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PARSIYEL TETRAZOMI 18 (TETRAZOMI 18P- iZOKROMOZOM 18) OLAN

OLGUDA ANESTEZI YONETIMI DENEYIMIMIZ
OUR EXPERIENCE IN ANESTHESIA MANAGEMENT OF PARTIAL TETRAZOMY 18
(TETRAZOMY 18P- ISOCHROMOZOM 18)
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Oz

Amag: Tetrazomi 18p (izokromozom 18), 18. kromozom kisa kolunun iki kopyasindan olusan
anormal bir ekstra kromozomdan kaynaklanir. Kesin bir prevalans orani hesaplanamamasina ragmen,
1/ 140.000-180.000 canli dogum prevalansi ile ¢ok nadir goriilen bir kromozomal anormalliktir.
Olgumuz bilateral inmemis testis ve siinnet operasyonu nedeniyle poliklinigimizde degerlendirilen
dort yasinda, 11 kilogram agirhiginda bir erkek cocuk hasta olup, anestezi uygulamamizda zor
ventilasyon ve zor entiibasyon riskine ragmen 2.0 LMA ile bagarili bir gsekilde ventilasyon saglandi.

Anahtar Kelimeler: Tetrazomi 18p, izokromozom 18, genel anestezi, zor havayolu

Abstract

Aim: Tetrasomy 18p (isochromosome 18) originates from an abnormal extra chromosome consisting
of two copies of the short arm of chromosome 18. Although a definite prevalence rate can not be
calculated, it is a very rare chromosomal abnormality with a prevalence of 1 / 140,000-180,000 live
births. Our case was a four-year-old, 11 kg weighted boy, evaluated in our outpatient clinic because
of bilateral undescended testis and circumcision. In anesthetic management, a successful ventilation
with 2.0 LMA has been performed despite difficult ventilation and difficult intubation risk.

Keywords: Tetrasomy 18p, isochromosome 18, general anesthesia, difficult airway

©Copyright 2019 by Cukurova Anestezi ve Cerrahi Bilimler Dergisi - Available online at http://dergipark.gov.tr/jocass 28


http://dergipark.gov.tr/jocass

Giris

Tetrazomi 18p (izokromozom 18), 18.
kromozom kisa kolunun iki kopyasindan
olusan anormal bir ekstra kromozomdan
kaynaklanir. Kesin bir prevalans orani
hesaplanamamasina ragmen, 1 / 140.000-
180.000 canli dogum prevalanst ile ¢ok
nadir goriilen bir kromozomal
anormalliktir!. Ancak ayni zamanda en sik
gozlenen izokromozomlardan biridir ve
her iki cinsiyeti de esit sekilde etkiler?™.
Tetrazomi 18p, viicudun bir¢ok bolimiinii
etkileyen kromozomal bir durumdur. Bu
durum genellikle bebeklik doneminde
beslenme gii¢ligl, gelisme geriligi,
degisen boyutta mental gelisim geriligi,
kas tonusunda degisiklikler, belirgin yiiz
ozellikleri, bunlara bagli ventilasyon
zorlugu ve diger dogum kusurlarina neden
olur. 18p tetrazomisi
olan erkekler inmemis  testisler  veya
hipospadias ile dogabilir. Bununla birlikte
semptomlar etkilenen bireyler arasinda
degisiklik gosterir™®.

