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Oz

Escobar sendromu, cesitli solunumsal ve ortopedik problemlere neden olan nadir goriilen otozomal resesif gecisli bir
hastaliktir. Bu sendromda anestezistler, servikal flizyon, boyun fleksiyon kontraktiiriine baglh hareket kisithligi, yarik
damak, mikrognati, ankiloglossi, kisith agiz a¢iklig1 gibi anomalilere bagli olarak hava yolu yonetiminde 6nemli
zorluklarla karsilasabilmektedir. Anestezistler zor hava yoluna ek olarak, operasyon sirasinda anestezinin korkulan
komplikasyonu olan malign hipertermi riski gibi bir sorunla karsilasabilmektedir. Bu vakada femur saft fraktiiri
nedeniyle operasyon odasina alinan bir pediatrik hastanin anestezi yonetimini sunduk. Hastamizda zor entiibasyona yol
acabilecek bulgularin olmasi sebebiyle ilk denememizi video laringoskop (VL) ile yaptik ve basarili olduk. Perioperatif
herhangi bir problemle karsilasmadik.

Anahtar kelimeler: Anestezi Yonetimi, Escobar Sendromu, Hava Yolu Yonetimi, Malign Hipertermi, Video Laringoskop

Anesthesia Management in a Child Patient Diagnosed with Escobar Syndrome
Abstract

Escobar syndrome is a rare autosomal recessive disease that causes various respiratory and orthopedic problems. In this
syndrome, anesthesiologists may encounter significant difficulties in airway management due to anomalies such as
cervical fusion, limitation of movement due to neck flexion contracture, cleft palate, micrognathia, ankyloglossia, and
restricted mouth opening. In addition to the difficult airway, anesthesiologists may encounter a problem such as the risk
of malignant hyperthermia, which is the feared complication of anesthesia during the operation. In this case, we
presented the anesthesia management of a pediatric patient who was taken to the operating room because of a femoral
shaft fracture. Due to the findings that could lead to difficult intubation in our patient, we did our Initial attempt with
video laryngoscope and we were successful. We did not encounter any perioperative problems.

Keywords: Anesthesia Management, Escobar Syndrome, Airway Management, Malignant Hyperthermia, Video
Laryngoscope

DOI: 10.5798/dicletip.1412120

Correspondence / Yazisma Adresi: Hiiseyin Cetik, Dicle Univeristesi Tip Fakiiltesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali, Diyarbakir, Tiirkiye e-
mail: huseyincetik@gmail.com

594


https://orcid.org/0009-0003-7149-0211
https://orcid.org/0000-0002-9551-8878
https://orcid.org/0000-0002-5264-1972
https://orcid.org/0000-0002-7781-8885

Cetik H., Savas Z., Baysal Yildirim Z., Kaydu A.

GIRIS

Escobar sendromu nadir goriilen otozomal
resesif gecisli bir hastahktirl. “Multiple
Pterygium Sendromu” olarak da adlandirilan
genellikle ilerleyici bir sendromdur. Hastaligi
tanmimlayan ozellikleri; diisiik kulak, aksiller,
antekubital, popliteal, dijital ve interkrural
eklem fleksiyon kontraktiirleri ile karakterize,
biiylime geriligi; gozlerde pterjium, azalmis
akciger kapasitesi; genital ve vertebral
anomalilerdir?. Escobar sendromlu hastalarda
gorilen boyun kontraktiirlerine bagh hareket
kisithiligy, artmis kifoz, servikal lordoz ve fiizyon,
yarik damak, ankiloglossi, mikrognati ve agiz
acikliginin dar olmasi gibi 6zellikler hava yolu
sorunlarinin ¢ikmasina sebep olabilir3+4.

Preoperatif degerlendirmede hava yolu
kontroliinii etkileyen 6nemli sorunlarin fark
edilmesi ve kontrol altina alinmasi hasta
acisindan onemlidir. Literatiir incelendiginde
escobar sendromu tanis1 almis bireylerde
anestezi yOnetimine iliskin smirhh sayida
calisma oldugu gozlemlenmistir. Bu baglamda
olgu sunumundaki amacimiz literatiire katki
saglamak ve bu hastaligin anestezi yonetiminde
meslektaslarimiza 151k tutmaktir. Bu amag
dogrultusunda femur saft fraktiirti ameliyatina
alinmis Escobar sendrom tanili bir ¢ocugun

