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OZET
Crouzon sendromunda anestezi uygulamasi: Olgu sunumu

Crouzon sendromu siklikla koronal ve sajital sutlrlerin erken obliterasyonu ve kemiklesmesi sonucu kraniyosinostoz, maksiller hipoplazi,
derin olmayan, sig orbita ve sindaktili ile karakterize konjenital bir hastaliktir. Oksisefali, skafosefali, dar kafatasi ve oblik kafa yapisi ile
belirginlesir. Crouzon sendromlu pediatrik olgulara, siklikla gz ameliyatlari icin genel anestezi uygulanir.

Bu makalede, Crouzon sendromu tanisi konulmus 29 yasindaki kiz olguda genel anestezi uygulamamizi sunduk. Anestezi indiiksiyonu, %1-
8 sevofloran ve fentanil (1 mcgkg-1), hava yolu larengeal maske, anestezi idamesi %40 nitroz oksit-oksijen karisimi ve %71-3 sevofloran
ile saglandi. Gerek induksiyon, gerekse idamede herhangi bir sorun gelismedi. Anesteziden uyanmada da herhangi bir sorunla
karsilasiimadi.

Anahtar kelimeler: Crouzon sendromu, kraniyosinostoz, anestezi, komplikasyon
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ABSTRACT

Anesthesia management in crouzon’s syndr ome: a case report

Crouzon is a congenital syndrome described as one of the varieties of craniofacial dysostosis caused by premature obliteration and ossi-
fication of two or more sutures, most often coronal and sagittal. Oxycephaly, scaphocephaly, wedge skull, and oblique head are promi-
nent presentations. Pediatric patients with Crouzon’s syndrome frequently present for multiple ophthalmic surgeries requiring general

endotracheal anesthesia.

In our study we reported our anesthetic experience with the laryngeal mask airway in a 29 years-old female patient with Crouzon’s syn-
drome. We used sevoflurane 1-8 % and fentanyl 1 mcg/kg to induce anesthesia, and maintained anesthesia with 40% nitrous oxide, oxy-
gen, and sevoflorane 1-3 %. Both induction and maintenance were smooth. Emergence from anesthesia was also smooth.
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GIRIS

rouzon sendromu, ilk kez 1912 yilinda Crouzon tara-

findan tanimlanmustir (1). Kraniyosinostoz ve dismor-
fik yUz ile karakterize olan Crouzon sendromu otozomal
dominant gecislidir ve sikhgl, canli dogumlarda 1: 25 000
olarak bildirilmistir (1). Crouzon Sendromunda gelisen
Kraniyosinostoz kranial sutlrlerin erken kapanmasina
bagli olusmakta ve olgularda ytz ve kafatasi anomalile-
rine neden olmaktadir. Crouzon sendromlu olgulara,
ozellikle pediatrik donemde ortopedik ve oftalmolojik gi-
risimler nedeniyle genel anestezi uygulanir. Genel anes-
tezi uygulanan olgularda, kafa kemik ve yumusak doku-
larindaki sekil bozukluklar nedeniyle gi¢ entibasyon
gelisebilmekte, ayrica perioperatif donemde solunumsal
komplikasyonlar sik gorulmektedir.

Bu olgu sunumunda, bilateral okuloplasti operasyonu
planlanan Crouzon sendromlu olgumuza uyguladigimiz
genel anestezi yontemimizin sunulmasi amaglanmistir.
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OLGU

Yirmidokuz yasinda, dogumunda mevcut olan yuz
sekil bozukluklarl nedeniyle Crouzon sendromu tanisiyla
takip edilen kirk kg agirhigindaki kadin olguya, Goz klini-
gi tarafindan bilateral U¢lincl goz kapagl nedeniyle oku-
loplasti ameliyatl planlandi. Olgunun yapilan rutin labo-
ratuar incelemelerinde ve ekokardiyografisinde patolojik
sonu¢ saptanmadi. Orofaringeal muayenesinde ise, Ku-
¢uk agiz, maksiller hipoplazi, hipertelorizm, relatif man-
dibular prognatizm ve relatif buyuk dil varligl saptandi
(Resim 1). Mallampati skoru evre Il olarak degerlendirildi.
Premedikasyon uygulanmadan ameliyathaneye alinan
olguya, el sirtindan, 22 G i.v. kanul ile damar yolu acildi.
Elektrokardiyografi, SpO2 ve eksternal i1sI monitorizasyo-
nu uygulandi.

Genel anestezi uygulamasinda; indiksiyonda %1-8
sevofloran ve fentanil 1 mcg/kg kullanildi. Basin buyuk-
lUgu ve kisith boyun ekstansiyonu nedeniyle endotrake-
al olarak entibe edilemeyen olguya (Cormack ve Lehan
laringoskopik gorindm evrelemesine gore Evre Ill) 2 nu-
mara larengeal maske (LM) ilk denemede sorunsuz ola-
rak yerlestirildi. LM’nin uygun yerlesimi, her iki akcigerin
yeterli ve esit olarak havalanmasi ve kapnografi ile dog-
rulandi. Anestezi idamesinde %1-2 sevofloran, %40 02 ve
N20 karisimi ve gerektiginde fentanil 1 mcg/kg kullanil-
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Resim 1. Crouzon sendromlu olgunun genel yiiz gorinimii

di. Ameliyat suresince kas gevsetici ila¢ kullaniimayan
olguda hemodinamik veriler stabil seyretti ve herhangi
bir solunumsal komplikasyon gelismedi. Derlenme oda-
sinda 45 dakika izlenerek servise gonderilen olgu, ame-
liyat sonrasi ikinci ginde sorunsuz taburcu edildi.

