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Zor Entiibasyonun Nadir Bir Nedeni: Fraser Sendromu
A Rare Cause of Difficult Intubation: Fraser Syndrome

Mehmet i. Buiget, Filiz Tiiziiner, Tugce Kusku, Siileyman Kiigiikay, Emre Camai

Fraser sendromu nadir goriilen otozomal resesif bir hastalik olup ¢oklu
anomalilerle karakterizedir. Eslik eden laringeal atrezi ya da darlk ciddi
bir inspiratuvar zorluga hatta oltiime yol acabilir. Bazen de zor ya da en-
tiibe edilemeyen olgularla tani alir. Bu yazida entiibasyon ve ekstiibasyon
sirasinda ciddi problemlere yol acan ve yogun bakimda cerrahi havayolu
uygulanan 1 yasinda Fraiser sendromlu bir hasta sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Fraser, sendrom, zor, havayolu

Fraser syndrome is a rarely encountered autosomal and recessive disease
and is characterized with multiple anomalies. The laryngeal atresia or steno-
sis accompanying the disease may pose serious inspiratory distress. Stenosis
of lesser rate may manifest itself as difficult or impossible intubation cases.
In this text, a 1-year-old patient who posed a problems in intubation and
required a follow-up surgical airway is presented.
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Giris

Fraser sendromu (FS) coklu anomalilerle seyreden nadir bir durum olup ilk kez Fraser tarafindan
tanmimlanmustir (1). Larinks ve subglottik bélgede atrezi, stenoz ya da web gibi dogumsal malfor-
masyonlar anestezi uygulamalarinda ciddi problemlere yol acabilir. Literatiirde entiibasyon zorlu-
gu (2) ve cerrahi havayolu acilmasini gerektirecek imkansiz intiibasyon vakalari bildirilmistir (3).

Bu olguda kriptoftalmos cerrahisi planlanan FSli bir cocuk hastada karsilasilan havayolu sorunlari
literatiir esliginde tartisildi.

Olgu Sunumu

On iki ayhk FSli bir hastaya gozkapagi rekonstruksiyonu icin anestezi hazirhigi planlandi. inspiratuar
stridor, aglama sirasinda siyanotik ataklar ve afoni hasta hikayesinde dikkat cekici bulgulardi. Fizik
muayenesinde kriptoftalmus, asimetrik burun delikleri, kiicik cene ve sindaktili mevcuttu (Resim
1). Hastada ayrica sag bobrek agenesisi ve patent foramen ovale de vardi. Zor entiibasyon hazirlig
planlanan hasta icin ilave kiictk tip, airway, pediatrik laringoskop seti ve ayrica 3,5 mm capinda
entlibasyon endoskop seti hazir bulunduruldu (Bonfils; Karl-Storz Endoscopy, Tuttlingen, Almanya).

Anestezi hazirhgl oncesi hastanin aglama ile hafif diizeyde solunumsal stridoru ve spontan nefes
alma ile %96 saturasyonu vardi. Preoksijenasyonu takiben sevoflurane ile indiiksiyona gecildi.
Boyun tam ekstansiyona alinarak airway uygulanarak ventilasyon gerceklestirildi. Yeterli maske
ventilasyonu gortldiikten sonra stiksinilkolin verildi. Direkt laringoskopi ile trakeal web gorilerek
3,5 numara tip ile yapilan ilk uygulama basarisizlikla sonuclandi. Rijit endoskop ile ikinci dene-
menin de olmamasi tizerine 3,0 numara kilavuz esliginde uygulanan tiip ile trakeal web laterale
yonlendirilerek enttibasyon gerceklestirildi. Kapnografi ve dinleme ile pozisyon kontrol edildi.
Sorunsuz bir cerrahi siire¢ sonrasinda hasta yogun bakima transfer edildi.

Yogun bakim tnitesinde uyandirilan hasta ekstiibe edildi. Bradikardi (30/dk) ve devaminda kisa
stireli bir solunumsal sikinti gelisti. Kardiak ritm ve oksijenasyon diizelene kadar maske ile hava-
landirma desteklendi. Direkt laringoskopi ile entiibasyon girisimlerinin uyardigi laringeal 6dem
gortldi. Sonraki glin glivenli ekstiibasyon mimkiin goriinmeyen hastaya cerrahi trakeostomi uy-
gulandi. Trakeostomi sonrasi herhangi bir problemle karsilasiimadi.

