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Cornelia de Lange Sendromu-Olgu sunumu

Cornelia de Lange Syndrome-Case report
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Sayin Editor;

Siklig1 1/10,000-50,000 arasinda degisen, Brachman de Lange
sendromu olarak da bilinen Cornelia de Lange sendromu (CdLS),
biiyiime geriligi, motor ve mental retardasyon, hirsutizm, kisa bo-
yun, mikrosefali, mikrognati, yiiksek damak, tipik yiiz gériiniimii,
dis ve ekstremite anormallikleriyle karakterizedir (1, 2). Bu olgu su-
numunda nazal polipozis nedeniyle fonksiyonel endoskopik siniis
cerrahisi yapilan CdLS tanili bir hastada, uyguladigimiz anestezi
teknigi ve dzelliklerini tartismayr amagladik.

On bir yaginda, 14 kg, 100 cm, CdLS tanili, nazal polipozis ne-
deniyle fonksiyonel endoskopik siniis cerrahisi planlanan, erkek
cocugun preanestezik degerlendirmede boy ve kilosunun yasina
gore diisitk, motor ve mental gelisiminin de yagina gdre geride
oldugu gozlendi. Endotrakeal entiibasyonu zorlagtirabilecek,
kisa boyun, mikrognati, makroglossi bulgulari vardi ve daha
dnce yarik damak nedeniyle ameliyat edilmisti (Resim 1). Ha-
vayolu muayenesinde agiz acikligi, Mallampati skoru ve boyun
hareketleri kooperasyon zayiflig1 nedeniyle net olarak degerlendi-
rilemedi. Kardiyovaskiiler ve solunum sistemi ile ilgili problemi
yoktu. Hasta 6 saatlik aglik sonrast sedasyon uygulanmadan, zor
ventilasyon-zor entiibasyon durumu 8ngoriiliip gerekli kosulla-
rin saglandigi ve trakeotomi hazithginin yapildigi ameliyathane-
ye alindi. Standart anestezi monitdrizasyonu yapildiktan sonra,
sevofluran sedasyonu altinda damar yolu acild: ve 5 pg fentanil
ve 75 mg pentotal verildi. Néromiiskiiler bloker uygulamadan
dnce dogrudan laringoskopiyle Cormack-Lehane skoru II olarak
tespit edildi. Noromiiskiiler bloker kullanilmadan 4 numarali
kafl: tiip ile, trakea iizerine baski uygulanarak orotrakeal entiibe
edildi. Anestezi idamesinde sevofluran ve remifentanil infiizyonu
kullanildi. Hasta, fonksiyonel endoskopik siniis cerrahisi sonrast
sorunsuz bir sekilde ekstiibe edildi. Komplikasyon gelismedi ve
servise transfer edildi.

Cornelia de Lange sendromlu hastalarda anomalilere bagli komp-
likasyonlar sik oldugundan dikkatli preanestezik degerlendirme
ve havayolu muayenesi sarttir. Indiiksiyonda havayolu giivenligini
zorlagtiracak tipik yliz gériiniimil, artmus aspirasyon riski, solunum
depresyonu olusturan ilaglara hassasiyet oldugundan sedasyon uy-
gulanmadan, zor entiibasyon olabileceginden gerekli kosullar ve

Resim 1. Kisa boyun, mikrognati, makroglossi bulgularina sa-
hip Cornelia de Lange Sendromu olan ¢ocuk hasta

trakeostomi hazirhigi yapilmalidir (2). Kalp ile ilgili anormallik var-
liginda pulmoner hipertansiyon ortaya ¢ikabilir. Anestezi idame-
sinde hipoksemi ve hiperkarbi gdriilebilir. Pulmoner damar diren-
cini arturdigindan azot protoksit kullanimindan kaginilmalidir (3).
Postoperatif komplikasyonlar iistiinde durulmal, gerekirse yogun

bakim hazirlit yapilmalidir.

Cornelia de Lange sendromu, zor havayoluna neden olabilmesi ve
cesitli organ anomalileri ve islev bozukluklar1 nedeniyle anestezist-
lerin dikkatli olmasi gereken ¢ocukluk ¢agi sendromlars arasindadir.
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