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ÖZET
Cornelia de Lange sendromu mezenkimin hipoplazisine sekonder geliflti¤i düflünülen geliflme gerili¤i, mental retardasyon,

hirflutizm, kardiyak, gastrointestinal ve kas-iskelet sisteminin majör anomalileri ile dismorfik yüz görüntüsünün efllik etti¤i nadir
görülen bir sendromdur. Cornelia de Lange sendromu tan›s› alm›fl hastalar›n anestezi yönetiminde zor trakeal entübasyon,
aspirasyon ve ilaçlara afl›r› duyarl›l›k gibi problemlerle karfl›lafl›labilir. Biz bu olgu sunusunda Cornelia de Lange sendromunda
anestezik yaklafl›m› ve literatür bilgilerini gözden geçirmek istedik.

ANAHTAR KEL‹MELER: Cornelia de Lange Sendromu; Zor Havayolu; Anestezi.

SUMMARY
Cornelia de Lange syndrome is a rarely encountered disorder that is thought to progress secondary to hypoplasia of

mesenchyma. Growth and mental retardation, hirsutism, major malformations of cardiac, gastrointestinal, and musculoskeletal
systems with dysmorphic facial features are accompanied with this syndrome. Anesthetic management of these patients may
encounter problems such as difficult tracheal intubation, aspiration and hypersensitivity to drugs. We want to review the anesthetic
management and literature of the Cornelia de Lange Syndrome in this case presentation.
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G‹R‹fi

Brachmann-de Lange sendromu olarak da bilinen
Cornelia de Lange sendromu (CdLS), 1/10.000-1/40.000
oran›nda görülen nadir bir sendromdur. Bu sendroma
büyüme gerili¤i, mental retardasyon, tipik yüz görünü-
mü, orta hatta birleflen kafllar, ince dudak, mikromeli,
kardiyak, gastrointestinal ve kas-iskelet sisteminin ma-
jör anomalileri efllik eder (1).

Etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bu sendrom genel-
likle sporadik görülmekte ve genetik geçifli otozomal
dominant ya da resesif olabilmektedir (1-2).

Bu olgularda hiatus hernisi ve zay›f özefagus motili-
tesinden dolay› gastroözefageal reflü geliflme olas›l›¤›
yüksektir ve artm›fl aspirasyon pnömonisi riski vard›r.
Bronkopnömoni ve gastrointestinal komplikasyonlar
ölümlerin en yayg›n sebebidir. Ço¤u olgu bir yafl›ndan
önce tekrarlayan aspirasyonlara sekonder geliflen enfek-
siyonlar nedeniyle ölmektedir (3-4).

Olgular yaflam›n ilk y›llar›nda çeflitli iskelet defor-
miteleri ve gastrointestinal patoloji ile iliflkili birkaç cer-
rahi ifllem geçirirler. Mental retardasyon ve zay›f koope-
rasyon belirli özellikleridir ve uygulanacak anestezi
yönteminin planlanmas›nda göz önünde bulundurulma-
l›d›r (5-6).

CdLS’de genel anestezi s›ras›nda zor entübasyon,
gastroözefageal reflü, aspirasyon ve hipertermi bafll›ca
problemlerdir (3). 

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1: Bilateral inmemifl testis ve sünnet operasyo-
nu planlanan 4,5 yafl›nda, 8 kg a¤›rl›¤›nda, CdLS olan
olgu daha önce anal atrezi nedeniyle opere olmufltu. Ol-
gunun fizik muayenesinde atipik yüz görünümü (Resim 1),
inmemifl testis, mental retardasyon, büyüme ve geliflme
gerili¤i tespit edildi. Ekokardiyografisinde küçük sekun-
dum atriyal septal defekti (ASD) olan olgunun laboratu-
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ar sonuçlar› ve akci¤er grafisi normaldi. 0,5 mg kg-1 oral
midazolam premedikasyonundan sonra operasyon oda-
s›na al›nan olguya non invazif kan bas›nc›, EKG, puls
oksimetre ve cilt ›s› monitörizasyonu yap›ld›. Anestezi
indüksiyonu %60 N2O/O2 kar›fl›m› ve %7 sevofluran in-
halasyonu ile yap›ld›. 24 G kateter ile el s›rt›ndan damar
yolu aç›larak, enfektif endokardit profilaksisi için ampi-
silin 50 mg kg-1 ve gentamisin 2 mg kg-1 yap›ld›. 1/3 izo-
deks s›v› baflland›. Damar yolundan 10 µg fentanil ya-
p›ld›. Spontan solunumu devam eden olguya 1,5 numara
(5-10 kg aras›) Proseal LMA (PLMA) zorlukla karfl›la-
fl›lmadan tak›ld›. PLMA içerisinden geçirilen nazogast-
rik sonda ile gastrik drenaj sa¤land›. Anestezi idamesin-
de %60 N2O içerisinde %1,5-2 sevofluran kullan›ld›. 75
dk süren operasyon boyunca sorun yaflanmad›. Cerrahi
bitiminde olgu derin anestezi alt›nda ve yeterli spontan
solunumu mevcutken PLMA ç›kar›ld›. Postoperatif der-
lenme odas›nda 1 saat izlenen olgu sorunsuz bir flekilde
servise ç›kar›ld›. 

