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Larsen Sendromlu Pediatrik Hastada
Anestezi Yonetimi

Mahmut Alp Karahan', Nuray Altay’, Hasan Hiisnii Yiice’, Mehmet Eroglu’

0ZET

Larsen sendromu; yiiz dismorfizmi, konjenital eklem dislokasyonlan ve kas-iskelet, solunum, kardiyovaskiiler ve
norolojik sistemleri iceren coklu sistem tutulumu ile karakterize nadir bir kalitsal bag dokusu hastaligidir. Ortope-
dik sorunlara bagli olarak dzellikle pediatrik hastalarda, var olan anomalileri nedeniyle, cesitli cerrahi prosediirler
gecirmek zorunda kalirlar. Bu nedenle bu hastalarda tekrarlayan anestezi ihtiyaa gerekebilmektedir. Anestezi
yonetimi agisindan hastalanin major problemleri genellikle perioperatif solunum fonksiyon bozukluklan, kardi-
yovaskiiler problemler ve zor havayolunu icerir. Laringomalazi, trakeomalazi, bronkomalazi ve subglottik stenoz,
bu sendromun zor havayolu yonetimi agisindan en biiyiik sorunlan arasinda yer alirlar. Bu olgu sunumunda Pes
ekinovarus cerrahisi planlanan Larsen sendromlu cocuk hastada anestezi yonetimini literatiir esliginde tartistik.

Anahtar sozciikler: larsen sendromu, genel anestezi, cocuk, ortopedik cerrahi

ANESTHETIC MANAGEMENT OF A PEDIATRIC PATIENT WITH LARSEN SYNDROME
ABSTRACT

Larsen syndrome is a rare, inherited, connective tissue disorder which is characterized by facial dysmorphisms,
congenital joint dislocations and multi-system involvement including musculoskeletal, respiratory,
cardiovascular, and neurological systems. Children with Larsen syndrome are prone to undergo a wide variety
of surgical treatments for their orthopedic abnormalities. For this reason these patients may require repeated
anesthetic care during surgical procedures. The major concerns about these patients regarding anesthesia
include perioperative respiratory dysfunction, cardiovascular problems and difficult airway management.
Laryngomalacia, tracheomalacia, bronchomalacia and subglottic stenosis are the main causes for difficult airway
management in this syndrome. In this case report we discussed, in light of literature, the anesthetic management
of a pediatric patient with Larsen syndrome who underwent a pes equinovarus surgery.
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arsen sendromu, 100.000 dogumda bir goriilen etiyolojisi agiklanamayan na-
dir kalitimsal bir hastaliktir. ilk defa 1929 yilinda McFarland tarafindan sunulan
sendrom 1950 yilinda Larsen ve ark. tarafindan karakteristik 6zellikleri ile tanim-
lanmistir (1). Sendromun baslica bulgulari kalga, diz ve dirsekte multipl ve bilateral
dislokasyon ve nazal kemerde ¢okuklik, cikik alin ve hipertelorizmle karakterize tipik
yliz gorinimidur. Sendromun karakteristik 6zelliklerinin yaninda respiratuar, kardi-

yovaskuler, norolojik ve kas-iskelet sistemlerde anormal bulgular gézlenebilmektedir.
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Sekil 1. A) Dismorfik yiiz gériiniimii B) Gogiis On duvarinda ¢tkme C) Bilateral PEV

Larsen sendromu spontan mutasyona bagh olarak olusa-
bildigi gibi kalitimsal olarak da hem otozomal resesif hem
de otozomal dominant gecis gosterilmistir. Resesif form
genellikle klinik olarak daha siddetlidir. Etiyolojisi tam ola-
rak aciklanamasa da kollajen formasyonunda veya fonksi-
yonunda yetersizlik diistiniilmektedir. Son dénem yapilan
bir calismada ilgili kromozun 3p21.1-14.1 bdélgesindeki
mutasyonlar ile flaming B proteinindeki disfonksiyonun
neden olabilecegi belirtilmistir (2).

