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G‹R‹fi

Cornelia de Lange sendromu ilk olarak Hollandal›
bir çocuk doktoru olan Cornelia de Lange taraf›ndan
1933 y›l›nda tarif edilmifltir (1). Ayn› flekilde 1916 y›l›n-
da otopsi yap›lan bir çocukta Brachmann (2) benzer bul-
gular› tarif etti¤inden bu sendrom her iki araflt›rmac›n›n
ad›yla Brachmann de Lange sendromu olarak da bilin-
mektedir.

Görülme s›kl›¤› tam olarak bilinmese de 1/10000-
1/30000 aras›nda de¤iflti¤i ve hastalar›n yaklafl›k %
65’inde NIPBL, SMC1A ve SMC3 genlerindeki mutas-
yonlar›n bu hastal›¤a neden oldu¤u bildirilmifltir (3).

Cornelia de Lange sendromunda mental-motor retardas-
yon ve davran›fl problemlerinin yan› s›ra en belirgin kli-
nik özelliklerinden biri de karekteristik yüz görünümle-
ridir. Karekteristik yüz görünümleri; mikrosefali, uzun
k›vr›k kirpikler ve gür hilal fleklinde ortada birleflen kafl-
lar (synophris), mikrognati, yüksek kemerli damak, dü-
flük anterior-posterior saç çizgisi, ince ve köfleleri afla¤›
dönük dudaklar, burun köprüsünün genellikle genifl ve
bas›kl›¤› ile tan›mlanmaktad›r (3-5). Ayr›ca hastalarda
s›kl›kla ventriküler septal defekt, pulmoner hipertansi-
yon, yar›k damak, periferik nöropati, epileptik nöbetler,
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ÖZET
Cornelia de Lange sendromu (CdLS) kraniyofasiyal anomalilerin efllik etti¤i, mental ve motor retardasyonla seyreden ve çok

say›da organda malformasyonlarla karekterize konjenital bir hastal›kt›r. Bu hastalarda dental problemler s›k görülmekte ve ko-
operasyon kurulamad›¤›ndan dolay› dental muayene ve tedavileri ço¤u zaman sedasyon veya genel anestezi alt›nda yap›lmaktad›r.
Cornelia de Lange sendromlu hastalarda anestezi aç›s›ndan en büyük sorun kraniyofasiyal anomaliler nedeniyle zor hava yolu
ihtimalinin yüksek olmas›d›r. Bu nedenle anestezi ve sedasyon uygulamalar›nda zor havayolu yönetimi bak›m›ndan preoperatif
de¤erlendirme ve haz›rl›klar›n daha titiz yap›lmas›n› gerektirmektedir. Literatür taramam›zda CdLS’de genel anestezi ile ilgili
yay›nlar s›n›rl› say›da iken sedasyon ile ilgili yay›na rastlamad›k. Bu yaz›da sedasyon alt›nda dental muayene ve tedavisi yap›lan
CdLS’li olguda sedasyon uygulamas› ile ilgili deneyimimizi aktarmay› amaçlad›k.
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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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renal malformasyonlar, vezikoüreteral reflü, pilor steno-
zu, gastroözofageal reflü, jeneralize hirsutizm tarif edil-
mifltir (5-7).

Cornelia de Lange sendromlu olgularda a¤›z hijyen-
leri kötü olup, gecikmifl difl ç›karma, dizilimi bozulmufl
aral›kl› mikrodontik difller, periodontal hastal›klar ve
gastrik reflünün neden oldu¤u difl erozyonlar› s›kl›kla
görülmektedir (8). Anestezi uygulamas› hastalardaki
mevcut sistemik patolojilere ve yap›lacak iflleme göre
seçilirken her durumda ortak sorun havayolu yönetimi
gibi görünmekte, ancak preoperatif de¤erlendirme ve
haz›rl›klar›n titizlikle yap›lmas› sonucu bu konuda da
günümüzde sorun yaflanmamaktad›r. Literatürde sorun-
suz genel anestezi ile ilgili yay›nlar ço¤unlukta iken se-
dasyonla ilgili herhangi bir yay›na rastlamad›k. Bu ne-
denle sorunsuz bir sedasyon uygulamas› olmas›na ra¤-
men CdLS’li olgudaki sedasyon deneyimimizi paylafl-
may› amaçlad›k. 

