Turk ] Anaesth Reanim 2015; 43: 427-30

Costello Sendromu'nda Anestezi Yonetimi

Anaesthetic Management in Costello Syndrome

Eren Fatma Akgil, Ozlem Korkmaz Dilmen, Yusuf Tunalt

Istanbul Universitesi Cerrabpaga Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dals, Istanbul, Tiirkiye

Costello sendromu, biiytime geriligi, mental retardasyon, mak-
rosefali, kisa boyun ve makroglossi ile karakterize genetik bir
hastaliktr. Costello sendromunda kardiyovaskiiler tutulum da
olmakea, hipertrofik kardiyomiyopati, tasiaritmiler ve kapak bo-
zukluklart olarak ortaya ¢ikmaktadir. Ventrikiilomegali, hidrosefa-
li ve Chiari malformasyonu tip-1 gibi nérolojik etkilenme de sik
goriilmektedir. Papillom ve malign tiimér gelisme riski yiiksektir.
Bu hastalarin genel anestezi pratiginde, makrosefali, kisa boyun,
makroglossi, oral ya da laringeal papillomlar nedeniyle zor venti-
lasyon ve/veya zor entiibasyonla karsilagabiliriz. Havayolu yone-
timi ve kardiyovaskiiler sorunlar genel anesteziyi komplike hale
getirebilir. Bu yazida, hidrosefali nedeniyle ventrikiilo-peritoneal

Costello syndrome is a rare genetic disorder characterised by
growth and mental retardation, macrocephaly, short neck and
macroglossia. Cardiac involvement can also occur in Costello syn-
drome and is presented in the form of hypertrophic cardiomyopa-
thy, tachyarrythmias and valvular dysfunction. Nervous system in-
volvement including ventriculomegaly, hydrocephaly and Chiari
type 1 malformation are also common. Predisposition of papillo-
mata and malignant tumours are high. General anaesthesia prac-
tice in patients with Costello syndrome may be complicated by
difficult airway because of macrocephaly, short neck, macroglossia
and oral or laryngeal papillomas. The airway management and
cardiac abnormalities are the major concerns of an anaesthesiolo-

gist in Costello syndrome. We report the anaesthetic management
of ventriculo-peritoneal shunt replacement for hydrocephaly in an
18-month-old child with Costello syndrome.

sant takilacak olan 18 aylik Costello sendromlu bir ¢ocukta genel
anestezi deneyimimizi paylasmak istedik.

Anahtar kelimeler: Costello sendromu, zor havayolu, hipertrofik

kardiyomyopati Keywords: Costello syndrome, difficult airway, hypertrophic car-

diomyopathy
Girig
ostello sendromu (CS); biiyiime geriligi, mental retardasyon, makrosefali, kisa boyun, makroglossi ve tipik yiiz
goriiniimiiyle karakrerize, nadir goriilen genetik bir hastalikur. Karakeeristik morfolojinin yani sira; hipertrofik
kardiyomyopati, kapak bozukluklar: ve tagiaritmi gibi kardiyovaskiiler sorunlar da tabloya eslik edebilmektedir (1).

Bu hastalarda papillom ve malign tiimér gelisme insidanst da yiiksektir. Tabloya HRAS onkogeninde mutasyonun neden

oldugu diisiiniilmekeedir (1, 2).

Bu hastalarin genel anestezi uygulamalarinda; makrosefali, kisa boyun, makroglossi, oral ya da laringeal papillomlar nedeniy-
le maske ile ventilasyon ve/veya endotrakeal entiibasyon zor olabilir. Havayolu agiklig1 yonetimi ve kardiyovaskiiler sorunlar
bu hastalarda anesteziyi komplike hale getirmektedir (1-3). Bu olgu sunumunda CS olan bir ¢ocukta genel anestezi yénetimi