Larsen sendromu ile ilgili cerrahi operasyonlar ve anes-
tezi yonetimi Ozellikle pediatrik poptlasyonda siklik
goOstermektedir. Cerrahi operasyonlar kas-iskelet sistemi
ile ilgili olup bu yas araliginda ortopedik cerrahiye odak-
lanmistir (3). Laringomalazi, trakeomalazi, subglottik ste-
noz gibi hava yolunu komplike hale getiren patolojiler
ile servikal vertebra anomalileri Larsen sendromlu hasta
grubunda havayolu yénetimini zorlastirmaktadir. Ayrica
kapak ve septal defektler basta olmak tizere kardiyak pa-
tolojiler anestezi yonetimini giiclestirebilmektedir (4).

Bu olgu sunumunda, pes equinovarus (PEV) deformitesi
nedeniyle ameliyata alinan Larsen sendromlu olguda uy-
guladigimiz anestezi yontemini literatiir esliginde tartis-
mayi amagcladik.

Olgu

3 yasinda, 12 kg agirhginda, 68 cm boyunda, Larsen send-
romu tanil kiz hastaya, ortopedi klinigi tarafindan sag
ayagindaki PEV deformitesi diizeltme operasyonu plan-
landi. Olgumuzun yapilan preoperatif anestezi muaye-
nesinde gégilis 6n duvarinda sternal ¢cokme, PEV, hiperte-
lorizm, ¢ikik alin, ¢okiik burun gibi tipik yiiz 6zelliklerinin
mevcut oldugu tespit edildi (Sekil 1) . Mallampati skoru 3

olan hastanin boyun fleksiyon ve ekstansiyonunda her-
hangi bir kisithhigi yoktu. Laboratuar incelemelerinde bi-
yokimyasal tetkikler ile tam kan sayimi normal sinirlarda
idi. Pediatrik konstiltasyon sonucu kardiyak ve respiratuar
bir patolojiye rastlanmadi. Mallampatisi g6z 6niine alinan
hastaya zor entiibasyon icin olgunun yasina ve kilosuna
uygun cesitli boylarda airwayler ve endotrakeal tipler,
stileler ile Miller ve Macintosh bladeler, LMA'lar hazirlandi.
Kulak Burun Bogaz bolimi (KBB) ile gorusilip gerekti-
ginde trakeostomi agilabilmesi icin hazirlik yapildi.

Aileden anestezi icin gerekli onam alindiktan sonra, hasta-
nin 6 mg oral midazolam ile premedikasyonu saglandi ve
15 dakika sonra ameliyathaneye alindi. Hasta; EKG, SpO,,
noninvaziv kan basinci ve cilt 1sisi ile monitorize edildi.
Hastanin SpO, %100, kalp atim hizi 130 atim/dk, NiBP
90/40 mmHg ve viicut 1sisi 36.7°C idi. El sirtindan 24 G iv
kandl, sag eksternal juguler venden ise 22 G iv kandl ta-
kildi ve 8 ml.kg™"'dan 1/3 izomix infiizyonu basland. 5 da-
kika preoksijenizasyon sonrasi, anestezi indiiksiyonu icin
IV olarak lidokain (1 mg.kg"), propofol (2 mg.kg™), remi-
fentanil (0,5 pug.kg™) kullanildi. Maske ile ventilasyonunda
sorun olmadigi gozlendikten sonra hastaya kas gevseti-
ci olarak 0,6 mg.kg™ rokironyum IV yapildi. Hastamizin
Cormack-Lehane skoru grade 3 idi. Hastaya 3,5 no'lu kafli
endotrakeal tlp takilmasi planlandi ve stile yardimiyla 2
numara macintosh blade kullanilarak 2. denemede entii-
be edildi. Perioperatif 1 mg.kg™ IV steroid yapildi. ETCO,
degerine gore dakikalik ventilasyonu ayarlandi. Anestezi
idamesi %2 sevofluran, %50 oksijen ve %50 kuru hava ile
saglandi. Cerrahi bolim tarafindan sag alt ekstremiteye
turnike baglandi. Operasyon 60 dakika stirdli ve perope-
ratif hemodinamik parametreler stabil seyretti. Cerrahi
islem sonrasinda, 2 mg.kg”’ sugammadeks IV uygulanan
hasta sorunsuz ekstiibe edildi. Yaklasik 2 dakikada hizli
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derlenme saglandi. Spontan solunumu yeterli olan ve he-
modinamik parametreleri normal olan hasta anestezi son-
rasi bakim Unitesine alindi. Vital bulgulari stabil seyreden
hasta tam derlenme saglandiktan sonra ortopedi servisi-
ne transfer edildi. Herhangi bir komplikasyon sorun ya-
sanmayan hasta, postoperatif 2.glinlinde taburcu edildi.