Olgu 2: Pediatri servisinde CdLS tan›s› ile takip
edilmekte olan ve gastrostomi operasyonu planlanan 50
günlük, 2,7 kg a¤›rl›¤›ndaki k›z olgunun fizik muayene-
sinde atipik yüz görünümü, mikro ve retrognati, yar›k-
yüksek damak, düflük kulak, sa¤ elde 4 parmak ve sol
elde atipik 3 parmak mevcuttu (Resim 2). Ekokardiyog-

rafisinde fallot tetralojisi olan olgunun laboratuar sonuç-
lar› normaldi. Premedikasyon verilmeyen olgu operas-
yon odas›na al›narak non invazif kan bas›nc›, EKG, puls
oksimetre ve cilt ›s› monitörizasyonu uyguland›. Bekle-
nen zor entübasyon olas›l›¤›na karfl› olgunun yafl›na ve
kilosuna uygun çeflitli boylarda airwayler ve endotrakeal
tüpler, stileler ile Miller ve Macintosh bladeler, LMA’lar
haz›rland›. Klini¤imizde pediatrik yafla uygun fiberoptik
bronkoskopi mevcut olmad›¤›ndan bu tür bir haz›rl›k
yap›lmad›. Damar yolu olan olguya enfektif endokardit
profilaksisi için ampisilin 50 mg kg-1 ve gentamisin 2
mg kg-1 yap›ld›. Kardiyak depresyon olas›l›¤›na karfl›
inotropik ilaçlar haz›r bulunduruldu. Anestezi indüksi-
yonu 5 mg ketamin ve 3 µg fentanil ile yap›ld›. Maske
ile %2 konsantrasyonda sevofluran aç›ld›. Spontan solu-
numu devam ederken endotrakeal entübasyon denendi,
Cormack-Lehane skoru 4 olan olgunun vokal kordlar›
görülemedi ve entübasyon baflar›s›z oldu. Bunun üzeri-
ne yard›m istendi, ikinci denemede baflar›s›z olunca 1
numara (0-5 kg aras›) PLMA yerlefltirildi ve yeterli ven-
tilasyon sa¤land›¤› görüldü. Anestezi idamesinde  %50
O2/hava kar›fl›m› ile %1,5-2 konsantrasyonda sevofluran
kullan›ld›. PLMA içerisinden geçirilen nazogastrik son-
da ile gastrik drenaj sa¤land›. 45 dakika süren operas-
yon süresince herhangi bir sorunla karfl›lafl›lmad›. Cer-

Resim 1. Resim 2. 
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CdLS’de atriyal septal defektli veya atriyal septal
defektsiz VSD, pulmoner ve aort stenozu, fallot tetralo-
jisi, aortopulmoner pencere, atriyoventriküler kanal ve
tek ventrikül gibi kardiyak anomaliler görülebilir. Her-
hangi bir kardiyak defektin oldu¤u kabul edildi¤inde en-
dokardit profilaksisi uygulanmal›d›r (5,13). Her iki ol-
gumuza operasyon bafllamadan hemen önce endokardit
profilaksisi uyguland›. 

Kardiyak anomaliler CdLS’de hemodinamik yöneti-
mi de zorlaflt›rmaktad›r. Kardiyak lezyonu olan olgular-
da monitörizasyonun invazifli¤i planlanan cerrahinin
büyüklü¤üne, süresine ve preoperatif durumuna göre
belirlenmelidir. Planlanan cerrahinin büyük olmamas›
ve olgular›n durumunun stabil olmas› sebebiyle invazif
yöntemleri tercih etmedik. fiant lezyonu olan olgularda
anestezik ilaçlar›n sistemik vasküler rezistans (SVR) ve
pulmoner vasküler rezistans (PVR) üzerine oluflturduk-
lar› etkiler dikkat edilmesi gereken noktalard›r. Bu olgu-
larda pulmoner kan ak›m›n› art›ran ve azaltan durumla-
r›n varl›¤› da göz önünde bulundurulmal›d›r. Fallot tet-
ralojisinde hedef sa¤dan sola flant› azaltarak hipoksemi-
yi önlemektir. Bu amaçla yeterli intravasküler hacim ile
hidrasyonu sa¤layarak ve SVR’yi koruyarak sistemik
kan bas›nc›n› desteklemek, PVR art›fllar›ndan kaç›nmak
önemli yaklafl›mlard›r. Ayr›ca β blokör gibi ilaçlar kulla-
n›yorsa anestezi indüksiyonuna kadar devam etmesi
önerilmektedir. 

