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Patau sendromu on tanil pediyatrik olguda anestezik yonetim: Olgu sunumu ve
literatiire kisa bir bakis

Anesthetic management of a pediatric patient prediagnosed as Patau syndrome:
Case report and short overview of the literature
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Ozet

Patau sendromu (trizomi 13) multipl organ sistem anomalileri ile seyreden bir kromozomal sendromdur. En sik
bulgulari kraniyofasyal ve kardiyak anomalilerdir. Patau sendromlu olgular anesteziyologlar agisindan, hava yolu
kontrolliiniin gugligl, pozisyon vermede zorluk, agir olgularda sivi tedavisinin diizenlenmesinde gtigliik gibi sorunlar
nedeni ile ozelliklidir. 2 aylik kiz hastaya konjenital katarakt nedeni ile acil cerrahi operasyon uygulandi. Patau
sendromu 6n tanisi ile izlenen hastada ASD, VSD, dekstrokardi, hafif mikrognati mevcuttu. Anestezi indiiksiyonunu
takiben damar yolu acilarak atrakuryum ve remifentanil ile idame saglandi. Operasyon sonunda sorunsuz derlenen
hasta postoperatif ddnemde de komplikasyonsuz izlendi. Sonraki slregte muayene igin multipl sayida inhalasyon
anestezisi uygulanan hastanin ek sorunu olmadi. Bu makalede; anesteziyologlar agisindan &zellikli bir hasta grubu
olan, patau sendromu 6n tanisi ile izlenen bir hastanin anestezik yénetimini ve anesteziyolojik yaklagimi literatur
Isiginda tartismay1 amacladik.

Anahtar Sozciikler: Patau sendromu, anestezik yonetim, konjenital katarakt.
Summary

Patau syndrome (trisomi 13) is a chromosomal syndrome with multisystemic features. The major findings are
craniofascial and cardiac abnormalities. Patients with Patau syndrome create a unique group for anesthesiologists
because of difficult airways, positional difficulties, and fluid replacement challenges in severe cases. A 2 month old
female patient was scheduled for an semi-emergent operation for congenital cataract. The patient was prediagnosed
with Patau syndrome and had ASD, VSD, dextrocardia and mild micrognathia. After anesthesia induction and
insertion of an iv line intubation was performed with atracurium. For anesthesia maintenance o2/air/sevofluran
mixture and a low dose remifentanil infusion was used. The operation and recovery was uneventful. The
postoperative period was also uncomplicated. In follow-up, the patient was anesthetised multiple times for evaluation
without further problems. Patients with Patau syndrome are a unique group for the anesthesiologist. In this paper we
discuss the anesthesiologic management and literature in a patient prediagnosed as Patau syndrome with mild
symptoms.
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Patau sendromu 0On tanisi ile izlenen ve konjenital
katarakt operasyonu planlanan bir olgu sunumu ile
Patau sendromunu ve anesteziyolojik yonetimini tartis-
may! hedefledik.

Giris

Patau sendromu mikrosefali, polidaktili ve yarik damak
dudak basta olamak tizere multipl anomalilere yol agan
nadir bir kromozom hastalgidir (1). Komplet, parsiyel ve
mozaik tipte olabilir. Fenotip ve hayatta kalim orani altta
yatan genotipe baghdir. Patau sendromlu hastalarda
kardiak anomaliler, gelisme ve mental retardasyon, yiz
anomalileri anesteziyologlar agisindan dikkat edilmesi
gereken Ozelliklerdir (1).