Tartisma

Larsen sendromu yarim yizyildan fazla bir stiredir tanisi
konulmus nadir bir hastalik grubu olarak tip literatiiriinde
yerini almaktadir. Nadir goriilmesine karsin Larsen send-
romlu hastalar, kas iskelet sistemi deformiteleri ve yarik
dudak, damak nedeniyle oldukga sik cerrahi isleme maruz
kalirlar. Anestezi haziriginda, anestezi idamesinde ve de
operasyon sonrasi Larsen sendromu tipik ozellikler gos-
termektedir (5).

1950 yilinda Larsen ve ark. karakteristik ortak ozellikleri
olan postoperatif periyotta solunumsal komplikasyonlari
sonucunda 6len 6 hasta tizerinden sendromu tanimlamis-
lardir (6). Sendromun en 6nde yer alan 6zelligi havayolu
kontroliindeki zorluk ile solunum sisteminde yer alan olasi
patolojilerdir. 1971 yilinda laringomalazi ile ilgili havayolu
problemi yasayan bir hastayi sunan Latta ve ark. dan sonra
artik havayolu problemi bu sendromun bir parcasi olarak
kabul edilmistir (7). Yarik damak ile g6giis kafesi, epiglot,
aritenoid ve trakeanin kikirdaklarinin sertliginin azalmasina
bagl olarak meydana gelen subglottik stenoz, trakeomala-
zi, bronkomalazi ile laringomalazi havayolu problemlerini
olusturan solunum sistemi patolojileridir. Semptomatik
olmayan sendromik hastalarda indirekt laringoskopi yar-
dimiyla olabilecek patolojiler ile alakal yeterli bilgi alina-
bilecegdi gibi, koopere olamayan semptomatik hastalarda
ise yuzeyel sedasyon altinda spontan solunumda bu islem
yapilarak subglottik darlik ve laringotrakeal bolgenin ha-
reketliligi ile ilgili bilgi saglanabilir (4). Anestezi induksiyo-
nu sirasinda, yiz maskesi ile rahat ventile edilen olgularda
potansiyel laringospazmdan kaginmak ve rahat bir goris
alani saglamak icin kas gevsetici kullanilmasini, rahat ven-
tile edilemeyenlerde ise miimkiin oldugunca kas gevsetici
kullanimindan kaginilmasini, spontan ventilasyon koruna-
rak ve lokal anestezikleri sprey halinde kullanarak laringos-
kopi yapilmasi 6nerilmektedir (8). Endotrakeal entiibasyon
sirasinda farkl boyutlarda trakeal tlpler hazir bulundu-
rulmali. Trakeal ekstlibasyon sonrasi havayolunda 6dem
ve buna bagh olarak da krup veya stridor gordlebilir ve
tekrar endotrakeal entiibasyon gerekebilir. Bronkomalazi
varliginda postoperatif atelektazi ve pnémoni olusabile-
cegi bildirilmistir. Bu durumda non-invaziv ventilasyon
ve PEEP ihtiyaci gerekebilir. Laringomalazili hastalarda ise

trakeostomi postoperatif donemde tedavi amacli bir sece-
nek olabilir. Perioperatif IV steroid, postoperatif epinefrin
inhalasyonu ile 20 cmH,O da hava kagagini duyabilecek
sekilde endotrakeal tiptn secilmesi bu komplikasyonlari
engelleyebilir (9). Zor entlibasyon ve ekstiibasyon sonrasi
tekrar entlibasyon ihtiyaci olma ihtimaline karsi hastami-
zin yasina ve kilosuna uygun cesitli boylarda airwayler ve
endotrakeal tlpler, stileler ile Miller ve Macintosh bladeler,
LMA'lar hazirlandi. KBB bolimii ile gorisilip gerektigin-
de trakeostomi agilabilmesi i¢in hazirlik yapildi. Hastaya
3,5 no'lu kafli endotrakeal tiip takilmasi planladik ve stile
yardimiyla 2. denemede entiibe ettik. Hastamiza periope-
ratif 1 mg.kg™’ IV steroid yaptik. Postoperatif rezidliel kirari-
zasyon azaltmak ayrica uzamis ekstiibasyon sureci sonrasi
olusabilecek havayolu 6demini 6nlemek adina hastamizda
sugammadeks kullandik. Postoperatif herhangi bir prob-
lem ile karsilasmadik.

