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OLGU SUNUMU — CASE REPORT
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OZET

Cornelia de Lange sendromu (CdLS) kraniyofasiyal anomalilerin eslik ettigi, mental ve motor retardasyonla seyreden ve ¢ok
sayida organda malformasyonlarla karekterize konjenital bir hastaliktir. Bu hastalarda dental problemler sik goriilmekte ve ko-
operasyon kurulamadigindan dolayr dental muayene ve tedavileri cogu zaman sedasyon veya genel anestezi altinda yapilmaktadir.
Cornelia de Lange sendromlu hastalarda anestezi a¢isindan en biiyiik sorun kraniyofasiyal anomaliler nedeniyle zor hava yolu
ihtimalinin yiiksek olmasidir. Bu nedenle anestezi ve sedasyon uygulamalarinda zor havayolu yonetimi bakimindan preoperatif
degerlendirme ve hazirliklarin daha titiz yapilmasini gerektirmektedir. Literatiir taramamizda CdLS’ de genel anestezi ile ilgili
yaywmlar sunirli sayida iken sedasyon ile ilgili yayina rastlamadik. Bu yazida sedasyon altinda dental muayene ve tedavisi yapilan
CdLS’li olguda sedasyon uygulamasi ile ilgili deneyimimizi aktarmayr amagladik.

ANAHTAR KELIMELER: Cornelia de Lange Sendromu, dental tedavi, sedasyon

SUMMARY

Cornelia de Lange syndrome is congenital disorder that is characterized by multi-organ malformations and mental and motor
retardations accompanied with craniofacial anomalies. In these cases dental problems, which are not easy to rehabilitate due to
lack of cooperation, are frequenty encountered and the treatments are generally performed under sedation or general anesthesia.
The CdLS cases are challenging cases with respect to anesthesia because of high possibility of presence of the compromised airway.
Therefore it is essential to make preoperative precise evaluation and preparation for these cases for difficult airway management.
In our literature review, although there are limited amount of publications for dental treatment of CdLS patients under general
anesthesia, there is no publication of treatment under sedation. In this presentation our aim was to share our experience of a case
presenting CdLS that has undergone dental examination and treatment under sedation.
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GIRIS

Cornelia de Lange sendromu ilk olarak Hollandali
bir ¢ocuk doktoru olan Cornelia de Lange tarafindan
1933 yilinda tarif edilmistir (1). Ayni sekilde 1916 yilin-
da otopsi yapilan bir ¢cocukta Brachmann (2) benzer bul-
gular tarif ettiginden bu sendrom her iki aragtirmacinin
adiyla Brachmann de Lange sendromu olarak da bilin-
mektedir.

Goriilme siklig1 tam olarak bilinmese de 1/10000-
1/30000 arasinda degistigi ve hastalarin yaklasik %
65’inde NIPBL, SMC1A ve SMC3 genlerindeki mutas-
yonlarin bu hastalifa neden oldugu bildirilmigtir (3).

Cornelia de Lange sendromunda mental-motor retardas-
yon ve davranis problemlerinin yan sira en belirgin kli-
nik ozelliklerinden biri de karekteristik yiiz goriiniimle-
ridir. Karekteristik yiiz goriiniimleri; mikrosefali, uzun
kivrik kirpikler ve giir hilal seklinde ortada birlesen kas-
lar (synophris), mikrognati, yiiksek kemerli damak, dii-
stik anterior-posterior sa¢ ¢izgisi, ince ve koseleri asagi
doniik dudaklar, burun kopriisiiniin genellikle genis ve
basiklig1 ile tanimlanmaktadir (3-5). Ayrica hastalarda
siklikla ventrikiiler septal defekt, pulmoner hipertansi-
yon, yarik damak, periferik noropati, epileptik nobetler,
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renal malformasyonlar, vezikolireteral reflii, pilor steno-
zu, gastroozofageal reflii, jeneralize hirsutizm tarif edil-
migtir (5-7).

Cornelia de Lange sendromlu olgularda agiz hijyen-
leri kotii olup, gecikmis dis ¢ikarma, dizilimi bozulmusg
aralikli mikrodontik digler, periodontal hastaliklar ve
gastrik refliiniin neden oldugu dis erozyonlar1 siklikla
goriilmektedir (8). Anestezi uygulamasi hastalardaki
mevcut sistemik patolojilere ve yapilacak isleme gore
secilirken her durumda ortak sorun havayolu yonetimi
gibi goriinmekte, ancak preoperatif degerlendirme ve
hazirliklarin titizlikle yapilmasi sonucu bu konuda da
giiniimiizde sorun yasanmamaktadir. Literatiirde sorun-
suz genel anestezi ile ilgili yayinlar cogunlukta iken se-
dasyonla ilgili herhangi bir yayma rastlamadik. Bu ne-
denle sorunsuz bir sedasyon uygulamasi olmasina rag-
men CdLS’li olgudaki sedasyon deneyimimizi paylas-
may1 amagladik.

