havayolu
yonetimi i¢cin DAS (Difficult Airway Society-Zor hava-
yolu Dernegi) onerileri dogrultusunda A, B, C planimiz
hazirlanmigt: (13). Fiberoptik bronkoskop kullanilarak
uyanik trakeal entiibasyon pediyatrik ve koopere olma-
yan hastalar i¢in uygun bir yontem degildir. Bu nedenle
bu tip hastalarda anestezi gerekli hale gelmistir. Aneste-
zi indiiksiyonunun i.v. yolla saglanmasi havayolu kont-
roliiniin aniden ortadan kalkmasini ve apneyi kolaylasti-
rabilecegi icin hipoksi gelismesine neden olabilmekte-
dir. Inhalasyon yolu ile anestezi indiiksiyonu ile hasta-
nin havayolu kontrolii dereceli olarak test edilmekte ve
spontan solunum devam ettirilebilmektedir (14). Pedi-
yatrik fiberoptik bronkoskopik entiibasyon bu hastada
ilk secenek olarak degerlendirilebilirdi, ancak hastane-
mizde pediyatrik fiberoptik bronkoskop mevcut degildi.
Olast acil durum i¢in planlarimiz ve gerekli araclarimiz
hazirdi.

Sevofluran pediatrik anestezide hizli indiiksiyon ve
etki baglangici ile hog kokusu ve irritan olmayan 6zelligi
nedeniyle tercih edilen bir ajandir (14). Sevofluran in-
diiksiyonu dereceli bir anestezi baglangici ile havayolu-
nun test edilmesini sagladig1 gibi, spontan solunuma
olanak saglar ve daha iyi bir kardiyovaskiiler stabilite
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Tablo 1. Loeys-Dietz Sendromu (LDS) tip 1 ve 2, Marfan Sendromu ve vaskiiler tip Ehlers Danlos Sendromun (EDS type IV) major klinik bulgular:. ©

Marfan LDS1 LDS2 EDS 4
Vaskiiler
Aortik anevrizma/disseksiyon ++ +++ +++ ++
Tortusite - +++ +++ -
ASD - ++ ++ R
Iskelet
Araknodaktili * +++ ++ + }
Dolikostenomelia ® ++ + R
Gogiis duvart anomalileri ++ ++ ++ -
Eklem gevsekligi ++ ++ +++ + (Kiigiik eklemler)
Pes ekuinovarus © - + +
Fasiyal ‘ihtiyar bakig’, ¢okiik gozler
Kraniyosinostoz - +H++ - R
Hipertelorizm © - 4 R _
Yarik damak/bifid uvula - +++ + (Uvula) -
Cilt
Agirt stria olusumu + - - R
Kolay morarma - +++ ++
Yumusak, saydam cilt - + +/+++ +++
Goz
Ektopik lens ++ - - -
Diger
Biiyiik organ riiptiirleri - - 4+ T+

Klinik ozelliklerin Marfan Sendromundan varligi/yoklugi ile ayirt edilmesi, -seyrek olarak, + yaklasik %25-50, ++ yaklasik %50-75, +++> %75, a ince uzun
parmaklar, b ince vucut yapisi ve uzun ekstremiteler, ¢ pes ekinovarus, d kraniyal suturlarmn erken kapanmasi, e pupiller arast mesafenin artmast, f lens subluksasyonu.

olusturur (15-16). Simon ve ark. (17) bes iiniversite has-
tanesindeki 1-12 yas arasi ¢cocuk hastalarda kas gevseti-
cisiz endotrakeal entiibasyonun degerlendirildigi bir an-
ket calismasinda ¢ocuklarin %63’iinde anestezistlerin
indiiksiyonda sevoflurani, %29 unun propofolii tercih
ettiklerini, bu hipnotik ajanlarla birlikte opioidlerin %53
oraninda kullanildigini bildirmislerdir. Kas gevseticisiz
endotrakeal entiibasyonda sevofluranin propofole gore
daha iyi entiibasyon kosullari sagladig1 ve daha ¢ok ter-
cih edildigi sonucuna varmislardir. Bizde olgumuzda
kas gevsetici uygulamadan alfentanil ile birlikte sevof-
luran indiiksiyonu sonras1 sorunsuz bir entiibasyon ger-
ceklestirdik. Bagka bir calismada Politis ve ark. (18) bir
ile sekiz yag arasi ¢ocuk hastalarda %8 sevofluran ve
%60 N,O indiiksiyonu sonrasi kas gevsetici uygulama-
dan %80 oraninda basarili bir entiibasyon saglanmasi
icin indiiksiyon siiresini (indiiksiyonun baglangicindan
laringoskopi uygulanmasina kadar gecen siire) 1-4 yas
icin 137 sn., 4-8 yas i¢in ise 187 sn. olarak tespit etmis-
lerdir. Olgumuzda alfentanil ve sevofluran indiiksiyonu
sonrasi entiibasyondan 6nce anestezi derinliginin artiril-
mas1 amaciyla yaklasik 2 dakika kadar bekledik.
Zeyneloglu ve ark. (19) siyanotik ve asiyanotik do-
gumsal kalp hastaligina sahip ¢ocuk hastalarda sevoflu-

ran indiiksiyonun 6zelliklerini arastirdiklar1 prospektif
ve kontrollii ¢calismalarinda, sevofluran indiiksiyonun
dogumsal kalp hastalig1 olan ¢ocuk hastalarda efektif ol-
dugu ve iyi tolere edildigini bildirmislerdir. Aortik kok
genislemesi ve 2. derece aortik yetmezligi mevcut olan
olgumuzda hemodinamik yonden herhangi bir sorun ile
karsilasmadik.

Sonug olarak anestezistler yeni tanimlanmis bir bag
dokusu hastalig1 olan Loeys-Dietz Sendromlu olgular ile
kargilasabilirler. Bu hastalarda kraniyofasiyal deformite-
ler nedeniyle zor havayolu, kardiyovaskiiler anomaliler
nedeniyle de kardiyovaskiiler instabilite goriilebilecegi
akilda tutularak hasta giivenligi yoniinden spesifik stra-
tejiler gelistirilmesinin 6nemli oldugu diisiincesindeyiz.
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