pediatrik ortopedik anestezi
degerlendirilmesini sunuyoruz.
VAKA RAPORU

Sol bacaginda agri sikayeti ile bagvuran 7 yas, 25
kg agirhgindaki erkek hastanin yapilan tetkik,
muayene ve direkt grafisinde femur saft
fraktiiri oldugu tespit edildi. Olgunun
klinigimizde preoperatif degerlendirilmesi
yapildi. Hastanin agiz, ¢ene ve boyun eklem
acikliklari, solunum ve kardiyovaskiiler sistem
ve laboratuvar analizleri incelendi. Hastanin
yapilan fizik muayenesinde Mallampati sinif 3,
tiromental mesafe 6l¢iimii 4,5 cm, mikrognati,
bel ve ayaklarda deformite, her iki kalg¢asinda
egrilik, catalli biiytik dil, interinsizor aralik 3-3.5

cm’den dar, kisa boynu oldugu tespit edildi
(Resim 1,2).
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Resim 1. Kisa boynun, mikrognatinin, tiromental

mesafenin kisa oldugu hasta
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Resim 2. Ag1z agikliginin dar oldugu hasta

Hastaya c¢ekilen ekokardiyografi normal,
posteroanterior (PA) akciger grafisinde kifoz
mevcuttu. Laboratuvar sonuglarinda Hb:12
g/dL, hct:37.6 (%), platelet:356 x10% uL olan
hastanin koagulasyon ve biyokimya degerleri
normaldi. Bu hastada Malign hipertermi (MH)
olusma riskine karsi gerekli 6nlemler alindi ve
hazirliklar1 bir giin Oncesinden yapildr.
Vaporizatorler anestezi cihazindan ayrildi,
anestezi cihazinin karbondioksit absorbani,
solunum devresi degistirildi. Anestezi cihazi,
yaklasik 15 dk boyunca maksimum akista taze
gaz  akitilarak  volatik  anesteziklerden
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arindirildi®. Dantrolen ilaci olusabilecek MH
riskine karsin kullanilmak t{izere hazir
bulunduruldu. Hastanin ailesine zor hava
yoluna bagh olusabilecek komplikasyonlar ve
MH riski agisindan detayh bilgi verilip hastanin
ailesinden anestezi onami alindi. Hasta giiniin
ilk vakasi olarak alinmasina karar verildi.
Amerikan Anestezistler Dernegi (ASA) risk
siniflamasina gore ASA III olan hasta ameliyat
odasina alind Operasyon oncesi
degerlendirilmesinde elektrokardiyogram,
noninvaziv kan basinci (KB), pulse oksimetre,
koltuk alt1 1s1, kalp hizi monitérize edildi ve
normal degerler arasinda goézlemlendi. Sol el
sirtinda bulunan 22G braniil damar yolundan
saatte 10 mL/kg hizla gidecek sekilde 1/3
izomiks inflizyonu baslandi. Zor hava yolu
hazirliklar: yapildi. Hastanin hava yoluna uygun
cesitli boyutlarda endotrakeal entiibasyon
tipleri, pediatrik buji, yar1 sert stileler,
supraglottik hava yolu araglari, VL, acil invaziv
cerrahi yolu erisimi icin uygun ekipmanlar,
aspirasyon setleri, nazal kaniil kullanilmak
tizere hazir bulunduruldu. Preoksijenizasyonu
takiben hastaya anestezi indiiksiyonunda
midazolam (0.05 mg/kg), propofol (2 mg/kg),
lidokain (1 mg/kg), fentanil (2 mcg/kg),
rokiironyum (0.6 mg/kg) intravenoéz yoldan
uygulandi ve indiiksiyonu takiben yaklasik iki
dakika noromiiskiiler blok gelisimi igin
beklenildi ve bu slre zarfinda hasta
havalandirildi. Sonrasinda VL ile 5 numara
endotrakeal kafli tiip ile entiibasyon islemi
gerceklesti (Resim 3).
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Resim 3. Vokal kordlarin VL ile goriintiisii
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Hastanin Cormack Lehane laringoskopik
goriintileme derecesi 2 olarak belirlendi.
Entiibasyon sonrasi %50 oksijen, %50 medikal
hava karisimi, 8 ml/kg tidal hacimde, frekansi
18 soluk/dk olacak sekilde voliim kontrolli
mekanik ventilasyon uygulandi. Anestezi
idamesi icin remifentanil (0.1mcg/kg/dk) ve
propofol (6 mg/kg/sa) ile total intravenoz
anestezi (TIVA) kullanildi. Ameliyat siiresince
hastanin hemodinamik parametreleri ve
yasamsal bulgularinda bir degisiklik
saptanmadi. Yaklasik 2 saat siiren operasyonda
hastanin viicut 1sisinda da herhangi bir artis
saptanmadi. Operasyonun sonlanmasindan 30
dakika Once, postoperatif analjezi amaciyla
hastaya 15 mg/kg dozda parasetamol
intravenéz yoldan verildi. Operasyonun
bitimine 15 dakika kala hastanin daha kisa
slirede uyanabilmesi icin propofol infiizyonu
durduruldu, remifentanil dozu diisiiriilerek
infiizyona 0.05 mcg/kg/dk olarak devam edildi.
Ameliyat stliresince ek doz rokiironyum
yapilmadi. Cerrahi bitiminde oksijen %100 e
cikarild1 ve akis 5 ml/dk ya artirildi, 2 mg/kg
sugammadeks ile noromiskiiler  blokaj
antagonize edildi. Hastanin spontan
solunumunun varlhigl ve uyaranlara yanit
alinmasi lizerine ekstiibasyon islemi
gerceklestirildi. Ameliyathane odasinda
postoperatif oksijenizasyonu iyi olan hasta,
takip amaciyla postoperatif derlenme odasinda
yaklasik 30 dakika gozlem altina alindi ve
Modifiye Aldrete skoru 10 olarak sorunsuz bir
sekilde servise transferi gergeklesti. Hastanin
operasyon sonrasi 24 saatlik takibi yapildi.
Hastada solunum problemleri ve MH agisindan
herhangi bir sorunla karsilasilmadi.