Olgu Sunumu

2 aylik kiz bebek. Dig merkezde miad’da normal dogum
ile 3.5 kg agirlikta ve 53 cm boyda dogan, boy ve kilo
acisindan gelisme geriligi olmayan olgu, postpartum
hipoglisemi nedeniyle iki gin yodun bakimda takip
edilmis. Tiroid fonksiyonlarinda disUklik saptanmis
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dekstrokardi, ASD, VSD, yiuzde anatomik degisiklikler
(mikrognati, genis alin, burun koku basikhidi) nedeniyle
izleme alinmis.
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Hastaya ASD ve VSD nedeniyle digoksin tedavisi
baslanmis. Ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonu
olagan, ek patoloji saptanmamis. Kraniyal ve batin
ultrasonografisi olagan. Yizde ve ekstremitelerde ek
anomali yok. Konvilziyon yok, ek intrakraniyal patoloji
disindirecek bulgu yok. Bu fenotipik 6zellikler ile hasta
Patau sendromu 6n tanisi ile izleme alinmig ve genetik
tetkikler baslatiimis. Bu asamada konjenital katarakt
saptanan olgu acil cerrahi midahale amaciyla hastane-
mize sevk edilmis.

Klinigimizde yapilan fizik muayenesinde: 2 aylik kiz olgu,
boy ve kilo agisindan gelisim olagan (4500gr), aktif
hareketli, agliyor. Refleksler aktif. Norolojik muayenede
patoloji yok. Solunumsal muayene olagan Oskiltas-
yonda kalp sesleri sagda duyuluyor. 2/6 sistolik sufl
mevcut. Yarik damak dudak yok. Alin genis, burun koku
basik. Cene hafif mikrognatik. Rutin biyokimyasal
tetkikleri olagan sinirlarda.

Hasta digoksin tedavisine devam ediyor ayrica katarakt
agisindan oftalmik ggt tedavisi mevcut.

Genel Pediyatri, Pediyatrik Noroloji ve Pediyatrik
Kardiyoloji Konstltasyonlari yapilan hastaya infektif
endokardit profilaksisi ©nerisi disinda 6zellik yok.
Pediyatrik genetik birimi ile hasta konsulte edildi ve
Patau sendromu 6n tanisi ile poliklinik takibine alindi.

Hastaya cerrahi ekip tarafindan konjenital katarakt
nedeniyle acil operasyon endikasyonu kondugu igin ileri
tetkikler beklenemeden operasyonu planlandi. Operas-
yon sabahi anne sutl ile beslenen hasta 4 saat aclik
sonrasi ameliyathaneye alindi. Operasyona alinmadan
30 dakika 6nce IM 100 mg/kg ampisilin ile infektif
endokardit profilasisi uygulandi. Operasyon salonunda
hasta pulse oksimetre, EKG ve non-invazif basing ile
monitorize edildi. Sonrasinda %50 O./Hava -%8
sevofluran inhalasyonu ile anestezi induksiyonu
sagland.. indiiksiyon sonrasinda %2 Sevofluran ve % 50
Oz/Hava karigimi ile idameye devam edildi. EKG, NIBP
ve Pulse oksimetre ile monitorizasyon saglandi. Anestezi
altinda damar yolu acilarak 10 pg/kg atropin, ve 0.5
pg/kg atrakuryum uygulandi. 4 numara kafsiz tup ile
entiibe edildi. Anestezi idamesine inhalasyon ve 0.25/
0.1 pg/kg remifentanil ile devam edildi. Isitici blanket ile
aktif 1sitma saglandi. izotonik sodyum kloriir ve %5
dekstroz soliisyonu sivi agigi hesaplanarak infiize edildi.
Hastaya konjenital katarakt nedeniyle lens ekstraksiyonu
uygulandi. Operasyon 50 dakikada tamamlandi.
Operasyon sirasinda respiratuar veya hemodinamik
herhangi bir sorun yasanmadi. Neostigmin 30 mg/kg ve
atropin 10 pg/kg ile noéromuskuler bloker etkisi
antagonize edildi. Derin anestezi altinda hasta ekstlbe
edildi. inhalasyon ajanlari kesilerek derlenme saglandi.
Anesteziden derlenme 10 dakika surdi. Postoperatif
analjezi operasyon basinda rektal yoldan uygulanan 30
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mg/kg parasetamol suppozituar ile saglandi. Hasta
postoperatif yogun bakimda 2 saat izlendi. Bu dénemde
solunumsal veya hemodinamik herhangi bir sorun
yasanmadi. Aktif hareketli ve uyanik halde oral beslen-
mesi saglanan (emzirildi) hasta 2 saat izlem sonunda
biling acik, aktif hareketli ve sakin halde servise
gonderildi. Servis izleminde anestezi ile ilgili ek sorun
yasanmadi.

