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Olgu/Case

Seckel Sendromlu Hastada C-Mac

Videolarengoskop ile Nazotrakeal Entlibasyon

Nasotracheal Intubation by C-Mac Videolaryngoscope in a

Patient with Seckel Syndrome

Oz

Seckel sendromu; mikrosefali, retrognati ve tipik yliz yapisi nedeniyle zor havayoluna neden
olabilen nadir bir otozomal hastaliktir. Seckel sendromlu hastalarin anestezi yonetiminde zor
damar yolu erisimi ve zor havayolu gibi durumlara karsi gerekli nlemlerin alinmasi 6nemlidir ve
alternatif araglarin da havayolu yénetiminde yararli olabilecedi unutulmamalidir.

Anahtar Sozciikler: Seckel sendromu; videolarengoskopi; nazotrakeal enttibasyon

Abstract

The Seckel syndrome is a rare autosomal disease that can cause difficult airway problems due
to microcephaly, retrognathia, and the typical facial structure. In anesthesia management of pa-
tients with Seckel syndrome, it is important to take the necessary precautions against possible
difficult venous access and difficult airway problems, and it should be noted that alternative
tools can also be helpful in airway management.
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Ozkan ve ark.

Seckel Sendromunda Entiibasyon g

GIRIS

Seckel sendromu (SS) ilk olarak 1960 yilinda ta-
nimlanan (1), agir gelisme geriligi, mental retardas-
yon, retrognati, mikrosefali, cticelik ve tipik yiiz gorii-
numi (bird head-kus kafas) ile karakterize, otozomal
resesif, nadir goriilen bir hastaliktir ve gériilme siklig1
10.000 canli dogumda 1dir (2). Simdiye kadar genel
anestezi uygulanan bir¢ok vaka literatiirde bildirilmis-
tir ve genelde zor havayolu ve zor damar yolu erisim-
leri sunulmugtur (3,4). Bunlara ek olarak perioperatif
ve postoperatif birgok zorlukla da karsilagilabilir. Zor
havayolu ile karsilasilan SS’li olguda videolarengoskop
ile bagarili bir nazal entiibasyon uygulamasi ilk defa
tarafimizdan sunulmaktadir.

|
OLGU
Yirmi bes yasinda, 20 kg, 120 cm, kadin hastaya,

ciiriik diglerinin ¢ekilmesi amaciyla genel anestezi
planlandi. Hastanin yakinlarindan alinan anamnez-
de, 29 haftalik, 950 g olarak Sezaryen operasyonuyla
dogdugu ve dogum sonrasinda iki ay yogun bakimda
takip edildigi, ayrica yogun bakimda {i¢ hafta entiibe
olarak kaldig1 6grenildi. Hikayesinde dort yil once
apendektomi nedeniyle genel anestezi uygulandig1 ve
anestezi uygulamasi sirasinda zor havayolu ile kargila-
sildig1 mevcuttu. Yapilan fizik muayenede, mikrosefa-
li, mental retardasyon, mikrognati, dis deformiteleri,
gelisme geriligi, uzun boyun ve SS igin tipik yiiz goérii-
nliimi oldugu goriildi (Resim 1,2). Mallampati skoru
2, ag1z agikligy, tiromental ve sternomental mesafeleri
normal olarak saptandi. Rutin kan tetkikleri normaldi.
Mikrosefali, mikrognati ve dis deformiteleri nedeniy-
le zor havayolu olabilecegi diisiintilen ve 6 saat aglig1
olan hasta, ailesinden bilgilendirilmis onam alinarak
premedikasyon uygulanmadan ameliyat odasina alin-
di. Zor havayolu algoritmasina uygun olarak degisik
boylarda tiip ve stileler, supraglotik havayolu araglari,
C-Mac videolaringoskop ve fiberoptik bronkoskop ha-
zir bulunduruldu. Elektrokardiyogram (EKG), perife-
rik oksijen satiirasyonu (SpO,) ve noninvaziv kan ba-
sinct (NIKB) monitérizasyonu yapildy; kalp atim hizi
110 atim/dk, NIKB 90/60 mmHg ve SpO, %98 olarak
olgiildii. Ilk olarak, damar yolu erisiminin saglanabil-
mesi amactyla %8 sevofluran ve %100 oksijen karisi-