anlatilmustir.
Olgu Sunumu

On sekiz aylik, 5,5 kg kiz cocuguna hidrosefali tanisiyla ventrikiilo-peritoneal (VP) Sant yerlegtirilmesi ameliyat planlan-
di. Prematiire olarak 34. haftada dogan hasta, 1 ay yenidogan yogun bakim {initesinde (YBU) tedavi gérmiis ve CS tanist
konarak, Istanbul Universitesi Cocuk Genetik Hastaliklart Klinigi’nde takip edilmigtir. Hastanin ameliyat éncesi degerlen-
dirmesinde biiyiime ve gelismesinin geride oldugu, makrosefali, kisa boyun, bastk burun kékii ve makroglossinin eslik ettigi
goriildii (Resim 1a, b). Fizik muayenesinde solunum sesleri bilateral esit ve dogal, kalp hiz1 144 dk' ve aralikli ekstra atumlar
oldugu saptandi. Elektrokardiyografide (EKG) siniis ritmi, aralikli ventrikiiler erken aumlar ve R dalgasinin amplitiidiiniin
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Resim 1. a, b. Costello sendromunda ggriilen tipik yiiz goriinii-
mii makrosefali, kisa boyun, basik burun kokii ve makroglossi

hafif yiiksek oldugu gériildii. Ekokardiyografisinde sol vent-
rikiil hipertrofisi saptandi. Cocuk Kardiyoloji Klinigi’nden
istenen konsiiltasyon sonucunda hipertrofik kardiyomyopati
nedeniyle ameliyatin yiiksek riskli oldugu belirtildi. Fiziksel
olarak son derece aktif olan gocuk, emekleyemiyor ve yiirii-
yemiyordu. Mama ile beslenen gocugun aglarken morardig:
annesi tarafindan bildirildi. Mevcut iist solunum yollar1 en-
feksiyonu ve gastroenterit tedavi sonrasi yakinlarindan yazili
onam alinarak ameliyata hazirlandi. Zor ventilasyon ve/veya
zor entiibasyon olasiligina karsi farkli boyutlarda maskeler,

“airway”ler, entiibasyon tiipleri, laringoskop “blade”leri, sti-
leler, laringeal maskeler, pediyatrik fiberoptik bronkoskop ve
trakeostomi seti ameliyathanede hazir bulunduruldu. Hasta
ameliyathaneye sedasyon uygulanmadan alindi. EKG, nabiz
oksimetresi (SpO,), noninvazif arter basinci monitérize edil-
di. %8 Sevofluran (Sevorane®, Abbott, Illionis, ABD) ve FiO,
1.0 oksijen solutularak indiiksiyona baslandi. Oral “airway”
kullanarak ve ancak iki kisiyle maske ile manuel ventilasyon
saglanabildi (Avance®, GE, Connecticut, ABD). Giivenli
ventilasyon saglandiktan sonra damar yolu agilan hastaya 2,5
mg atrakuryum (Dematrac®, DEM flag, Istanbul, Tirkiye)
ile néromiiskiiler blok saglandi. Laringoskopide Cormack-
Lehanne skorunun “grade” 3 oldugu goriildii, disaridan tra-
keaya bast yapilarak, ancak 5. denemede, 3 numara balonsuz
endotrakeal tiiple, stile gecirilerek entiibe edilebildi. Soluk
sonu CO, monitdrize edildi. Anestezi idamesi FiO, 0,4 ola-
cak sekilde oksijen-hava karigiminda %1-1,5 sevofluran (Se-
vorane®, Abbvie, Illinois, ABD) ile saglandi. Havayollarinda
geligebilecek 6deme karsi profilaktik 5 mg metilprednizolon
(Prednol-L 20 mg amp Mustafa Nevzat llag, Istanbul, Tiirki-
ye) intravendz (IV) uygulandi. Invazif arter kan basinct mo-
nitorizasyonu yapildi. Analjezi i¢in 75 mg parasetamol (Parol
1 g flakon Atabay Kimya, Istanbul, Tiirkiye) ve 10 pg fentanil
(Fentanyl citrate, Abbot, Illinois, ABD) IV yapildi. Doksan
dakika siiren ameliyat sirasinda herhangi bir sorunla kargi-
lagtimadi. Ventrikiilo-peritoneal sant takildiktan sonra hasta
0,05 mg atropin (atropin siilfat, Galen, Istanbul, Tiirkiye),
0,1 mg neostigminle (neostigmin metilsiilfat, Adeka, Istan-
bul, Tiirkiye) dekiirarize edildi. Spontan solunumu yeterli
hale gelen ve elini tiipiine gdtiiren hasta ekstiibe edildi. Kalp
ve solunum agisindan yakin takip amactyla Cocuk YBU’ne
transfer edildi. Oradan da ertesi giin herhangi bir sorunla kar-
silagilmadan servise ¢ikarild.

