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Olgu Sunumu

Sirenomeli Sendromunda Anestezi Uygulamasi
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OZET

Sirenomeli veya mermaid sendromu ender goriilen kalitsal bir anormallik olup, alt ekstremitelerin kismen veya
tamamen gelismemesi veya flizyonu ile karakterizedir. Gastrointestinal ve genitolriner kusurlar siklikla bu dogumsal
bozukluga eslik eder. Periferik venlerin yerini belirlemedeki zorluk ve anormal ven drenaji nedeniyle intravendz yol icin
ekstremite kullanimi sinirli olabilir. Preoperatif donemde eslik eden anormallikler tespit edilmeli ve gereken énlemler
alinmahdir. Bu sunumuzda sirenomeli sendromu tanisi koyulan olguda anestezi uygulamasi ve anestezi yonetimi tar-
tisiimustir.

Anahtar kelimeler: Kaudal regresyon sendromu, sirenomeli, anestezi
SUMMARY
Anesthetic Management of a Patient with Sirenomelia: A Case Report

Sirenomelia or mermaid syndrome is an extremely rare developmental malformation characterized by complete or
partial hipotrophy or fusion of the lower limbs. Gastrointestinal and urogenital anomalies are often accompanies with
this congenital syndrome. Difficulty in determining the location of the peripheral veins and abnormal venous drainage
may limit the use of limb for intravenous access. Associated anomalies should be identified and measures should be
taken during the preoperative period. In this report we discussed anesthetic management of a patient diagnosed as
sirenomelia syndrome.
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GIRiS

Sirenomeli sendromuna Yunan mitolojisi-
ne gore yari kiz yari balik anlamina ge-
len mermaid sendromu da denilmektedir.
M Alt ekstremitelerin kismen veya tama-
men gelisememesi veya flzyonuna renal
agenezi, sakrum, rektum ve mesanenin
yoklugu eslik edebilmektedir. Kalp, bdb-
rek, karin duvari, g6gus ve alt omurga ku-
surlari, tek umblikal arter, imperfore anus
ve genital organlarin yoklugu diger eslik
eden bulgulardir. Sirenomeli olgularinin
yasamas! oldukca zordur. Renal agenezi
ve komplikasyonlara bagl olarak &lim
cok hizh gelisir.? Bu anormallik 100 bin
dogumda 2-3 gorulmekte olup, erkek/
kiz orani 2.7/1'dir. Monozigotik ikizlerin
birinde gortulme sikhgi tekiz bebeklere
gore 150 kat daha fazladir."» Olgularin
% 16'sinda annede diyabet mevcuttur.®
Bugulne kadar literatirde 300 olgu bildi-
rilmistir.® Etiyolojisi tam olarak anlasila-
mamakla birlikte cok cesitli mekanizma-
lar ileri sGrtlmektedir.

Bu sunuda, klinigimizde ilk defa karsilas-
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tigimiz sirenomeli sendromlu olguda uy-
guladigimiz anestezi ydéntemini tartismayi
ve bunlarin anestezi uygulamasi agisin-
dan 6nemli olan 6zelliklerini vurgulamayi
amacladik.

OLGU SUNUMU

Yirmi G¢ yasindaki annenin ilk gebeligin-
den sezaryen ile dogan sirenomeli send-
romlu olgu bir dis merkezden hastanemiz
pediyatrik cerrahi klinigine sevk edildi.
Annenin herhangi bir sistemik hastaligi
mevcut degdildi. Fizik muayenesinde; 1600
g agirhginda olan olgunun her iki alt eks-
tremite ile birlikte sakrumun gelismedigi
ve lumbal vertebralarin devaminda tek
femur olarak degerlendirilebilecek bir ke-
mik yapinin oldugu gérulda. Beraberinde
dis genital yapilarin gelismedigi, anus at-
rezisi, 6zofagus atrezisi-trakeo6zofageal
fisttl ve meningomiyelosel varhgi saptan-
di. Ultrasonografik degerlendirmede her
iki boébregin parankim ekojenitelerinin
arttigi, goébek altina gelen kisimda mesa-
ne ile uyumlu bir yapinin oldugu goérul-
di (Resim 1,2,3). Mesane mevcut olmakla

Resim 1.
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Resim 2.

