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"é Poland Sendromlu Hastada Anestezik Yaklagim:

Olgu Sunumu

Bir kas iskelet sistemi anomalisi olan Poland Sendromunda; 6zellikle goégiis duvart
deformitelerinin olmast nedeniyle ciddi solunum stkintidari ile karsilasilabilmektedir. Bu olgu
sunumunda Poland Sendromu olan 14 yasinda kiz ¢ocugunun, sol elde kisa parmaklar ve
hareket kisitliligt nedeniyle ameliyatt planlandi. Olgu sunumumuzda anestezinin major
komplikasyonlarindan malign hipertermi icin yitksek riskli olan hastanin anestezi
yonetiminde neler yapilmast gerektigi ile ilgili bilgilerimizi glincellemeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Poland Sendromu; Gégiis Duvart Deformitesi; Malign Hipertermi;
TIVA.

Management of Anesthesia in a Patient with Poland Syndrome

Poland syndrome is a muscular and skeletal system anomaly causing respiratory distress due
to chest wall deformities. The case was presented because of the major complication of
anesthesia due to the high risk of malignant hyperthermia. A 14-years old girl with Poland
syndrome was scheduled for surgery because of limitation of movement on the left hand
and short fingers. We aimed to update our knowledge of what needs to be done for
anesthetic medication.

Key Words: Poland's Syndrome; Chest Wall Deformity; Malignant Hyperthermia; TIVA.

Giris

Poland sendromlular kas iskelet sistemi ile ilgili
anomaliler sebebiyle depolarizan kas gevsetici olan

Ik kez 1941’de Alfred Poland tarafindan tanimlanan;
gorilme stkligt 30000-40000’de bir olan bu sendrom
konjenital olarak sporadik olabildigi gibi nadiren
otozomal dominant gegis gosterebilir.!  Gogis
duvarinda tek tarafli kostalarin hipoplazi ya da aplazisi;
pektoralis majér kasinin olmamasi, aymt taraf kolda
gelisme geriligi ve elde sindaktili, brakidaktili,
ektrodaktili gorilmesiyle karakterizedir.!3 Ayrica bu
sendromda kardiyovaskiiler sistem ile ilgili dekstrokardi,
atrial septal defekt; genitotiriner sistemde renal aplazi,
hipospadias, inguinal herni; gastrointestinal sistemde
situs inversus, karacigerin biiyik ve sag hemitoraksa
dogru yer degistirmesi; hematopoietik  sistemde
sferesitoz, akut lenfoblastik ya da miyelositik 16semi
gorilebilir.!
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stiksinil kolinin kardiyak arrest ve malign hipertermi gibi
yan etkilerime karst duyarlidirlar. Malign hipertermi riski
nedeniyle volatil anesteziklerden, 6zellikle halotandan,
kaginmak gerekir.? Bu olgu sunumumuzda tani ya da
tedavi amaciyla sik anestezi almalar1 gereken hastalarin
anestezi hazithgt ve yonetiminin Ozellik arzetmesi
nedeniyle, bilgilerimizi guncellemeyi ve gbzden
gecirmeyi amacladik.

Olgu

14 yasinda (boy:130 cm, agirlik: 41 kg) kiz hasta sol el ve
parmaklarin  rekonstritksiyonu  i¢in  operasyon
planlanmaktaydi. Preoperatif degerlendirilmesinde sol
pektoral kas agenesizi, sol kolda ve elde gelisme geriligi
ve brakidaktilisi mevcuttu (Resim 1).

Endotrakeal entiibasyon agisindan Mallampati Class 11
olarak degerlendirildi. Vicuda oranla iri kafa ve yiz
mevcuttu. Akciger grafisinde gégiis kafesi pektoal kasin



Sanli ve ark.

olmamasina bagli olarak sol meme kiicliik ve asimetrik
konumdayd: (Resim 2,3).

Resim 1. Sol el parmaklarinda brakidaktili.