Servikal vertebra anomalisi ile kifoskolyoz entiibasyon si-
rasinda hastaya pozisyon vermeyi zorlastiran, sendromun
diger 6nemli iki 6zelligidir. Asirn ekstansiyon servikal korda
basi yapabilir ve buna bagl olarak da 6lim veya quadripleji
gerceklesebilir. Servikal kifoz varliginda, nétral pozisyonda
veya fiberoptik bronkoskopi yoluyla enttibe edilebilir (10).
Hastamizin perioperatif muayenesinde servikal vertebra
anomalisi ve kifoskolyoz gdzlenmemistir. Entlibasyon sira-
sinda asirn bas ekstansiyonuna dikkat edilerek hasta 2 nu-
marali Macintosh blade ile entiibe edilmistir.

1975 Yilinda ilk kez Swensson ve ark. Larsen sendromunda
ventrikiler ve atrial septal defektler, patent duktus arte-
riyozus, mitral kapak prolapsusu, aort elongasyonu gibi
kardiyovaskiiler anomalileri tanimlamiglardir (11). Kiel ve
ark. Larsen sendromlu hastalarda kalp anormalliklerini
iki kategoride siniflandirmiglardir (12). Bu kategoriler do-
gumsal ve edinsel kusurlardir. Dogumsal kusurlar éncelik-
le atrial septal defekt, ventrikiiler septal defekt ve patent
duktus arteriosus gibi yaygin septal defektleri icermekte-
dir. Edinsel kusurlar ise aort dilatasyon ve yetersizligi, mit-
ral kapak prolapsusu ve yetersizligi ile duktus arteriosus
anevrizmasidir (13) Kardiyovaskiiler anomalilerin preope-
ratif belirtisi Gftirimlerdir. Ufiirim tespit edilen olgularda
preoperatif ekokardiyografik degerlendirme 6nerilmekte-
dir (11). Hastamizda yapilan fizik muayenede sonucunda
birinci ve ikinci kalp sesleri normal olarak kabul edilip ek
ses ve Ufurim duyulmamis olup, pediatri konsiiltasyo-
nunda kardiyak patolojiye rastlanmamistir.

Malign hipertermi, Larsen sendromlu hastalar icin yeni ve
tartismali bir konudur. ilk olarak 2009 yilinda Ghaffaripour
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ve ark. tarafindan 2 yasindaki bir hastada tipik olmayan
malign hipertermi bildirilmistir (14). Olguda indiksiyon
amaciyla inhalasyon ajani olarak halotan, idamede ise
isofluran kullaniimis operasyon 6 saat stirmiis. Operasyon
sonunda malign hipertermi klinik bulgular tespit edilmis.
Olusan klinik bulgular inhalasyonu anesteziklere bagli
olabilecegi belirtilmistir (14). Diger bir olgu ise 4 yasinda
hastada malign hipertermi bulgulari gézlenmis ancak ati-
pik olarak bildirilmis. Vakada tedavi olarak dantrolen kul-
lanilmayip destekleyici tedavi uygulanmis (5). inhalasyon
anestezikleri icerisinde indiiksiyonunun hizli ve rahat ol-
masl, solunum vyollarini irrite etmemesi, laringospazma
neden olmamasi ve derlenmenin ¢abuk olmasi nedeniyle
Larsen sendromlu hastalarda sevofluranin genel anestezi
icin guivenli oldugu belirtilmistir (15). Hastamizda olusa-
bilecek laringospazm, asir sekresyon gibi solunum yolu
komplikasyonlarini 6nlemek icin Larsen sendromunda
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