TARTISMA

Bu olgu sunumda nadir goérillen Escobar
sendrom tanili bir ¢ocuk, literatir esliginde
anestezi yonetimi ac¢isindan degerlendirildi.
Escobar sendromu nadir goriilen bir hastalik!
olmakla beraber biiyiime geriligi, boyun, aksilla,
antekiibital bolgede pterji, eklemlerde fleksiyon
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kontraktiirleri, genital anomali ve yarik damak
ile karakterize bir hastaliktir4?. Literatiirde de
Escobar sendrom tanisi almis hastalarin akciger
kapasitesinde azalma ve spinal deformite de
goruldiigi belirtilmistir2. Ayrica bu hastalarda
kardiyak ve solunum problemleri, kifoskolyoz,
mikrognati, kisa boyun ve boyun hareketlerinde
kisithlik, dar agiz acikhigi, yarik damak gibi
anomaliler giivenli anestezi yonetiminde dikkat
edilmesi gereken faktorler arasinda yer alir.
Ameliyat Oncesi anestezist zor maske
ventilasyonu ve/veya zor entiibasyona yol
acabilecek bu bulgular1 énceden degerlendirip
optimal hava yolu yonetimini belirlemelidir.
Hastamizda agiz acikhi@inin dar, mikrognati,
boyun ekstansiyonunun kisitli, tiromental
mesafenin kisa olmasi sebebiyle zor entiibasyon
hazirhigi yaptik. Zor hava yolu olasiligi olan bu
tiir hastalarda entiibasyon basarisi uygulayici
anestezi doktorunun tecriibesi ile dogru
orantilidir.  Yapilan calismalarda o6zellikle
pediatrik hastalarda zor entiibasyonda beceri
ve ustaligin mortalite ve morbiditeyi azalttigini
gostermektedir8. Kuzma ve ark. Escobar
sendromlu bir g¢ocukta wuyanik fiberoptik
entiibasyon basarisiz olduktan sonra larengeal
maske hava yolu yardimh fiberoptik kilavuzlu
entiibasyon kullandiklarini  bildirmislerdir®.
Vakamizda hastanin anatomik acidan agiz
acikliginin dar olmasindan dolay1 supraglottik
hava yolu aracglar1 ve direkt laringoskopi
kullanimini 6ncelik olarak tercih etmedik.
Elimizde  pediatrik  fleksible fiberoptik
laringoskopi bulunmadig1 icin bu vakada ilk
denememizi VL ile yaptik ve endotrakeal tiip
entiibasyon islemini sorunsuz bir sekilde
uyguladik. VL pediatrik hastanin zor hava yolu
yOonetiminde, hastanin hava yolunu yiiksek
cozunirliikte goriintisiini saglamasi agisindan
tercih edilen bir arac¢tirl0. VL, zor hava yolu
beklenen  hastalarin  entlibasyonu  icin
planlanmis olup, blade’inin u¢ kismindaki optik
sistem araciligiyla dolayli yoldan bir gortise izin
vermektedirll. Madziala ve ark.12 yaptiklar1 bir
calismada hava yolu y6netiminin zor oldugu