Tartigma

Costello sendromu; biiytime ve gelisme geriligi, tagiaritmi ve
hipertrofik kardiyomiyopati gibi kardiyak sorunlar, papillom
ve malign tiimor gelisimine yatkinlik, mental retardasyon
ve hipotoni gibi nérolojik bulgularla karakterizedir. HRAS
onkogeninde mutasyon sonucunda meydana geldigi diisii-
niilen genetik bir hastaliktir. Bu mutasyonla meydana gelen
sendromlar rasopatiler olarak adlandirilir. CS gibi Nérofib-
romatozis tip-1, Noonan Sendromu, Kardiyo-fasio-kiitansz
Sendrom da rasopati grubuna dahildir. Makrosefali, ventri-
kiilomegali, hidrosefali ve Chiari tip-1 malformasyonu raso-
patilerin ortak 6zelligidir (2, 4). Bu nedenle VP sant takil-
mast, ventrikiilostomi ya da posterior fossa dekompresyonu
gibi girisimlere ihtiya¢ duyulabilir. Bu hastaya da hidrosefali
nedeniyle VP sant takilmasi planlandi.

Costello sendromunda makrosefali, kisa boyun, makroglos-
si, oral ya da laringeal papillomlar nedeniyle maske ile ven-
tilasyon ve/veya endotrakeal entiibasyon zor olabilir (1-3).
Literatiirde bildirilen olgularda; agiz agikliginin normal oldu-
gunu, laringoskopide larinksin iyi segilemedigini ve krikoid



basiyla 3. denemede entiibasyonun gerceklestirilebildigini
belirtmiglerdir (5, 6). Bir olguda da, oral “airway” ile maske
ile ventilasyonu saglayabilmisler, laringoskopi ve entiibasyon-
la ilgili bir sorun yagamadiklarini belirtmiglerdir (1). Biz de
oral “airway” kullanarak ve ancak iki kisiyle maske ventilas-
yonunu saglayabildik. Kardiyak riski yiiksek ¢ocuklarin genel
anestezi uygulamalarinda, indiiksiyonda IV anestetik ajanin
secimi 6nemlidir. Tiyopental ve propofoliin, miyokard dep-
resyonu yapict etkileri, hemodinamik instabilite ve hipovo-
lemi durumlarinda daha belirgin olarak ortaya ¢ikmaktadir;
bu nedenle ilk tercih edilecek ilag degillerdir. Etomidatin
hemodinamik rezervi sinirli ¢ocuklarda giivenli bir tercih
olabilecegi belirtilmekte, kalitsal kalp hastaligi olan olgularda
hemodinamik stabiliteyi sagladigi 6ne siiriilmekeedir (7, 8).
Damar yolu bulunmayan ¢ocuklarda indiiksiyon, inhalasyon
anestetikleri ile saglanmaktadir. Aritmi ve miyokard depres-
yonu etkisinin daha diisiik olmasi nedeniyle, sevofluran kar-
diyak riski yiiksek ¢ocuklarin indiiksiyonunda giivenle kul-
lanilmaketadir (9). Hastanin ventile edilebildigini gordiikten
sonra noromiiskiiler blok i¢in atrakuryum verdik. Literatiirde
genel anestezi verilen 3 olguda atrakuryum giivenle kullanil-
mus, sitksinil kolin kullanilan bir olguda indiiksiyon sonrast
kardiyak arrest gelismistir (1, 6, 10). Laringoskopide Cor-
mack-Lehanne skoru “grade” 3’tii, krikoid basiyla, ancak 5.
denemede, 3 numara kafsiz endotrakeal tiiple, stile gecirerek
entiibe edebildik. Zor ventilasyon ve zor entiibasyon 6ngs-
rillen olgularda anestezi éncesi hazirlik 6nemlidir. En az bir
yardimet bulunmaly, farklt boyutlarda maskeler, “airway”ler,
entiibasyon tiipleri, laringoskop “blade”leri, stileler, laringeal
maskeler, trakeostomi seti hazir bulundurulmalidir. Uyanik
fiberoptik entiibasyon da planlanabilir (11).