Anestezi indüksiyonu için i.v. yolu bulunmayan bu
tür olgularda sevofluran genellikle iyi tolere edilir, dola-
fl›m üzerine etkileri doz ba¤›ml›d›r. Ancak miyokard
depresyonu, aritmojenik özellikler ve vazodilatasyon gi-
bi istenmeyen etkiler ak›lda tutulmal›d›r. Ketamin de yi-
ne bu olgular›n indüksiyonunda iyi bir tercihtir. Anestezi
idamesinde opioidler ve inhalasyon ajanlar› s›kl›kla kul-
lan›l›r.  N2O çok fazla tercih edilmez (14). Hemodina-
mik aç›dan stabil ve SpO2 de¤erleri %98’in üzerinde
olan sekundum ASD’ye sahip olgumuzda N2O kullan-
d›k. Ancak fallot tetralojisi olan ikinci olgumuzda ise
PVR’yi art›rmamak için N2O’dan kaç›nd›k. 

Sonuçta kardiyovasküler ve respiratuar anomaliler
gibi sistemik problemlerin efllik etti¤i CdLS’nin aneste-
zik yönetimi komplike olabilir. Bu olgularda dikkatli bir
preoperatif de¤erlendirme ve dikkatli bir perioperatif
yönetimin geliflebilecek anestezik komplikasyonlar›
azaltaca¤›n› düflünmekteyiz.
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rahi bitiminde derin anestezi alt›nda ve yeterli spontan
solunumu mevcutken PLMA ç›kar›ld›. Olgu postoperatif
derlenme odas›nda 1 saat takip edildikten sonra servise
ç›kar›ld›. 

TARTIfiMA

Cornelia de Lange taraf›ndan tan›mlanan bu sendro-
mun en karakteristik özelli¤i tipik yüz görünümüdür.
Mikrosefali, mikrognati, gür ve birleflik kafllar, uzun
k›vr›k kirpikler, uzun frenilum, f›rlak üst kesici difller,
ince üst dudak ve afla¤› bakan a¤›z aç›kl›¤› ile karakteri-
ze yüz görünümü hemen tüm vakalarda görülür. 

CdLS’li olgularda kraniyofasyal ve orofasyal defor-
mitelerden kaynaklanan k›sa boyun, küçük a¤›z, f›rlak
difller, yüksek damak nedeniyle zor havayolu beklentisi
vard›r (1,3,5).

R. Fernandez-Garcia ve ark.(5) havayolu muayene-
sinde mallampati skoru 3 ve laringoskop ile Cormack-
Lehane skoru 4 olarak de¤erlendirilen CdLS’li bir olgu-
da kas gevfletici kullanmadan laringeal maske (LMA)
yerlefltirmifl ve baflar›l› bir ventilasyon sa¤lam›fllar,
CdLS’de fazla havayolu arac›ndan kaç›narak LMA kul-
lan›m›n›n yararl› olabilece¤ini vurgulam›fllard›r. 

Mizuno ve ark. (7) i.v. ketamin uygulamas› ile anes-
tezi indüksiyonunu takiben kas gevfletici olmaks›z›n se-
vofluran inhalasyonunun CdLS’de güvenilir bir yöntem
oldu¤unu belirtmifllerdir. Yokoyama ve ark. (8) a¤›z
aç›kl›¤› k›s›tl› olan bir olguda inhalasyon anestetikleri
ile indüksiyonu takiben orotrakeal entübasyon deneme-
sinde baflar›s›z olurken kör nazal entübasyonda baflar›
sa¤layabilmifller ve inhalasyon anestetikleri yard›m› ile
spontan solunumu koruyarak nazotrakeal entübasyonun
bu tip olgularda daha avantajl› oldu¤unu savunmufllar-
d›r.  Baz› olgu sunular›nda inhalasyon anestetikleri ile
indüksiyonu takiben yerlefltirilen LMA içerisinden fibe-
roptik bronkoskop yard›m› ile endotrakeal entübasyon
uyguland›¤› belirtilmifltir (9-10). Zor entübasyon olabi-
lece¤i düflünülen durumlarda spontan solunumun koru-
narak anestezi indüksiyonunun planlanmas› gerekmek-
tedir. 

LMA zor pediatrik havayolunun yönetiminde önemli
bir role sahiptir. K›sa vakalarda endotrakeal entübasyo-
na alternatif olarak, yetersiz ventilasyon durumunda ha-
vayolu sa¤lamak, oksijenasyon ve anesteziyi idame et-
tirmek için kullan›labilir. PLMA’n›n pozitif bas›nçl›
ventilasyon s›ras›nda gastrik distansiyonu azaltan bir
özefageal dreni vard›r (11).  Do¤ru bir flekilde yerleflti-
rilmifl PLMA’n›n akci¤eri regürjite gastrik s›v›dan koru-
yabilece¤i gösterilmifltir (12). Biz her iki olgumuzda da
kas gevfletici kullanmadan ve spontan solunumlar›n› ko-
ruyarak PLMA yerlefltirdik.
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