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OLGU SUNUMU — CASE REPORT
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OZET

Pek ¢cok farkli tipi olan dwarfizmin en yaygin formu akondroplazik dwarfizmdir. Bu hastalar 148 cm’den daha kisa boya
sahiptirler. %80°i gen mutasyonuna baglh sporadik olgulardir. Endokondral kemik formasyonunun bozulmasi nedeniyle spinal ve
kraniofasiyal anormalliklerle seyreder. Kadinlar erkeklerden daha cok etkilenir ve normal bireylere gore fertiliteleri daha diigtiktiir.
Dwarfizmli olgularin operasyon éncesi hazirliklarinda anatomik anormallikler nedeniyle zor havayolu olabilecegi goz éniinde
bulunurularak gerekli hazirliklar yapilmalidir. Bu olgu sunumunda 29 yasinda dwarfizmli hastanin elektif sezaryanindaki anestezi
tecriibemizi aktarmayr amaclandik.
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SUMMARY

Dwarfism has many different types, the most common form is achondroplasic dwarfism. These patients are shorter than
148 cm. 80% of cases are sporadic cases due to gene mutations. Spinal and craniofacial abnormalities have seen due to
impaired endochondral bone formation. Women are more affected than men and the fertility rate is lower than normal subjects. In
pre-operative preparation of dwarfism cases, necessary preparations should be taken into account for diffucult airway due to
various anatomical abnormalities. In this case report, we aimed to present our anesthetic experience in caeserian section of a

29 years old dwarfic patient.
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GIRIS

Dwarfizm, erigkin yasa gelindiginde 148 cm boya
ulagamama geklinde tanimlanir. 100°den fazla farkl tipi
olan dwarfizmin, en yaygin formu akondroplazik dwar-
fizmdir. Akondroplazik dwarfizmin en sik formu da
ekstremitelerde simetrik kisalikla giden rizomelik dwar-
fizmdir (1). Endokondral kemik formasyonunun bozul-
masina bagh karakteristik spinal ve kraniyofasiyal anor-
mallikler 6n plandadir. Akondroplazi dwarfizmin 10.000
dogumda 0,5-1,5 oraninda goriilen en yaygin formudur.
Vakalarin %20 si familyal (otozomal dominant), %80’i
sporadik gen mutasyonlarina baghdir. Kadinlar erkek-
lerden daha fazla etkilenirler ve normal bireylere gore
daha diisiik fertilite oranlar1 vardir.

Endokondral kemik formasyonundaki basarisizlik
nedeniyle, normal periostal kemik yapimi bozulur ve
akondroplazideki karakteristik spinal ve kraniyofasiyal
anormallikler ortaya cikar. Genel goriintimlerinde genis
kafa, eger burun, kisa ekstremiteler, belirgin kifoskolyoz
ve lomber lordoz hakimdir. Sinirli boyun ekstansiyonu,
foramen magnum darlig1, genis dil ve mandibula, atlan-
to-aksiyal instabilite genel anesteziyi gii¢lestirirken, art-
mis lomber lordoz, torasik kifoskolyoz, genel spinal
darlik, rejyonal anesteziyi gii¢lestirmektedir. 3. trimestr
gebelige bagli artmis aspirasyon riski, azalmis kardiyo-
respiratuar rezerv ve supin hipotansiyon gibi bilinen
risklerle, dwarfizme bagli risklerin birlesmesi bu hasta-
larda hem genel anestezi hem de rejyonal anesteziyi zor-
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lagtirmaktadir. Bu olgu sunumunda 37. gebelik haftasin-
da olan akondroplazik dwarfizmli hastada anestezi tec-
rilbemiz aktarildi (1).