birlikte herhangi bir gonad veya i¢ geni-
tal yapi izlenmedi. Suprapubik bélgeye
ponksiyon yapildiginda idrar aspire edil-
di. Yapilan ekokardiyografik incelemede
belirgin patoloji izlenmeyen olgunun ge-
nel durumunun koétilesmesi Gzerine en-
tUbe edildi. Biyokimyasal analizde glukoz
50 mg dL', BUN 46 mg dL", kreatinin 2,7
mg dL', Urik asit 16 mg dL', sodyum 125
mmol L', potasyum 7,2 mmol L', klor 92
mmol L7, kalsiyum 6,1 mg dL", Hgb 15,2
g dL’, Hct 44, PIt 315 103 mL idi. Olguya
preoperatif sodyum acigi hesaplanip ilk 8
saatte yarisi, geri kalan kismi ise 16 saat-
te gidecek sekilde serum fizyolojik verildi
Serum potasyum duzeyini disurmek icin
instlin tedavisi eklendi. Daha sonra kolos-
tomi acilmasi, vezikostomi agilmasi ve pe-
riton diyaliz kateteri yerlestiriimesi ama-
ciyla acil operasyon planlandi. Operasyon
Oncesi ameliyat odasi isitildi, operasyon
masasina isitici battaniye yerlestirildi. Pre-
operatif degerlendirilmesinde olgunun
akciger sesleri bilateral kabalagsmisti. Kalp
atimlari ritmik ve tasikardik idi. Mesane
Gzerinde Urofiks kateteri takilmisti. Olgu
operasyon odasina entiibe ve nazogastrik

Resim 3.

sonda takili olarak geldi. Her iki akciger
sesleri dinlendi. Trakeadzefajiyal fistala
olan olgunun endotrakeal tUpu biling-
li olarak sag ana bronsa itildi ve her iki
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akciger dinlenerek solunum sesleri solda
isitilinceye kadar tUp yavasca geri ¢ekildi.
Daha sonra % 50 O,/hava icerisinde % 6-8
desfluran acgilarak basin¢ kontrolli venti-
lasyon ile pik inspirasyon basinci 13-15 cm
H,O olacak sekilde solutuldu (Drager Cato
Edition, Lubeck, Almanya). Olguya EKG,
noninvaziv kan basinci, periferik oksijen
satlrasyonu (Sp0O,), cilt sicakligr monitéri-
zasyonu yapildi. Kalp atim sayisi 140 atim
dk, SpO, % 80, kan basinci 60/35 mmHg
idi. Tek damar yolu olan olguya diger kol-
dan ikinci damar yolu 24 gauge branul ile
sorunsuz sekilde acildi. Kas gevsetici ola-
rak 0.15 mg kg™ sisatrakuryum, analjezik
olarak 1 ug kg™ fentanil verildi. Olguya sivi
olarak 1/3 izodeks (%3.33 Dekstroz - %0.3
sodyum klorur) takildi. Anestezi idamesi
% 50 O/hava icerisinde %6-8 desfluran
ile saglandi. Operasyon sulresince olguya
iki defa 1 pg kg fentanil iv olarak yapildi.
Vicut sicakhgr 36-36.5°C arasinda seyret-
ti. 10 French nazogastrik sondasi mevcut
olan olgunun midesi aralikli olarak aspire
edildi. Kolostomi ve vezikostomi agilmasi,
periton diyaliz kateteri takilmasi islemleri
sirasinda 25 mL kanamasi olan ve hipotan-
sif seyreden olgunun hemoglobin (Hgb);
7,4 g dL', hematokrit (Hct); 22, trombosit;
164 103 mL olmasi Gzerine 10 mL kg™ erit-
rosit sUspansiyonu verildi. Kontrol Hgb;
10,1 g dL”, Hct; 30, trombosit; 89 103 mL
olmasi ve hipotansiyonun devam etmesi
Uzerine olguya 10 pg kg' dk'"dan dopa-
min inflzyonu baslandi. Yaklasik 120 dk.
siren operasyonun sonunda entlbe ola-
rak yenidogan yogun bakima alinan olgu
postoperatif 24. saatte kaybedildi.

TARTISMA
Sirenomeli alt ekstremitelerin flzyonu,
tek umblikal arter, Grogenital ve alt gast-

rointestinal sistemde ciddi malformas-
yonlar ile karakterize 6lumcul bir send-
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romdur. Sirenomeli'nin kaudal regresyon
sendromu (KRS)'dan ayri olarak siniflan-
dirllmasi tartismalidir. Erken embriyolojik
gelisim sirasinda aksiyal mezoderm yapisi-
nin anlasilmasi ile sirenomeli’'nin KRS nin
en siddetli formu oldugu bilinmektedir.
® Ote yandan prenatal dénemde yapilan
ultrasonografik incelemelerde KRS'da iki
umblikal arter, 6limcil olmayan bdbrek
anormallikleri, flzyona ugramamis alt
ekstremiteler goéridlmesi sirenomeli'nin
farkli bir sendrom oldugunu dustndar-
mektedir.®