OLGU

Gazi Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz Dis
Cene Cerrahisi Boliimii’ne bagvuran on yasindaki kiz
cocuga mental retardasyon varligindan dolay1 kooperas-
yon kurulamadigi i¢in sedasyon altinda dis muayenesi
ve dig ¢cekimi planlandi. Hastanin preoperatif degerlen-
dirilmesinde Cornelia de Lange sendromu tanisiyla ta-
kip altinda oldugu belirlendi. Yapilan fizik muayenesin-
de biiyiime gelisme geriligi, mental retardasyon, kiigiik
bas ve kiiciik ¢cene, one dogru firlak disler, yiiksek da-
mag1 oldugu ve bagka ek bir sistemik hastaliginin olma-
dig1 tespit edildi (Resim 1). Ayrica hastada 6zellikle
govdede olmak iizere yaygin killanma mevcuttu (Resim 2).
Hastayla kooperasyon saglanamadigindan dolay1r Mal-
lampati degerlendirilemedi. Preoperatif istenen hemog-
ram, biyokimyasal tetkikler, elektrokardiyografi ve pos-
teroanterior akciger grafisinde herhangi bir patoloji sap-
tanmadi. Koagiilasyon testleri normaldi.

Resim 1
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Islem icin intravenoz sedasyon planlanan hasta ope-
rasyon masasina alinarak damar yolu acildi. Solunum
depresyonu ihtimali ve kraniyofasiyal anomalilerin var-
l1g1 nedeniyle entiibasyon ve zor entiibasyona yonelik
biitiin malzemeler hazirlandi. Hastaya. noninvazif kan
basinct, SpO, ve EKG monitorizasyonu yapildiktan son-
ra intravenoz yoldan 0.05 pg kg' midazolam ve 0.5 mg
kg ketamin verilerek derin sedasyon elde edildi. Biitiin
islem boyunca nazal maske ile 4 L dk' O, almasi sag-
land1. Dig hekimi tarafindan dental muayenesi yapilan
hastaya dis ¢cekimi yapilacak bolgeye artikain ile infilt-
rasyon anestezisini takiben 36 ve 53 numarali diglerin
cekimi yapildi. Yaklagik yarim saat siiren islem boyunca
10 dk ara ile li¢ defa 10 mg ketamin ek dozlari ile sedas-
yon derinligi korundu. Bu siire boyunca herhangi bir so-
run yasanmayan hastanin iglemi tamamlandiktan sonra
derlenmek iizere servisteki yatagia alindi. Burada yak-
lagik dort saat izlenen hasta herhangi bir sorun yaganma-
dan onerilerle taburcu edildi.