OLGU

Yirmidokuz yaginda 37. gebelik haftasinda elektif
sezeryan1 planlananan hastanin preoperatif muayenesin-
de; bilinen sistemik hastalig1 yok, agirligi 45 kg., boyu
141 cm idi. Hipotiroidi nedeniyle L-tiroksin 1x0,1 mg
kullanan hastanin tiroid fonksiyon testleri normal sinir-
lardaydi. Hemoglobini, serum elektrolitleri, karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri normaldi. Boyun hareketleri
smirli, ag1z aciklifi 6 cm, mallampatisi II olan hasta rej-
yonal anesteziyi istemedigi icin genel anestezi altinda
elektif sezeryani planlandi. Zor hava yolu olasilig1 nede-
niyle orofaringeal ve nazal airway, endotrakeal tiip stile-
si, ProSeal™ larengeal maske, kombitiip ve fiberoptik
bronkoskop hazirlandi. Anestezi 6ncesi ekipmanlarin ru-
tin kontrolleri yapildi. Premedikasyonda 10 mg metok-
lopramid ampul, 50 mg ranitidin ampul intravendz uy-
gulandi. Aortakaval basidan korunmak amaciyla hastaya
15-20 derecelik sol yan pozisyon verildi. Sodyum tiyo-
pental 5 mg kg™, rokiironyum 0,6 mg kg™ ile anestezi in-
diiksiyonu yapildiktan ve kas gevsemesi saglandiktan
sonra 6 mm balonlu endotrakeal tiip ile entiibe edildi.
1ntraoperatif noninvaziv arteryel kan basinci, EKG, pe-
riferik oksijen saturasyonu, endtidal karbondioksit diize-
yi ile takip edildi. Intraoperatif %1 sevofluran, %50 ok-
sijen, %50 azotprotoksit ile anestezi idamesi saglandi.
Intraoperatif 0,4 mg metil ergometrin, 15 iinite oksito-
sin, 1 gr sefazolin yapildi. 2220 gr agirhiginda olan be-
begin 1. dakika Apgar Skoru 8 idi. Intraoperatif vital
bulgulari stabil seyreden hasta, 45 dakika siiren operas-
yon sonras1 sorunsuz ekstiibe edildi. Postoperatif 2. giin
taburcu edildi.