Literatiirde hipotoni bildirilen CS olgulart da bulunmaktadir
(2). Bu nedenle nondepolarizan noromiiskiiler blokerlerin
etkisinin uzayacag dngoriilebilir, bu durumda postoperatif
dénemde solunum sistemi komplikasyonlar: gelisme riski ar-
tar. Bu olguda néromiiskiiler ileti monitdrizasyonu yapmak
onerilebilir, ancak bizim uygun ekipmanimiz olmadigindan
noromiiskiiler ileti monitdrizasyonu yapamadik. Ameliyat
siiresince, néromiiskiiler bloker ek dozuna ihtiyag olmadi,
hasta uyandirildiginda uzamig blok etkisi gormedik.

Kardiyak riski yiiksek ¢ocuklarin genel anestezi uygulamala-
rinda, ameliyat sonunda ekstiibe edileceklerse kisa siireli opi-
oidlerin kullanilmasi énerilmektedir (9). Biz de bu nedenle

fentanil kullandik.

Costello sendromunda kardiyak sorunlar da sik (%60) goriil-
mektedir (12). Hipertrofik kardiyomyopati, tagiaritmiler ve
kapak problemleri en stk goriilen sorunlardir. Bir kismi ka-
litsal olabilecegi gibi ileri donemde de geligebilir. Literatiirde
hipertrofik kardiyomyopati gelisme yast ortalama 6,5 iken bi-
zim hastamiz 18 aylik olmasina ragmen hipertrofik kardiyo-
miyopatisi mevcuttu. CS olan tiim hastalara EKG, 24 saatlik
holter ve ekokardiyografi ¢cekilmesi nerilmektedir. Hastami-
zin tasiaritmisi yoktu, EKG'si siniis ritmi, aralikli ventrikiiler
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erken atimlari mevcuttu ve R dalgasinin amplitiidii hafif yiik-
sekti. Ekokardiyografisinde ise sol ventrikiil hipertrofisi vards.
Cocuk Kardiyoloji Klinigi ile konsiilte edilen hastaya herhan-
gi bir tedavi énerilmedi. Peroperatif ve postoperatif dénem-
lerde tedavi gerektiren aritmi ya da hemodinamik problemle
kargilagilmadi.

Sonug

Costello sendromu; havayolu agiklig1 saglanirken kargilagila-
bilecek giigliikler, kardiyovaskiiler sistem etkilenmesi ve néro-
miiskiiler sorunlar nedeniyle anestezistler tarafindan dikkate
alinmasi gereken bir sendromdur. Ameliyat 6ncesi degerlen-
dirme ve hazirlik asamast 6nemli bir siirectir. Anestezi indiik-
siyonu 6ncesi zor havayolu hazirligi yapilmalidir. Ayrica bu
hastalarin preoperatif donemde kardiyovaskiiler sistem aci-
sindan da detayli degerlendirilmesi gerekmekeedir.

Hasta Onami: Yazili hasta onami bu olguya katilan hastanin aile-
sinden alinmustir.
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