OLGU

Gazi Üniversitesi Difl Hekimli¤i Fakültesi A¤›z Difl
Çene Cerrahisi Bölümü’ne baflvuran on yafl›ndaki k›z
çocu¤a mental retardasyon varl›¤›ndan dolay› kooperas-
yon kurulamad›¤› için sedasyon alt›nda difl muayenesi
ve difl çekimi planland›. Hastan›n preoperatif de¤erlen-
dirilmesinde Cornelia de Lange sendromu tan›s›yla ta-
kip alt›nda oldu¤u belirlendi. Yap›lan fizik muayenesin-
de büyüme geliflme gerili¤i, mental retardasyon, küçük
bafl ve küçük çene, öne do¤ru f›rlak difller, yüksek da-
ma¤› oldu¤u ve baflka ek bir sistemik hastal›¤›n›n olma-
d›¤› tespit edildi (Resim 1). Ayr›ca hastada özellikle
gövdede olmak üzere yayg›n k›llanma mevcuttu (Resim 2).
Hastayla kooperasyon sa¤lanamad›¤›ndan dolay› Mal-
lampati de¤erlendirilemedi. Preoperatif istenen hemog-
ram, biyokimyasal tetkikler, elektrokardiyografi ve pos-
teroanterior akci¤er grafisinde herhangi bir patoloji sap-
tanmad›. Koagülasyon testleri normaldi. 

‹fllem için intravenöz sedasyon planlanan hasta ope-
rasyon masas›na al›narak damar yolu aç›ld›. Solunum
depresyonu ihtimali ve kraniyofasiyal anomalilerin var-
l›¤› nedeniyle entübasyon ve zor entübasyona yönelik
bütün malzemeler haz›rland›. Hastaya. noninvazif kan
bas›nc›, SpO2 ve EKG monitörizasyonu yap›ld›ktan son-
ra intravenöz yoldan 0.05 µg kg-1 midazolam ve 0.5 mg
kg-1 ketamin verilerek derin sedasyon elde edildi. Bütün
ifllem boyunca nazal maske ile 4 L dk-1 O2 almas› sa¤-
land›. Difl hekimi taraf›ndan dental muayenesi yap›lan
hastaya difl çekimi yap›lacak bölgeye artikain ile infilt-
rasyon anestezisini takiben 36 ve 53 numaral› difllerin
çekimi yap›ld›. Yaklafl›k yar›m saat süren ifllem boyunca
10 dk ara ile üç defa 10 mg ketamin ek dozlar› ile sedas-
yon derinli¤i korundu. Bu süre boyunca herhangi bir so-
run yaflanmayan hastan›n ifllemi tamamland›ktan sonra
derlenmek üzere servisteki yata¤›na al›nd›. Burada yak-
lafl›k dört saat izlenen hasta herhangi bir sorun yaflanma-
dan önerilerle taburcu edildi.

TARTIfiMA

Cornelia de Lange sendromunda anestezi ile ilgili
yay›nlar›n ço¤u zor havayolu yönetimi ile ilgilidir. An-
cak literatürdeki vakalar›n ço¤unlu¤unun zor entübas-
yon bildirilerinden ziyade kraniyofasiyal anomalilerden
dolay› geliflebilecek entübasyon güçlü¤ü ihtimaline yö-
nelik tedbirleri hat›rlat›c› nitelikte oldu¤u görülmektedir.
Moschini ve ark. (9) 42 CdLS olgusundaki tan›sal mu-
ayene ya da cerrahi giriflim uygulamalar›n› retrospektif
olarak inceledikleri yay›nlar›nda kraniyofasiyal anoma-
lilerden dolay› bu hastalar›n havayolu kontrolünü sa¤la-
man›n zorlaflt›¤› ayr›ca mikrosefali, mikrognati, yüksek
damak, k›sa boyun varl›¤›nda zor entübasyonun bekle-
nen bir durum oldu¤unu bildirmifllerdir. Washington ve
ark. (3) ise benzer problemlere ilaveten makroglossi
varl›¤›nda genifllemifl dilin havayolunu t›kayabilece¤i,
entübasyon s›ras›nda larenksin görülmesini ve maske ile
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da tutarak anestezik ajan seçimi yapt›k. Bu nedenle int-
ravenöz düflük doz midazolam ve ketamin ile sedasyon
indüksiyonunu takiben tekrarlayan düflük doz ketamin
uygulamalar› ile yeterli sedasyon derinli¤ini ve devaml›-
l›¤›n› sa¤lad›k. Herhangi bir sorunla karfl›laflmad›k.