pediatrik hastalarda VL kullaniminin daha iyi
bir entlibasyon araci oldugunu savunmuslardir.
Literatiirde yer alan baska bir ¢alismada ise
entiibasyon esnasinda VL kullaniminin hava
yolunu koruyarak dokularin daha az travmatize
olmasini sagladi belirtilmistir!3. Ayrica Jiang ve
ark. yaptig1 bir calismada zorlu endotrakeal
entiibasyonda VL kullaniminin entiibasyon
suresini kisalttigi ve entlibasyon basarisini
arttirdigini belirtmislerdirl4. Literatiirdeki bu
bilgiler 1s1g81inda biz bu vakada VL yardimiyla
endotrakeal tiip entiibasyonu sorunsuz bir
sekilde uyguladik.

MH, ucucu volatik anestezik ajanlar veya
depolarizan kas gevseticiler gibi tetikleyici bir

ajana maruziyet sonucu gelisebilen,
hipermetabolik bir cevaba neden olan iskelet
kasindaki genetik bir bozukluktan

kaynaklanir?>, MH’nin mortalite oran1 gelismis
tilkelerde %4-10 olarak tahmin edilmektedir?é.
Hiperkarbi, siniis tasikardisi, hizla artan
sicaklik, kas sertligi, takipne, masseter spazmi
ve terleme MH sirasinda goriilen klinik
bulgulardan bazilaridir20, Endtidal
karbondioksit (EtC0O2) diizeyindeki
aciklanamayan artisla birlikte tasikardi ve kas
rijiditesi MH'nin en erken bulgularindandir?20.

Bu alandaki yapilan calismalar incelendiginde
baz1 calismalarda Escobar sendromu ile MH
iliskilendirilirken>, bazi c¢alismalarda bunun
aksine bu iliski anlamli bulunmamistiri?-19,
Literatiirdeki bu farklilasma dogrultusunda
vaka yOnetimimizde olast MH riskine karsin
anestezinin uygulama bicimi ve yOnetiminde
dikkate alinmasi gereken durumlari g6z 6niinde
bulundurarak hazirlik yapildi. Hastaya volatik
anestezik kullanimindan kag¢inildi ve total
intavenoz anestezi yontemi tercih edildi. MH'yi
erken tanimak icin endtital karbondioksit
(EtCO2) wve cilt 1s1 probu kullanilarak
monitérden yakin 1s1 takibi yapildi. Hastamizda
ameliyat sirasinda ve sonrasinda MH ile ilgili bir
bulguya rastlanilmadi.
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SONUC

Bu vaka herhangi bir problemle karsilasmadan
yonetilmesine ragmen sendromik hastalar
pediatrik anestezi i¢in bir zorluk teskil edebilir.
Bu vakalarda hastaya yaklasimda anestezik
ilaclarla etkilesim ve olasi komplikasyon riskine
karsin bilgi sahibi olmak gerekmektedir. Bu
hastalarda ameliyat o©ncesi degerlendirme
eksiksiz ve ayrintii yapilmaldir. Escobar
sendromlu bir ¢ocuga anestezi uygulanirken
anestezist, hava yolu girisimlerinde
yasanabilecek zorluk, anestezinin korkulan
major komplikasyonu olan MH riski gibi
potansiyel zorluklarin farkinda olmalidir. Hava
yolu yonetimi planlar1 hazir olmali ve olas1t MH
icin Dantrolen hazir bulundurulmahdir. Zor
hava yolu stliphesi olan hastalarda 6n hazirlik
yapilmasi, entiibasyon basarisin1 arittirirken
ayn1 zamanda olast komplikasyonlar1 azaltir.
Dolayisiyla bu hastalarda ortaya c¢ikabilecek
olas1 herhangi bir komplikasyonun erken teshis
ve yoOnetimi i¢in dikkatli perioperatif izlem
gereklidir. Bu olgu sunumumuzun, nadir
gortilen bir hastalik olan Escobar sendromunda
anestezi yonetiminin nasil yapilacagina dair
literatiire katki saglayacagi kanisindayiz.

Onam Formu: Hastanin klinik bilgilerinin alinmasi
ve yayinlanmasi i¢in hastadan bilgilendirilmis onam
formu imzal olarak alinmistir.
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