mi ile hasta havalandirildi ve maske ventilasyonunun
kolay oldugu goriildiikten sonra 24G kaniil ile damar
yolu sorunsuz bir sekilde saglandi. Propofol 2 mg/kg
IV ve fentanil 1 mcg/kg IV ile anestezi indiiksiyonu
uygulandi ve maske ventilasyonunun kolay saglanmasi
sonrast kas gevsetici olarak 0,5 mg/kg IV rokuronyum
uygulandi. Ag1z i¢i cerrahi yapilacagindan dolay1 na-
zal entiibasyon uygulanmasina karar verildi ve kuzey
kutuplu 5 mm boyutlu nazal tiip hazirlandi. Ilk 6nce
direkt laringoskopi yapildi ve Cormack-Lehane skoru
4 olarak degerlendirilince zaman kaybetmemek icin ve
basarisiz deneme sonrasi kanama riski olabileceginden
dolay1 C-Mac videolarengoskop uygulanmasina karar
verildi. C-Mac videolaringoskop ile yapilan laren-
goskopide Cormack-Lehane skoru 2 idi. Magil pens
yardimi gerekmeden hasta entiibe edildi. Postoperatif
analjezi amagl 20 mg/kg [V parasetamol uygulandi ve
80 dakika siiren cerrahi sonrasi néromuskiiler blogu
ortadan kaldirmak amagh 2 mg/kg IV sugammadeks
uygulandi. Spontan solunumu kuvvetlenen ve uyanik-
1181 saglanan hasta ekstiibe edildi. Otuz dakika derlen-
me odasinda takip edildikten sonra sorunsuz sekilde
servise devredildi.

I
TARTISMA

Anestezistler, Seckel sendromlu (SS) hastalarda

perioperatif ve postoperatif bazi zorluklarla karsilaga-
bilirler. Intravenoz damar yolu erisimindeki zorluklar
basta olmak iizere 6zellikle havayolu saglanmasinda
karsilagilan zorluklar mortalite ve morbiditeyi artira-
bilir. Literatiirde daha ¢ok zor havayolu ile karsilasilan
vakalar sunulsa da nazal yolla videolarengoskop ile en-
tiibasyon uygulanan vakaya rastlanmamustir.

Zor havayolu, klasik anestezi egitimi almis bir
anestezistin st havayolunun yiiz maskesi ile ventilas-
yonunda ya da trakeal entiibasyonda zorluk yasamasi,
ya da her iki durumun bir arada olmas: seklinde ta-
nimlanmaktadir. SS’ye eslik eden mikrosefali, mikrog-
nati, dis deformiteleri ve uzun boyun, zor havayolu
icin olas1 nedenlerdir. Ozellikle tipik yiiz goriiniimiin-
de burnun uzun olmasi nazal entiibasyonu zorlastira-
bilir. Bu hastalarin anestezi yonetiminde zor havayolu
olabilecegi ongoriilerek degisik boyda tiipler, stileler,
degisik tiplerde ve numaralarda supraglotik hava yolu
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Resim 1. SS’li olguda tipik yiiz goriintimii.

araglari, videolarengoskoplar ve fiberoptik bronkos-
kop hazir bulundurulmalidir. Degisik boyda tiipler ve
alternatif havayolu araglarmin hazir bulundurulmasi
havayolu yo6netimini kolaylastirabilir. Grewal ve ark.
(5) tarafindan sunulan, zor havayolu beklenen SS’li
bir hastada 6,0 mm tiip denendigi, ancak 4,5 mm tiip
uygulanarak entiibasyon gergeklestirilebildigi bildiril-
mistir. Tip se¢iminde kullanilan kilo ve yas gibi pa-
rametreler bu hastalarda yanls tiip se¢imlerine neden
olmakta olabilir. Grewal ve ark.(5) tarafindan sunulan
vakada daha kiigiik tiip kullanilmak zorunda kalinma-
siin nedeni muhtemelen tiip boyutunun hastanin yas
ve kilosu referans alinarak secilmesidir.