Sonuç olarak; CdLS’li hastalarda hem kraniyofasiyal
anomaliler hem de sistemik malformasyonlar yönünden
preoperatif de¤erlendirmenin ayr›nt›l› ve dikkatli yap›lma-
s› önemlidir. Hastalar›n mevcut patolojileri ve giriflimin
özelliklerine göre anestezik ajan ve yöntem seçiminin
uygun olaca¤›, zor entübasyon olas›l›¤›n›n her zaman
göz önünde tutulmas› gerekti¤i ve sedasyon uygulama-
s›nda ise spontan solunumu deprese edecek ajanlardan
kaç›n›lmas› gerekti¤i kan›s›nday›z. Bu olgu nedeni ile
CdLS’li ve di¤er mental-motor retardasyonu olan hasta-
larda sedasyon için midazolam-ketamin kombinasyonu-
nun yeterli ve güvenli oldu¤unu düflünmekteyiz.
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ventilasyonu engelleyebilece¤ini hat›rlatm›fllard›r. Ayr›ca
havayolu yap›lar›n›n bu hastalarda tam olgunlaflmad›¤›
ve yafl grubuna göre her zaman bir numara daha küçük
bir tüple entübasyon yap›lmas› gerekti¤i de önerilmifltir
(3). Bizim olgumuzdan farkl› olarak cerrahi ile havayo-
lunun paylafl›lmad›¤› vakalarda entübasyon güçlü¤ü ve
bu nedenle de¤iflik yöntemlerin havayolu kontrolünde
kullan›m› söz konusudur. Spontan solunum korunarak
kör nazal entübasyon veya fiberoptik bronkoskop yard›-
m›yla entübasyon bu hasta grubunda sorunsuz flekilde
uygulanm›flt›r (6,9). Ayr›ca laringeal maske de (LMA)
baflar›yla kullan›lm›flt›r (10). Biz bu olguda a¤›z içeri-
sinde çal›fl›lacak olmas› ve giriflimin özellikleri nedeniy-
le solunumu koruyarak sedasyon uygulamay› planlad›k
ve bu nedenle ketamini tercih ettik. Midazolam ile ise
hem ketaminin yan etkilerini azaltmay› hem de sedasyon
derinli¤ini art›rmay› amaçlad›k. Ancak olas› bir solunum
depresyonu ve mikrognati, yüksek damak ve öne f›rlak
difllerden dolay› oluflabilecek zor entübasyon ihtimalini
göz önünde bulundurarak gerekli haz›rl›klar› yapt›k. Has-
tam›zda solunum depresyonu ve periferik O2 satürasyo-
nunda düflme olmad›¤›ndan entübasyona ihtiyaç olmad›.

Cornelia de Lange sendromunda bizim hastam›zda
olmamakla birlikte di¤er sistemik majör malformasyonlar
da (kardiyak, gastrointesinal, genitoüriner ve kas-iskelet
sistemlerinde) tan›mlanm›flt›r. Bu nedenle preoperatif
de¤erlendirmelerinde baflta kardiyak yönden olmak üze-
re ek sistemik patolojiler yönünden de ayr›nt›l› inceleme
yap›lmal›d›r. Mevcut patolojilere göre anestezik yaklafl›m
belirlenmelidir. Konjenital kalp hastal›klar›n›n CdLS’de
yaklafl›k % 20-30 oran›nda görülebildi¤i rapor edilmifl
olup bu durumda preoperatif antibiyotik proflaksisinin
yap›lmas›, minimal kardiyak depresyon özelliklerinden
dolay› anestezi indüksiyonda ketamin, etomidat, idame-
de sevofluran ve desfluran›n tercih edilebilece¤i, pulmo-
ner vasküler rezistans› art›rd›¤›ndan nitrözoksit kullan›-
m›ndan kaç›n›lmas› önerilmektedir (3, 6, 11). Hastalarda
s›kl›kla görülen gastroözofageal reflü nedeniyle özellik-
le yenido¤an döneminde pulmoner aspirasyon insidans›
da yüksek oranda belirtilmifltir (11, 12). Bu nedenle ak-
ci¤er muayenesi preoperatif dönemde ayr›nt›l› olarak
yap›lmal›d›r. Epileptiform aktivitesi olan ve antikonvül-
zan ilaç kullanan hastalarda anestezik ajan seçimi ise
farkl› olacakt›r (11, 12). Bütün CdLS’li hastalar›n ortak
özelli¤i olan ciddi mental retardasyon ve davran›fl prob-
lemleri nedeni ile anestezi indüksiyonunun daha dikkatli
ve yavafl yap›lmas› gerekmektedir. Ayr›ca anestezi ge-
reksiniminin bu hastalarda azalm›fl olabilece¤i de unu-
tulmamal›d›r (12). Yukar›daki bilgilerin ›fl›¤›nda biz
kendi olgumuzda di¤er sistemik patolojilerin olmamas›
nedeniyle solunum ve reflekslerin korunmas›n› ön plan-