Konjenital katarakt nedeniyle izleme alinan ve duzenli
araliklarla kontrole gelen olguya sonraki 6 ay igerisinde
inhalasyon altinda multipl muayeneler yapildi. %50
O./HAVA ve Sevofluran ile 3-5 dakikallk maske
anestezisi altinda uygulanan bu muayenelerde anestezi
agisindan sorun yasanmadi.

Tartisma

Hastanin ailesinden olgu sunumu olarak yayinlanabi-
lecegine dair yazili onam belgesi alindiktan sonra Patau
sendromu ve anestezik yodnetim agisindan literatir
taramasi yapildi ve hastanin bilgileri kaydedildi.

Patau Sendromu nadir gorilen bir kromozom anoma-
lisidir (1). En sik klinik bulgular mikroftalmi, polidaktili ve
yarik damak dudaktir (2).

Patau Sendromlu olgular c¢esitli fenotipik o6zellikler
gosterebilirler. Cok agir anomalili hastalarda multipl
kraniyofasial, kardiyak, norolojik, renal ve adrenal
malformasyonlar ayni anda goérilir ve bu hastalarin
%8%5'i hayatin ilk yihinda kaybedilir (1). Hafif formlarda
bulgularin birkag veya sadece biri bulunabilir. Bu
nedenle sadece klinik muayene ile tani konulama-
maktadir.

Organ sistemlerine gore gorilebilecek bulgular sunlardir
(3,4):

Kraniyal: Mikrosefali, hemanjiomlar. G6z anomalileri
(mikroftalmi, katarakt, anoftalmi, iris kolobomu, retinal
displazi, hiperteleorizm, optik sinir hipoplazisi) dusuk
kulak yapisi, basil burun kékl, mikrognati, yarik damak
ve dudak; kisa boyun ve kigluk agiz. Toraks: pectus
karinatum veya kisa figi gogus, kaburga anomalileri.
Kardiyovaskuler: Hastalarin %80'inde kardiyak anoma-
liler mevcuttur. En sik VSD, Fallot tetralojisi, ¢ift gikisli
sag ventrikul ve kalsifiye pulmoner damar yapisi izlenir.
Noromuskuler: Agir formlarda erken infant dénemde
apne ataklari siktir. Ayrica korpus kallozum yoklugu
esliginde haloprosonsefali, olfaktor sinir agenezisi,
serebellar hipoplazi ve noéral tip defektleri gordlebilir.
Agir formlarda konvulziyonlar eslik edebilir. Ortopedik
olarak polidaktili, sindaktili ve basparmak anomalileri,
ayak parmak ve tabaninda anomaliler ile. kifoskolyoz ve
yasayan olgularda eklem subllksasyonlari gortlmustir.
Renal: Unilateral renal agenezi, renal ve Urogenital
duplikasyon, hidronefroz ve polikistik bobrek yapisi hepsi
patau sendromunda bildirilmigtir.
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Bunlarin disinda inguinal ve umblikal herniler siktir, kese
taslari, omfalosel, malrotasyon, meckel divertikili rapor
edilmistir. Mikroskopik pankreatik displazi bu hastalarda
bildirilmis 6zel bir anomalidir. Kriptosidizm ve uterin-
ovariyal anomalilerve multipl kapiller hemanjiomlar da
gorulebilir. (3,4)

Patau sendromlu olgularin anestezik ydnetimi birkag
agidan 6nemlidir. Bu hastalarda kisa-kalin boyun;
mikrognati ve agdiz acikligindaki azalma entlibasyonu
guglestirebilir (3). Literatlirde multipl anomalili bir gocukta
entibasyon glgligl ve basarisiz entiibasyon 6ykusl
mevcuttur  (4). Olgumuz hafif fenotipik &zellikler
gbstermekte ve Patau sendromu 6n tanisi ile izlenmekte
idi. Basik burun kokid, hafif mikrognati, kardiyak
anomaliler ve g6z bulgulari 6n plandaydi. Kisa-kalin
boyun ve agiz acikliginda darhk mevcut degildi.
Entlibasyon glgligi yasanmadi.