Resim 2. Poland sendromlu hastanin akciger grafisinde
meme asimetrisinin gorintisii.

Resim 3. Poland sendromlu hastada sol pektoral kas
aplazisi
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Kostalarda gozle goriliir deformiteler yoktu, sol kol ve
el, saga gore kiiciiktii. Sol elin parmaklart kisa ve hareket
kisitliligt meveuttu. Dinlemekle kalp tepe atimt sol 5.
interkostal aralikta ritmik olup Gfiirimi yoktu. EKO
kardiyografisi, solunum fonksiyon testi, hemogrami ve
kan biyokimyast normal sinirlardaydi. Ozgeemisinde; sol
elinde deformite nedeniyle ilk bagvurdugu dénemde,
yapilan tetkiklerinde (dopler USG, BT incelemelerinde)
sol pektoral kas agenezi ve sol el ve parmaklarda
hipoplazi  disinda  anormalligi ~ yoktu. ~ EKO
kardiyografisi, solunum fonksiyon testi daha 6nceden
yapilmadigindan  istendi. =~ Operasyon  Gncesinde
premedikasyon yaptlmadi. Hastaya oOncelikli rejyonal
blok dusuntldigi igin aksiler blok hakkinda
bilgilendirildi. Hastanin islemi reddetmesi tizerine genel
anestezi planlandi. Olast malign hipertermi atads icin
dantrolen  sodyum ve soguk serumlar  hazir
bulundurularak total intravenéz anestezisi hazirligs
yapidi. Agiz agikliginin 3 cm olmast nedeniyle zor
entlibasyon distnilerek 2,5 ve 3 numarali proseal
LMA’lar hazir bulunduruldu. Hastanin
monit6rizasyonunda SpO; %98, 3 kanalli EKG normal
siniis ritmi ve nabiz 86 atim/dk, kan basinct 126/65
mmHg, perkiitan 1s1 monitdrizasyonu ile viicut 1sist 36.2
C olarak saptandi. Anestezi indiiksiyonu igin; propofol
2,5 mg/kg, rokuronyum 0.6 mg/kg ve fentanyl 1 ng/kg
kullanildi. Kas gevsemesini takiben, 2.5 no’lu LMA ile
havayolu saglandi. Hastada agiz agikligi 3 cm
oldugundan 3 nollu LMA denenmedi. Anestezi
idamesinde propofol 4 mg/kg/saat, remifentanil 0.25
pg/kg/saat infizyonu, %50 Oz ve %50 hava karisimi
kullanildi. Mekanik ventilatérde basing kontrolli mod
ile solutuldu. Ameliyat siuresince ETCO, 32-47,
perkiitan  vicut 1sist montdrizasyonu  35.9-36.4 °C
arasinda  degisim gOsterdi. Perioperatif dénemde
herhangi bir sorunla karsilagilmayan hastanin operasyon
bitiminde intravendz infizyonlart kesilerek 0.05 mg/kg
neostigmin ve 0.02 mg/kg atropin ile reverse edilerek
uyandirildi.

Tartisma

Poland  sendromunda  g6giis  duvart  deformitesi
nedeniyle spontan solunum ya da anestezi esnasinda
kontrolli solunum sikintis1 olabilir. Gégiis duvarinin
hipoplazik olmast paradoks solunum hareketine ve hava
yolu basincinin artmast durumunda akcigerlerin batina
herniye olmasma yol acabilir.* Sethuraman ve ark.!
Poland sendromlu 8 aylik bir bebegin bilgisayarls
tomografi (BT) c¢ekimi sirasinda toraksta spontan
solunumda paradoks g6gis hareketi olmamasina
ragmen anestezi altinda yetersiz solumaya neden olan
paradoks g6giis hareketi gézlemislerdir. Hastamizin
ciddi gbgiis duvar deformitesi ve paradoks solunum
hareketi, hem spontan hem de anestezi esnasinda
kontrolli  solutulmada yoktu. Kontrolli solunum
esnasinda  diafragma hernisi olasiligina karst tidal
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volimiin 400 ml’yi ge¢mesine izin vermedik. Poland
sendromuna bazi hastalarda Mobius sendromu ad:
vetilen tek ya da ¢ift tarafli 7. (fasial) ve 6. (abdusens)
kraniyal sinitlerin aplazisi eslik edebilir.? Hastamizda
Mobius sendromu birlikteligi yoktu.