Sirenomeli etiyolojisi multifaktériyel olup;
kaudal mezoderm blastogenezis yetersiz-
ligi, vaskaler calma fenomeni, amniyotik
bantlar veya oligohidramniosa bagli me-
kanik sikistirma, kadmiyum, retinoik asit
gibi teratojenler, annede diyabet ve ge-
netik mekanizmalar sayilabilir.®

Prenatal dénemde sirenomeli tanisinda
kullanilabilecek bilinen bir serum belirteci
henlz yoktur ve teshisinde prenatal ultra-
sonografi kullanilir.®

Yaptigimiz literatlr taramasinda sireno-
meli'nin anestezi yénetimi ile ilgili ya-
zilar sinirli idi. Bu olgularda kismi veya
tam ekstremite anomalilerinden dolayi
damar yolu acilamamasi, kan basinci mo-
nitérizasyonunun yapilamamasi, bilateral
renal agenezi varliginda olasi metabolik
sorunlar anestezi yonetimini 6zellikli kil-
maktadir."? Parray ve ark. ) tetra-ameli
sendromlu olguda ekstremite yoklugun-
dan dolayl kan basina 6lcimuine alter-
natif ydontem olarak near infrared spekt-
roskopi (NIRS) yontemiyle serebral fokal
oksijenasyonun kan basinc élcimlerine
alternatif olabilecegini bildirmistir. Kan
basinci 6lcimU yapilamayan sirenomeli
olgularinda intraoperatif ekokardiyografi
yapilmasi kalp debisi, kalp kontraktilitesi
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ve miyokard iskemi bulgulari hakkinda
onemli bilgiler saglar.® Ancak, olgumuz-
da Ust ekstremite mevcut oldugundan
kan basinci 6lcimU Ust ekstremiteden so-
runsuz olarak saglandi.

Bu tUr olgularda periferik damar yolu agi-
lamaz ise juguler veya subklavian venden
ultrasonografi esliginde santral ven yolu
acilmasi uygun olabilir. Femoral venlerin
santral yol icin uygun olup olmadigi yine
ultrasonografi esliginde degerlendirilme-
lidir.®

Sirenomeli olgularinin intraoperatif yo-
netiminde bobrek ve akciger islevleri ile
planlanan cerrahinin tipine (kolostomi,
Uriner stoma, ekstremitelerin ayrilma-
si) dikkat edilmelidir. Prenatal donemde
normal plasenta islevlerinin varliginda bi-
lateral renal agenezide bile elektrolit ve
sivi dengesinin normal olabilecegdi belirtil-
mektedir. Fakat dogum sonrasinda bu ol-
gularda renal displazinin siddetine bagh
olarak metabolik bozukluklar (hiperka-
lemi, hiperglisemi, asidoz), hematolojik
bozukluklar (anemi, trombosit fonksiyon
bozuklugu) sik géraltr.®

Bobrek islevleri bozuksa anestezi indlksi-
yonunda ve idamesinde nefrotoksik olma-
yan ajanlarin kullanilmasi énerilmektedir.
inhalasyon ajani kullanilacak ise desfluran
ve izofluran tercih edilmelidir. Kas gevse-
ticilerden kacinilmahdir, kesinlikle kulla-
nilacaksa cisatrakuryum kullaniimalidir.
Nonspesifik doku esterazlarinin dogumda
iyi gelistigi bildirilmekte olup, bu nedenle
opioid olarak remifentanil kullanilabilir.®

Sirenomeli olgularinda néroaksiyal blo-
kaj yontemlerinin vertebra anomalileri
nedeniyle olanaksiz oldugu bu nedenle
kacinilmasi gerektigi bildirilmektedir.*
Bosenberg™ ise laparatomi planlanan si-

renomeli olgusunda halotan ile anestezi
induksiyonundan sonra sakral hiatus ko-
laylikla palpe edildiginden % 0,25'lik bu-
pivakain ile kaudal blokaj yaptigini bildir-
mistir.

Sonug olarak, sirenomeli olgularindaki
anestezi uygulamalarinda ayrintili preo-
peratif sistemik degerlendirme ve uygun
intraoperatif monitérizasyonun yani sira
yakin idrar ve sivi takibinin, uygun anes-
tezik ajan seciminin dikkat edilmesi gere-
ken hususlar oldugunu disinmekteyiz.
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