Agir olgularda postoperatif apne olasiligi nedeniyle
intraoperatif opioid ve néromuskuler bloker kullaniminin
titre ve monitorize edilmesi, ayrica postoperatif ddnemde
de uzun sureli izlemi komplikasyonlari &nleyecektir.
Hastamizda gelisme geriligi ve apne o6ykiisi mevcut
degildi. Operasyon baslangicinda inhalasyon anestezigi
ve 02/ hava ile indiksiyon sagdlandi. Damar yolu
acildiktan sonra néromuskuler bloker ile kas gevsemesi
ve entiibasyon saglandi. intraoperatif analjezi amaciyla
dislk doz remifentanil uygulandi. Postoperatif apne riski
nedeniyle uzun-orta etkili ajanlardan kaginildi.

Ekstremite anomalileri nedeniyle bu hastalarda damar
yolu gu¢lugu, kardiyak olgularda arter kanilasyonunda
sorunlar ve pozisyonel guglukleri gorulebilir (3).

Konjenital kardiyak sorunlar mevcutsa infektif endokardit
profilaksisi uygulanmalidir (3,6). Literattrden farkl olarak
bizim hastamizda dekstraokardi mevcuttu. Ejeksiyon
fraksiyonu olagandi, VSD ve ASD mevcuttu fakat infektif
endokardit profilaksisi disinda ek 6neride bulunulmadi.
Operasyon sirasinda herhangi bir hemodinamik problem
yasanmadi.

Santral blok uygulanacaksa vertebral alanlar dikkatli
muayene edilmeli ve muhtemel anomalilere karsi

Kaynaklar

sorgulanmalidir (3). Literatiirde kaudal anestezi girigimi
sirasinda subaraknoid ponksiyon bildirilmis 4 yasinda bir
olgu mevculttur (5).

Renal problemleri olan hastalarda perioperatif sivi ve
elektrolit dengesine 6zelikler dikkat edilmelidir. (3)
Hastamizda izotonik sodyum kloriir ve %5 dekstroz
solusyonu ile sivi replasmani saglanmigtir.

Bu hastalarda multipl ilag kullanimi mevcut olabilecegi
icin, bunlari dikkatle degerlendiriimesi ve eger kullanili-
yorsa Kkardiyak veya antiepileptik tedaviye devam
edilmesi gerekmektedir. Olgumuzda digoksin ve oftalmik
ggt kullanimi mevcuttu. Perioperatif donemde de devam
edildi.

Postoperatif analjezi amaciyla ajan tercihi hastanin
mevcut genel durumuna goére yapilabilir. Rektal
parasetamol pediyatrik hastalarda en sik kullanilan
analjezik ajandir. IV veya oral rektal yollardan kullani-
labilir. Hangi yol tercih edilirse edilsin infantlarda 75
mg/kg gunlik dozu asmayacak sekilde uygulanmalidir
(6). Postoperatif analjezi icin baslangigta 20-45 mg/kg
dozda kullanilabilir. 4-6 saat araliklarla uygun dozlarda
devam edilebilir (6). Biz de olgumuzda 20 mg/kg rektal
parasetamol tercih ettik. Postoperatif donemde de ihtiyac
halinde 20 mg/kg oral olarak devam edildi.

Patau sendromu agir kraniyofasiyal, kardiyak anomaliler
ile seyreden kromozomal bir hastaliktir. Olgularin
agirhdina gore multipl anomaliler mevcut olabilir. Bu
hastalarin katarakt, herni, kardiyak sorunlar nedeniyle
opere edilmesi gerekebilir. Entibasyon gug¢ligi aneste-
zistler agisindan en temel problemi olusturmaktadir.
Dikkatli preoperatif degerlendirme, tim anomalilerin ve
perioperatif yol acgabilecekleri sorunlarin detayl incele-
mesi, uygun preoperatif hazirhigin yapilmasi komplikas-
yonlari engelleyecektir.
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