Kas iskelet sistemi konjenital anomalisi olan hastalarda
malign hipertermi gérilme olasiligi yiiksektir.? Poland
sendromlularin anestezisi esnasinda bu risk géz 6niinde
bulundurularak stksinil kolin ve volatil anestezikler
Ozelliklede halotan kullanimindan kaginmak gerekir.?
Malign hipertermi riski olanlarin anestezisinde 6ncelik
rejyonal anestezi tekniklerinin  kullanilmasidir. Eger
genel anestezi verilecekse total intravendz anestezi
yontemi tercih edilmelidir.>* Biz hastamiza sol elinde
ameliyat yapilacagt icin aksiller sinir blogunu 6nerdik,
hastanin istememesi tizerine total intavendz anesteziye
gecildi. Olast bir malign hipertermiyi erken tanimak igin
viicut 1sis1 ve ETCO;, monitorizasyonu yapildi. Ayrica,
anestezi inditksiyonunda kas gevsetici olarak glvenli
olan rokuronyumu tercih ettik. Fabregat-Lopez ve ark.”
proseal LMA kullaniminda rokuronyumu giivenle
kullanmislardir. Hizli ve gtvenli havayolu saglamast
yaninda gastrik bosaltma tipiniin olmast mide drenajt
saglayarak  aspirasyon  riskini = ortadan  kaldrir.
Hastamizin agiz agikligi kiiciik oldugundan kolay LMA
yerlestirebilmek, havayolu giivenligi  saglanamadig
takdirde hemen uyandirlabilmesi i¢in, sugammadeks
(kas  gevsetici  antagonisti) hazir  bulundurularak
rokuronyum kullandik.

Dekstrokardi izole ya da situs inversusun Dbir
kompenenti olarak Poland senromunda goriilebilir.*
Bavinck ve ark.’ yaptigt bir ¢alismada Poland sendromu
tanist alan 144 hastanin BT g6rintiisiine gore;
%9.6’sinda defekt sol yanda ve %5.6’sinda dekstrokardi
saptamiglardir. Hastamizin defekti de sol yandaydi fakat
situs inversus ya da izole dekstrokardi yoktu.

Poland sendromunda her hastada tek tarafli gdgiis
duvari deformitesi, pektoral kas yoklugu, ayni taraf kol
ve elde hipoplazi ile bitlikde parmak anomalileri eglik
eder.? Kardiyak, renal genitoiiriner, gastrointestinal ve
hematolojik sorunlar her hastada farkli kompenentletle
eslik eder.! Hastalar en stk meme rekonstritksiyonu icin
hastaneye basvururlar.® Hastamizda sol pektoral kas
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olmamasina baglt olarak meme asimetrisi vardi, ayni
taraf meme daha kiiciik ve yukart yerlesimliydi. Aym
taraf el ve kol kii¢ik olup parmaklar kisayd.

Poland sendromlu hastalarin anestezisi; anestezinin
korkulan ~ majér  komplikasyonu  olan  malign
hiperterminin gelismesini 6nlemek i¢in 6zel dikkat ve
caba gerektirdigi icin Onemlidir. Hastalarin anestezisi
esnasinda suksinil kolin ve volatil anesteziklerden
kaginilmali, spontan ya da kontrolli solutulma esnasinda
paradoks g6giis hareketi ve yaratacagl olumsuz sonuglar
acisindan dikkatli olunmalidir.
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