TARTISMA

Dwarfizmli gebelerde maternal pelvik cap normal
gebelerinkinden daha kiiciik, fetal bag normal biiytikliik-
te oldugundan sefalopelvik uyusmazlik olabilecegi icin
genellikle dogumun sezaryan ile yapilmasi istenir (2).
Ayrica fetus foramen magnum ve {ist servikal omurlarda
darliga sahip olabileceginden, vajinal dogumda boynun
maniiplasyonu esnasinda spinal kord kompresyonu
meydana gelebilir (3). Bu hastalarda torasik displazi (rib
hypoplasia), lordoz ve kifoskolyoz nedeniyle restriktif
akciger hastalig1 genellikle vardir. Omurgadaki yapisal
bozukluklar nedeniyle olugabilecek spinal sinir kok ba-
sisina bagh néromuskiiler zayiflik ve torakal abnormali-
te genel anestezi sirasinda oksijenasyonun siirdiiriilme-
sini zorlagtirabilecegi gibi postoperatif mekanik ventila-
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tor destegi de gerekebilir (4). Akondroplazik dwarfizmli
gebede hem genel hem de rejyonal anestezide sorunlarla
karsilasabiliriz. Bu nedenle rejyonal anestezi planlanan
hastada olas1 basarisizlik ihtimaline kars1 genel anestezi
hazirligininda yapilmis olmasi gereklidir. Ekwere ve ar-
kadaglarinin sunduklart dwarfizmli iki olgudan birinde 6
bagarisiz spinal anestezi girisiminden sonra genel anes-
teziye gecmek zorunda kaldiklar1 goriilmiigtiir (1). Her
hasta kendi tasidig1 dwarfizme ait fiziksel ozellikleri
dikkate alinarak her iki tekniginde avantaj ve dezavan-
tajlar1 degerlendirilmelidir (5). Ust hava yolunun sag-
lanmasi biiyiik dil ve mandibula nedeniyle zor olabilir.
Entiibasyon sirasinda foramen magnum stenozu ve ser-
vikal omurlarda instabilite yaygin oldugundan, servikal
kord kompresyonunu 6nlemek icin hiperekstansiyondan
kacinilmalidir. Endotrakeal tiip seciminde yastan ziyade
agirlik goz oniinde bulundurularak, kiiciik trakeal tiipler
tercih edilmelidir. Bu hastalar da sedasyon ve genel
anestezi indiiksiyonu sonrasi iist havayolu obstriiksiyo-
nu olasiligindan dolay1 dwarfizmli gebelerde anestezist
obstriiktif uyku apnesi semptomlarint arastirmalidir (6-
7). Zor havayolu olabilecegi gdz oniinde bulunurularak
fiberoptik bronkoskobun hazirda bulundurulmasi ve
uyanik fiberoptik entiibasyonun hatirda tutulmasi oneri-
lir (3). Torasik kifoskolyoz, iist hava yolu obstriiksiyo-
nu, kosta deformiteleri ve tekrarlayan iist solunum yolu
enfeksiyonlar1 nedeniyle kardiyorespiratuar fonksiyon
bozuklugu goériilebilir. Kardiyopulmoner rezerv azaldi-
gindan ve gebede supin hipotansiyon olabileceginden
genel anestezi indiiksiyonunda ketamin ve rokiironyum
kullanilmig vaka 6rnegi bulunmaktadir (5). Acil sezar-
yan gereken olgularda genel anestezi riskli sayilir, 6zel-
likle hastanin yeterli hazirlanamamasi nedeniyle dwar-
fizmli gebedeki diger risklere ek olarak ozellikle aspi-
rasyon riski yiiksektir (8). Rejyonal anestezi teknikleri-
de bu hasta grubunda anatomik nedenlerle oldukca zor
uygulanmaktadir. Cok sayida olgu ya da olgu serilerinde
bagarili epidural anestezinin sunulmus olmasina ragmen
(1,9-13), yapilan ilk yaymlarda anatomik zorluklar ve
istenmeyen dural ponksiyon bildirilmistir (1,8,14). Lo-
kal anestezik dozunun boya gore titre edilmesine olanak
sagladig1 icin epiural anestezi spinal anesteziye tercih
edilir (5). Ancak epidural anestezi uygulanacak dwar-
fizmli gebelerde, hangi ilaglarin hangi miktarlarda kul-
lanilacaginin net olarak belirlenmis olmamasi epidural
anestezi uygulanmasim zorlastiran bir durumdur (15).
De Renzo ve arkadaslar1 akondroplazik hastada yetersiz
spinal anestezi sonrasi intravendz sedasyona ihtiyag¢ ol-
dugunu yaymlamigtir (15). Ayrica spinal anestezi uygu-
lamasinda spinal kanaldaki darlik nedeniyle spinal blok
seviyesinin yiikselmesi olasiligt artmigtir (1). Cevik ve
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Colakoglu’ nun bildirdikleri dwarfizmli gebede anestezi
uygulamasinda da hastanin istegi iizerine genel anestezi
uygulandig1 ve zor entiibasyon olasilig1 nedeniyle pre-
operatif hazirlikta olgumuza benzer hazirliklarin yapil-
dig1 vurgulanmaigtir (16).

Hastamizin rejyonal anesteziyi istememesi iizerine
elektif sezaryan planlanmasi, hasta ve ekipman hazirlig
yapilabilmesi, fizik muayenede zor entiibasyonu diisiin-
diirecek bulgularin olmamas: iizerine genel anestezi
planladik.

Sonug olarak akondroplazik dwarfizmli bir gebede,
genel anestezi de, rejyonal anestezi de karakteristik fi-
ziksel yapilar1 ve gebeligin de beraberinde getirdigi
risklerinden dolay1 zordur. Muhtemel komplikasyonlara
kars1 o6nceden hazirlikli olunmali rejyonal anestezi plan-
lansa bile genel anesteziye gecilmesi gerekebilecegi goz
oniinde bulundurularak preoperatif hazirliklar bunuda
kapsamalidir (1).
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