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OZET

Larsen sendromu ve anestezik yaklasim: Olgu sunumu

BuyUk eklemlerin bircok konjenital cikiklari ve karekteristik yliz anomalileriyle birlikteligi ilk defa 1950 yilinda Larsen ve arkadaslar tara-
findan tanimlanmistir. Bu yazida sundugumuz bir yasindaki olgu, Larsen sendromunun karekteristik dzellikleri olan kisa boyun, basik yuiz
ve bir¢ok konjenital eklem dislokasyonlarini gostermekteydi. Hasta, genel anestezi altinda dudak ve damak yarigl nedeniyle programa
alindu. Fizik muayenede Mallampati Il gozlendi. Anestezi indiiksiyonunda %71-8 sevofluran ve 10ug/kg alfentanil, idamesinde ise %50 O,,
N,0 ve %1-3 sevofluran kullandik. Indiiksiyon, idame ve derlenme donemi sorunsuzdu.

Anahtar kelimeler: Larsen sendromu, genel anestezi

ABSTRACT .
Larsen syndrome and anaesthetic management: case report

The association of multiple congenital dislocations of major joints and characteristic facial abnormalities were first recognized as syndrome
by Larsen and co-workers in 1950. A one year old boy presented in this report had multiple congenital joint dislocations, flattened face
and short neck which are characteristic of patients with Larsen syndrome. The patient was scheduled for lip and palatal defects under
general anaesthesia. Physical examination revealed a Mallampati Il airway with intact palate. We used sevoflurane 1-8% and alfentanyl
10ug/kg for anaesthesia induction and 50%N,0, O, and sevoflurane 1-3%, for maintenance. Both induction and maintenance were
uneventful. Recovery from anaesthesia was also uneventful.
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GIRIS nemiz plastik cerrahi poliklinigine getirilen bir yasindaki
erkek olguda dudak ve damak yarigl tespit edilerek ope-
rasyonu planlanmis. Alinan anamnezden sikayetlerinin
dogustan basladigl ve Larsen sendromu tanisi konuldu-
gu, soygecmisinde herhangi bir 6zellik olmadigl ogrenil-
di. Yapilan preoperatif vizitte ¢cocuk uyanik ve alert ola-
rak degerlendirildi ve Larsen sendromunun tipik ozellik-
lerinden c¢ikik alin, yassi burun, hipertelorizm, solda
komplet dudak yangl, primer damak yarigl, servikal ki-
foz, uzun silindirik parmaklar, solda ekinovarus ve kalca

arsen sendromu; yass! burun, hipertelorizm, ¢ikik alin,
Luzun, silindirik parmaklar, servikal omurga instabilite-
si, kifoskolyoz, spina bifida, multiple eklem dislokasyon-
lari, hidrosefali, gelisme geriligi, isitme kaybi, konjenital
kalp hastaliklari ve pektus ekskavatus, subglottik stenoz,
trakeomalazi, bronkomalazi gibi havayolu anomalileri ve
zor entubasyon ile karekterizedir (1-5). Bu olgu sunumun-
da; dudak-damak yarigl nedeniyle operasyon gecirecek
olan Larsen sendromlu bir olguda anestezi uygulamasini
literatir esliginde gozden gecirip tartismayr amacladik.

OLGU

Dudak ve damaginda aciklik olmasi sikayetiyle hasta-
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Resim1. Larsen sendromu
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¢ikigl ilk olarak dikkati ceken bulgular idi (Resim 1). Olgu-
nun havayolu degerlendirildiginde; kKisa boyun ve servi-
kal omurga anomalileri sebebiyle ekstansiyonun Kisitl
oldugu, dudak ve damaginda yarik oldugu tespit edildi.
Mallampati skoru ise evre Il olarak degerlendirildi. Diger
sistemik muayene ve laboratuvar bulgularinda bir dzel-
lik saptanmadi.

Operasyon sabahi ameliyathaneye alinan olgunun
kalp atim hizi (KAH), periferik oksijen satlirasyonu (Sp05)
ve noninvaziv yolla kan basinci monitorize edildi. intra-
venoz (iv) damar yolu olmadigl i¢in %50 N>0/0; karisimi
icinde %1'den %5’e kadar artirilan konsantrasyonlarda
sevofluranla anestezi indiksiyonu saglandi. El sirtindan
24G kanllle iv sivi yolu acllarak 6 ml/kg 1/3 izomix infliz-
yonuna baslandi. Enttiibasyon gerceklestirilirken karsila-
silacak muhtemel zorluklar dikkate alinarak Klavuz tel,
laringeal maske, fasttrack ortamda bulunduruldu ve kri-
kotirotomi icin hazirlik yapildi. Anestezi indiksiyonu es-
nasinda akcigerlerin iyi havalandigl gozlendikten sonra
0.1 mgrkg vekuronyum ve 10 mg/kg alfentanil uygulan-
di. Kas gevsemesinden sonra asiri ekstansiyondan kaci-
nilarak bas ve boyun notral pozisyonda 1 nolu Macin-
tosh egri bleyd kullanilarak 4 mm capli endotrakeal tup
ve stile yardimiyla enttibasyon denendi. Kisa boyun ve
kisitl boyun ekstansiyonu nedeniyle larinks zor gorul-
mekle beraber (Cormack ve Lehan laringoskopik goru-
num evrelemesine gore evre lll) eksternal posterior larin-
geal basi ile gorulebilir konuma getirildi. Ancak endotra-
keal tlp krikoid seviyesinden kolaylikla gecemedi. Ikinci
denemede 3.5 mm ¢apli tip ile kord vokaller hafif bir di-
rencle gecilerek entibasyon gerceklestirildi. Anestezi
idamesi %50 N;0+0; icinde %2 sevofluran ve vekuron-
yum ile, solunum ise manuel yolla kontrolli olarak sur-
ddrdldu. Perop KAH, SpO;, kan basinci degerleri devamli
kontrol edildi. Operasyon sonunda nazik bir ekstiibasyon
saglamak amaciyla anestezi derinligi yeterli iken olgu-
nun spontan solunumu baslatildi ve atropin+neostigmin
ile antagonize edilerek herhangi bir komplikasyonla kar-
silaslimadan ekstiuibe edildi. Yaklaslk olarak 1 saat kadar
derlenme odasinda gozlenen olgu daha sonra servise
gonderildi. Postoperatif 5. ginde de taburcu edildi.