Demiralp ve ark. (6) ise kisa siireli cerrahi uygu-
lanacak SSli bir hastada damar yolu agmadiklarini ve
spontan solunumu koruyarak inhalasyon anestezisi
uyguladiklarini bildirmislerdir. Bizim olgumuzda, es-
lik eden mikrosefali, mikrognati ve dis deformiteleri
nedeniyle zor havayolu beklendiginden dolays, zor ha-

Resim 2. SS’li olguda tipik yiiz goriintimii.
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vayolu hazirliklar1 yapilmisti. Maske ile ventilasyonun
kolay saglanmasi sonrasi kas gevsetici giivenli bir se-
kilde uyguland1 ve ekstiibasyon 6ncesi néromuskiiler
blogu geri ¢cevirmek amaciyla hizli geri doniis saglayan
sugammadeks tercih edildi. Ag1z i¢i cerrahi nedeniyle
nazal entiibasyon planlanan hastada, kuzey kutuplu
tiipiin burundan gecirilmesi sirasinda zorlukla karsila-
silmamasina karsin, direkt larengoskopide Cormack-
Lehane skoru 4 saptaninca C-Mac videolaringoskop
kullanilmasina karar verildi. Daha 6nce 100den fazla
hastada C-Mac videolaringoskop ile entiibasyon ya-
pan deneyimli bir anestezist tarafindan entiibasyon
gergeklestirildi. Olgumuza benzer olarak, Arora ve
ark. (7) da sunduklar1 bir olguda, direkt larengosko-
pide Cormack-Lehane skoru 3 olarak tanimlanmis ve
hasta oral olarak entiibe edilebilmistir.

Zor havayolu beklenen hastalarin havayolu y6neti-
minde kullanilan fiberoptik bronkoskoplara alternatif
olarak, larengoskopiyi iyilestirmeleri ve kolaylagtir-
malar1 nedeniyle artik videolarengoskoplar da siklikla
kullanilmaktadir. Videolaringoskop kullanimi dene-
yim gerektirmekte ve zor havayolu goriilen vakalarda
basarili bir bigimde kullanilmaktadir. Biz de kullanim
kolaylig1 ve uygulama tecriibemiz nedeniyle bu hasta-
da, fiber optik bronkoskop yerine C-Mac videolarin-
goskop kullanmay tercih ettik.

|
SONUG

SS’li olgularda zor havayolu ile karsilasilabilecegi

goz onitinde bulundurulmaly, zor havayolu algoritma-
sina uygun hazirliklarin 6nceden mutlaka yapilmali ve
havayolu yonetimi deneyimli kisiler tarafindan sag-
lanmalidir. C-Mac videolaringoskop bu tiir hastalarda
havayolu saglamada alternatif bir yol olarak digtiniil-
melidir.

Cikar Catismasi Yoktur

Finansal Destek
Bu ¢aligmada finansal destek alinmamustir.



Ozkan ve ark. Seckel Sendromunda Entiibasyon g

I
KAYNAKLAR

1. Seckel HPG. Bird-headed Dwarfs: Studies in De-
velopmental Anthropology Including Human Pro-

portions. Springfield: Charles C. Thomas; 1960.

2. Parent P, Moulin S, Munck MR ve ark. Bird headed
dwarfism in Seckel syndrome. Nosologic difficulti-
es. Arch Pediatr. 1996;3:55-62.

3. Gurkan Y, Hosten T, Dayioglu H ve ark. Anesthesia
for Seckel syndrome. Pediatr Anesth. 2006;16:359-
60.

4. Sophie S, Ahmed T. Dialysis access surgery with
Seckel Syndrome. Paediatr Anesth 2006;16:804-5.

5. Grewal A, Sood D, Bhatia N, Garg R, Shah S, Kaur
H. Palatoplasty in a patient with Seckel syndro-
me: an anesthetic challenge. Braz ] Anesthesiol.
2014;64(3):216-8.

6. Demiralp G, Mayhew J. Anesthesia in a child
with  Seckel syndrome. Paediatr Anaesth.
2007;17(11):1121.

7. Arora S, Ghai B, Rattan V. Anesthetic management
of a child with Seckel syndrome for multiple ext-
ractions and restoration of teeth. ] Anaesthesiol
Clin Pharmacol. 2012;28(3):398-9.

Anatolian Clinic the Journal of Medical Sciences, September 2017; Volume 22, Issue 3 211