TARTISMA

Cornelia de Lange sendromunda anestezi ile ilgili
yayinlarin ¢cogu zor havayolu yonetimi ile ilgilidir. An-
cak literatiirdeki vakalarin ¢ogunlugunun zor entiibas-
yon bildirilerinden ziyade kraniyofasiyal anomalilerden
dolay1 gelisebilecek entiibasyon giicliigii ihtimaline yo-
nelik tedbirleri hatirlatict nitelikte oldugu goriilmektedir.
Moschini ve ark. (9) 42 CdLS olgusundaki tanisal mu-
ayene ya da cerrahi girisim uygulamalarini retrospektif
olarak inceledikleri yaymlarinda kraniyofasiyal anoma-
lilerden dolay1 bu hastalarin havayolu kontroliinii sagla-
manin zorlasti§1 ayrica mikrosefali, mikrognati, yiiksek
damak, kisa boyun varliginda zor entiibasyonun bekle-
nen bir durum oldugunu bildirmislerdir. Washington ve
ark. (3) ise benzer problemlere ilaveten makroglossi
varliginda genislemis dilin havayolunu tikayabilecegi,
entiibasyon sirasinda larenksin goriilmesini ve maske ile
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ventilasyonu engelleyebilecegini hatirlatmiglardir. Ayrica
havayolu yapilarinin bu hastalarda tam olgunlagmadig1
ve yag grubuna gore her zaman bir numara daha kiigiik
bir tiiple entiibasyon yapilmasi gerektigi de Snerilmistir
(3). Bizim olgumuzdan farkli olarak cerrahi ile havayo-
lunun paylagilmadig1 vakalarda entiibasyon giicliigii ve
bu nedenle degisik yontemlerin havayolu kontroliinde
kullanim1 s6z konusudur. Spontan solunum korunarak
kor nazal entiibasyon veya fiberoptik bronkoskop yardi-
miyla entiibasyon bu hasta grubunda sorunsuz sekilde
uygulanmistir (6,9). Ayrica laringeal maske de (LMA)
basariyla kullanilmistir (10). Biz bu olguda agiz igeri-
sinde caligsilacak olmasi ve girisimin 6zellikleri nedeniy-
le solunumu koruyarak sedasyon uygulamay1 planladik
ve bu nedenle ketamini tercih ettik. Midazolam ile ise
hem ketaminin yan etkilerini azaltmay1 hem de sedasyon
derinligini artirmay1 amacladik. Ancak olasi bir solunum
depresyonu ve mikrognati, yiiksek damak ve one firlak
dislerden dolay1 olusabilecek zor entiibasyon ihtimalini
g6z oniinde bulundurarak gerekli hazirliklar1 yaptik. Has-
tamizda solunum depresyonu ve periferik O, satiirasyo-
nunda diisme olmadigindan entiibasyona ihtiya¢ olmadi.
Cornelia de Lange sendromunda bizim hastamizda
olmamakla birlikte diger sistemik major malformasyonlar
da (kardiyak, gastrointesinal, genitoiiriner ve kas-iskelet
sistemlerinde) tanimlanmistir. Bu nedenle preoperatif
degerlendirmelerinde basta kardiyak yonden olmak iize-
re ek sistemik patolojiler yoniinden de ayrintili inceleme
yapilmalidir. Mevcut patolojilere gore anestezik yaklagim
belirlenmelidir. Konjenital kalp hastaliklarinin CdLS’de
yaklagik % 20-30 oraninda goriilebildigi rapor edilmis
olup bu durumda preoperatif antibiyotik proflaksisinin
yapilmasi, minimal kardiyak depresyon 6zelliklerinden
dolay1 anestezi indiiksiyonda ketamin, etomidat, idame-
de sevofluran ve desfluranin tercih edilebilecegi, pulmo-
ner vaskiiler rezistansi artirdigindan nitrozoksit kullani-
mindan ka¢iilmasi dnerilmektedir (3, 6, 11). Hastalarda
siklikla goriilen gastroozofageal reflii nedeniyle 6zellik-
le yenidogan doneminde pulmoner aspirasyon insidansi
da yiiksek oranda belirtilmistir (11, 12). Bu nedenle ak-
ciger muayenesi preoperatif donemde ayrintili olarak
yapilmalidir. Epileptiform aktivitesi olan ve antikonviil-
zan ila¢ kullanan hastalarda anestezik ajan secimi ise
farkli olacaktir (11, 12). Biitiin CdLS’li hastalarin ortak
ozelligi olan ciddi mental retardasyon ve davranig prob-
lemleri nedeni ile anestezi indiiksiyonunun daha dikkatli
ve yavas yapilmasi gerekmektedir. Ayrica anestezi ge-
reksiniminin bu hastalarda azalmis olabilecegi de unu-
tulmamalidir (12). Yukaridaki bilgilerin 15181nda biz
kendi olgumuzda diger sistemik patolojilerin olmamasi
nedeniyle solunum ve reflekslerin korunmasini 6n plan-
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da tutarak anestezik ajan secimi yaptik. Bu nedenle int-
ravendz diisiik doz midazolam ve ketamin ile sedasyon
indiiksiyonunu takiben tekrarlayan diisiik doz ketamin
uygulamalar ile yeterli sedasyon derinligini ve devamli-
ligin1 sagladik. Herhangi bir sorunla karsilagmadik.

Sonug olarak; CdLS’li hastalarda hem kraniyofasiyal
anomaliler hem de sistemik malformasyonlar yoniinden
preoperatif degerlendirmenin ayrintili ve dikkatli yapilma-
s1 onemlidir. Hastalarin mevcut patolojileri ve girigsimin
Ozelliklerine gore anestezik ajan ve yontem se¢iminin
uygun olacagi, zor entiibasyon olasilifinin her zaman
g6z Oniinde tutulmasi gerektigi ve sedasyon uygulama-
sinda ise spontan solunumu deprese edecek ajanlardan
kacinilmasi gerektigi kanisindayiz. Bu olgu nedeni ile
CdLS’li ve diger mental-motor retardasyonu olan hasta-
larda sedasyon i¢in midazolam-ketamin kombinasyonu-
nun yeterli ve giivenli oldugunu diisiinmekteyiz.
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