Tartisma
Fraser sendromunda tanisal kriterler ilk defa Thomas tarafindan tanimlandi (4). Van Haelst ise tani

kriterlerini major ve minor olarak iki grupta gtincelledi. Bu kriterlerden major grup kriptoftalmus,
sindaktili, Griner sistem anormallikleri, laryngeal ve trakeal anomalilerle birlikte aile hikayesini



Resim 1. Fraser sendromlu bir bebekte kriptoftalmus, basik burun
kok ve kiiciik ceneyi iceren tipik yiiz goriintimu

icerirken; anorektal defektler, displazik kulak, kafa kemiklerine ait
defektler, umblikal ve nasal anomaliler ise minor grup igerisinde
yer aldi (5) 4 major ve 2 minor kriter FS tanisi icin yeterli oldu. FS
tanili bir cok yeni dogan laryngeal ya da renal anomaliler nedeniy-
le dogumdan kisa siire sonra kaybedilmektedir (6). Bu patolojiler
icerisinde laringeal bolgede en sik karsilasilan anomali olan subg-
lottik darlik ciddi inspiratuar stres nedenidir (4). Sunulan olguda
laryngeal stenoz ve trakeal web mevcuttu. Ark seklindeki yumusak
damak ve mikrognati varligi airway uygulamasini zorlastiran diger
nedenlerdi. Zor enttibasyon ihtimali tizerine her boy tiip, airway ve
“Bonfils” endoskopi hazirligi yapildi. Pediatrik fleksibl fiber-optik
bronkoskop eksikligi bir ekipman yetersizligi olarak degerlendiri-
lebilirse de bu olguda entiibasyon tiiptiniin zor yerlestirilmesinde-
ki neden trakeanin goriintilenememesinden ziyade trakeal web
mevcudiyetiydi. Bir kilavuz ve kiictik tiip ile web lateralize edilerek
ve bir miktar zorlanarak entiibasyonun gerceklestirilebilir olmasi
bu olguda ameliyat 6ncesi hazirhgin 6nemini bir kere daha vur-
gulamis oldu. Bu olguda trakeostomi denemeden daha az invazif
airway uygulama bastan ongoriilmekle beraber operasyonun her
asamasinda acil trakeostomi icin deneyimli bir cerrahi ekip ve do-
nanim hazir bulunduruldu. Laringeal maske gibi diger supraglot-
tik cihazlar da basarisiz intiibasyon sonrasi yararli olabilir. Crowe,
1 numara laryngeal maske kullanarak cerrahi havayoluna ihtiyag
duymadan basaril ventilasyon uyguladigini bildirmektedir (3). Su-
nulan olguda Yogun bakim (nitesinde ekstiibasyon icin yapilan
ilk deneme basarisizlikla sonuclandi. Bu durum laringeal darligin
arttigini distndirdi. Tekrarlayan inttibasyon girisimlerinin de se-
konder 6deme yol acarak mevcut laryngeal darhgi daha da artira-
bilecegi ongoruldu.

Fraser sendromunda bobrek agenesisi %80 hastada gorulebilir (5).
Sunulan olguda mevcut olan sag bobrek agenesisi klinik bir prob-
lem teskil etmedi. Normal fonksiyonlarina devam eden sol bobrek
nedeniyle herhangi bir sorun gorilmedi.

Biiget ve ark. Fraser Sendromu

Fraser sendromunda kalp anomalileri de sik gorilmektedir (5).
Bu hastada patent foramen ovale mevcuttu. Pozitif basing altinda
olasi bir paradoksal emboli tehlikesi nedeniyle inflizyon sirecle-
ri 0zellikle yakindan takip edildi, hava kabarciklarinin énlenmesi
icin 6zen gosterildi.

Sonug

Zor inttibasyona yol acabilecek durumlarin varliginda, givenli bir
anestezi ve havalandirma suireci icin, iyi bir planlamanin mutlak ge-
rektigini distinmeli, bununla birlikte perioperatif stirecin herhangi
bir asamasinda cerrahi trakeostomi olasiligi goz ardi edilmemelidir.

Hasta Onami: Yazili hasta onami bu olguya katilan hastanin ebe-
veynlerinden alinmistir.
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