TARTISMA
Larsen sendromu; ilk defa 1950 yilinda Larsen ve ark

tarafindan tanimlanan, yassi burun, ¢ikik alin, hipertelo-
rizm gibi tipik ytz anomalileri ve buyuk eklemlerin mul-
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tiple konjenital dislokasyonlari ile karekterize bir sen-
dromdur (3,4). Larsen sendromlu cocuklar yaygin olarak
ayak, diz, kalca, dirsek deformiteleri ile dogarlar. Uzun si-
lindirik parmak, mental retardasyon, hidrosefali, isitme
kaybi, dudak-damak defektleri, kifoskolyoz, spina bifida,
trakeomalazi, bronkomalazi, servikal omurga ve kardi-
ovaskuler anomaliler sik karsilasilan Klinik bulgulardir (3-
7). Cogunlukla kardiovaskuler anomaliler icerisinde de
aort elongasyonu, bikispid aortik valv, subaortik stenoz,
mitral valv prolapsusu, atrial septal defekt ve patent
duktus arteriosus gorulmektedir (8). Genetik gecisli bir
sendrom oldugu bilinmektedir (9). Ortopedik ve plastik
cerrahi anomalileri icin sik sik ¢esitli operasyonlar gecire-
bilmelerinden ve anestezi yontemini de etkileyebilen
ozelliklere sahip olmalari nedeniyle anestezileri ozellik
tasimaktadir (10).

Larsen sendromlu olgularda havayolunun saglanma-
sinda birtakim zorluklarla karsilasiimaktadir. Vertabra
govdelerinin hipoplazisine sekonder olarak ve mekanik
instabiliteyle birlikte olan servikal kifozlara sik rastlanil-
dig bildirilmektedir (7,11). Bunun icin tim olgularda rad-
yografi, gerektiginde CT veya MR ile servikal omurga de-
gerlendirmesi yapilmalidir. Servikal subliksasyonlar var-
sa entibasyon esnasinda ¢ok dikkatli olunmalidir. Bu tur
manevralar ve ameliyat icin verilmesi gereken pozisyon-
lar sirasinda asiri ekstansiyon gibi zorlamalara bagl ola-
rak vertebra fraktlrleri, spinal kord yaralanmalari ve
olumler rapor edilmistir (11).

Malik ve ark servikal kord kompresyonu nedeniyle
opere edilen 22 aylik ve 4 yasindaki Larsen sendromiu
olgular Uzerinde yaptiklarl anestezi deneyimlerinde ol-
gulardan birinde problemsiz per ve postoperatif donem
gecirildigini, diger olguda ise pozisyon sirasinda gecici
uyarllmis potansiyel kaybi nedeniyle postoperatif do-
nemde reentubasyon gerektigini ve buna bagl olarak da
yogun bakim unitesinde kalma strelerinin uzadigini bil-
dirmislerdir (12).

Preoperatif vizitte iskelet ve organ anomalilerinin de-
gerlendirilmesi, olabilecek norolojik defisitin belirlenme-
Si; anestezi uygulamalarinda birtakim onlemlerin alin-
masl bakimindan onemlidir. Olgumuzda onceden yapi-
lan degerlendirmede norolojik defisite rastlanmadi.

Larsen sendromlu olgularda inhalasyon ajanlarinin
kullanimina iliskin herhangi bir kontrendikasyon bildiril-
memistir. Yapti@imiz literatlr taramalarinda Morishima
ve ark’nin Larsen sendromlu ayni olguya cesitli yaslarda
sag ve sol inguinal herni ve varus operasyonu nedeniyle
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verdikleri U¢ ayr anestezi deneyimlerinde indiksiyonda
ve idamede 0y, N»O ve sevofluran kullandiklarini, entu-
basyonda problemle karsilasmadiklarini ve bu tur olgu-
larda inhalasyon ajani olarak sevofluranin iyi bir secenek
oldugunu bildirmislerdir (13). Olgumuzda da diger inha-
lasyon ajanlarina gore daha kolay tolere edilebilmesi, la-
ringospazma neden olmamasl, indiksiyonunun hizli ve
rahat olmasl, solunum yollarini irrite etmemesi ve der-
lenmenin daha cabuk olmasi nedeniyle anestezi induk-
siyonu ve idamesi sirasinda N>O ile birlikte sevofluran
kullanildi. Induksiyonda akcigerlerin manuel olarak ven-
tile edilebildiginden emin olunana kadar noromuskuler
blokerlerden kacinilmalidir. induksiyondan sonra manu-
el ventilasyon glclesmisse yine kas gevseticilerden saki-
nilmal, laringoskopi ve entubasyon spontan ventilas-
yonla gerceklestirilmelidir. Olgumuzda induiksiyonda
maske ile havalandirmada bir glicliik olmadigindan emin
olduktan sonra nondepolarizan bir ajan kullanildi ve en-
tubasyonda cok fazla gliclikle karsilasiimadan ikinci de-
nemede entubasyon gerceklestirildi. Bu olgularda entu-
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