TARTISMA

Crouzon sendromu, ilk kez 1912 yilinda 0. Crouzon ta-
rafindan tanimlanmistir. Kraniosinostoz, sindaktili, derin
olmayan, sig orbita ve maksillar hipoplazi ile karakterize
konjenital bir hastalik olarak tanimlanmistir (1). Bu sen-
dromda temel olarak, koronal suturlerin bilateral ve sa-
gittal suturlerin prematur flizyonu sonucu akrosefali,
brakisefali, ¢ikik alin ve duzlesmis oksiput gorulur. Belir-
gin ekzoftalmus, pitozis, hipertelorizm, gaga seklinde bu-
run, sasilik, kisa Ust dudak, goreceli prognatizm, kulak ve
damak deformiteleri meydana gelir (2). Maksillanin ante-
roposterior yonde gelismesinin engellenmesi sonucu or-
taya c¢ikan maksillar hipoplazi ise nazofaringeal hava yo-
lunun daralmasina neden olmaktadir (3). Septal devias-
yon varligl, orta burunda ortaya ¢ikan anomaliler ve koa-
nal bozukluklar akut solunum sikintisi gelismesini kolay-
lastinirlar. Bizim olgumuzda akrosefali, yuksek aln, duz-
lesmis oksiput, kiicuk agiz, maksiller hipoplazi, hipertelo-
rizm, relatif mandibular prognatizm, sig orbita, eksoftal-
mi ve relatif buyuk dil varligl saptandi.

Crouzon sendromunda iki veya daha fazla suttrin
tutulmasi intrakraniyal basing¢ artimina neden olmakta-
dir. Bu olgularda, beyinin gelismesi ile kafatasi kemik ya-
pilar arasindaki uyumsuzluk sonucu hidrosefali gelisme
riski daha yuksektir. Olgularda mental retardasyon gelis-
me sikhgl %1 ile 20 arasinda bildirilmistir (4).

Olgulara siklikla kraniyofasiyal ve ortopedik girisimler
icin genel anestezi uygulanir. Genel anestezi uygulanan
olgularda, guivenli hava yolu saglanmasini guclestiren ne-
denler, kikirdak dokuda ortaya ¢ikan bozukluklarin tra-
keada anguler deviasyon ve stenoza yol agmasi, trakeal
halkalarin fizyonu ile birlikte trakeal daralma ve sekil bo-
zuklugu, genellikle servikal 5-6 vertebralarda gortlen ver-
tebral fuzyonun boyun hareketlerini kisitlamasi, dislerin
yapisal bozukluklari, yarik damak ve yuksek damak var-
lig1 olarak saptanmustir (5). Ayrica, cerrahi girisimler sonra-
sinda maksillofasiyal bolgede gelisen fibrozis ve temporal
kaslarda ortaya c¢ikan sertlesme agiz acikligini kisitlaya-
bilmektedir (6). Bu nedenle, Crouzon sendromlu olgularda
genel anestezi uygulamasinda, daha once hava yolu sag-
lanmasinda gugclik yasanmamis olsa bile, endotrakeal
entlbasyon gucligu gelisebilecegi akilda tutularak hazir-
lIk yapilmalidir. Olgularda, perioperatif respiratuar komp-
likasyonlar sik gorilmektedir. Solunum yolu komplikas-
yonlarinin gelisiminde, trakeal daralmanin neden oldugu
sekresyon birikimi rol oynamaktadir (7).

Endotrakeal olarak entiibe edemedigimiz olgumuzda
hava yolunu saglamak amaciyla LM kullandik. Crouzon
sendromlu olgularda, inhalasyon anesteziklerinin solu-
num yollarinda irritan etkisinden kac¢iniimalidir. Bu
amacla olgumuzda, anestezi indiksiyonu ve idamesinde
sevofloran kullandik (8). Ameliyat slresince kas gevseti-
ci ila¢ kullaniimayan olguda hemodinamik veriler stabil
seyretti ve herhangi bir solunumsal komplikasyon gelis-
medi. Sonuc olarak; mevcut anomalilerinin duzeltilmesi-
ne yonelik cerrahi girisimler nedeniyle sik genel aneste-
zi almaya aday olan Crouzon Sendromlu olgularin anes-
tezisinde zor hava yolu uygulamalarina ihtiyac duyulabi-
lecegi, uygun olgularda hava yolu saglanmasl amaciyla
LM uygulanmasinin ve solunum yollarini daha az irrite
eden sevofloran gibi inhalasyon ajanlarinin kullanilmasi-
nin gelisebilecek komplikasyonlari onleyebilecegini du-
sunmekteyiz.
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