Olgu

Olgumuz bilateral inmemis testis ve
stinnet operasyonu nedeniyle
poliklinigimizde degerlendirildi. Dort
yasinda, 11 kilogram agirhiginda erkek
¢ocuk hastamizin anamnezinden
dogumdan itibaren fiziksel ve mental
gelisme geriligi oldugu, bu nedenle
yapilan tetkikleri ile parsiyel tetrazomi 18
tanis1 aldigi, epileptik aktivite Oykiisi
nedeniyle, c¢ocuk noérolojisi  hekimi
tarafindan  takipli hastanin tedavide
Levetirasetam surup 100mg, giinde 2 kere,
tok karnina kullandigi, daha Onceki
anestezi Oykiisinin  MRI  (manyetik
rezonans goriintiileme) nedeniyle aldigi
sedasyon uygulamasi oldugu &grenildi.
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Cocuk norolojisi hekimine konsiilte edilen
hastada EEG bulgulari mevcut oldugu
Ogrenildi  ve  Onerilerle  kullanilan
antikonviilzan dozu azaltilmaya baslandi.
Yapilan anestezi oncesi degerlendirme ve
muayenede mallampati skoru sinif 1, ASA
skoru Il, Hemoglobin: 9.93 gr/dl,
Hematokrit: %30,1, trombosit: 264000 /
mm?, INR: 1, PT: 13,6 saniye, APTT: 27,7
saniye olan olgumuz igin preoperatif 6 saat
aclik sonrasi genel anestezi altinda
operasyon planlandi. Operasyonda
standart monitorizasyona (SpO2, NIBP,
EKG) ek olarak 1s1 monitorizasyonu da
eklendi. Operasyon (hastanin anestezi
indiiksiyonundan ~ derlenmeye  teslim
edilinceye kadar gegen siire) yaklasik 85
dakika siirdii. Indiiksiyonda intravendz
olarak 40 mg propofol, 10 mcg fentanyl
sonrast havayoluna laringeal maske (no:
2.0) yerlestirildi. Anestezi idamesi inhale
%?2,5 sevorane + %50 oksijen + %50 azot
protoksit ile saglandi. Postoperatif analjezi
amactyla 100 mg parasetamol iv
(intravendz)  uygulandi. Operasyon
sirasindaki takiplerinde stabil seyreden
hasta 85 dakika sonunda sorunsuz
derlenme devredildi.
Postoperatif donemde takibi serviste
devam eden olgumuz 24 saat sonra taburcu
edildi.

Unitesine

Tartlsma

Tetrazomi 18p, 18. kromozomun kisa
kolunun iki kopyasindan olusan anormal
bir ekstra kromozomdan kaynaklanir.
Nadir goriilen bir kromozomal
anormalliktir®. Tetrazomi 18p, viicudun
bircok bdoliimiinii etkileyen kromozomal
bir durumdur. Bu durum genellikle
bebeklik doneminde beslenme giicliigii,
gelisme geriligi, degisen boyutta mental
gelisim  geriligi®, kas  tonusunda
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degisiklikler, belirgin yiliz o6zellikleri
(diisiik kulaklar, kiiclik bir agiz, ince bir
ist dudak ile burun arasinda genis bir
philtrum) ve diger dogum kusurlarina
neden olur. Bununla birlikte semptomlar
etkilenen bireyler arasinda degisiklik
gosterir. Kas tonusunda degisiklikler de
genellikle tetrazomi 18p ile
birliktedir. Etkilenen cocuklarin

bazilarinda miiskiiler hipotoni, hipertoni
veya spastisite vardir. Bu degisiklikler,
oturma, emekleme ve yiiriiyiis dahil olmak
lizere motor becerilerin gelisiminin

gecikmesine katkida bulunur®’. Nadir
malformasyon yoklugunda, dogum 6ncesi
ultrason ile teshisi ¢ok zordur, ¢ilinkii tek
dogum Oncesi belirtisi, anne karnindaki
gelisme geriligi olabilir®. Bizim olgumuz
da dogum sonrasi bebeklik doneminde
beslenme gii¢liigii ve gelisme geriligine
bagli olarak yapilan degerlendirme sonucu
tetrazomi 18p tanist almistir. Hipotonik
olan olgumuzda, semptomatik yiiz
goriinimii mevcuttu (diisiik kulak ¢izgisi,
kiigiik bir agiz ve uzun bir philtrum) (Sekil
1).

Sekil 1 Olgumuzun mevcut semptomatik yiiz goriinimii
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Sekil 2 LMA ile saglanan havayolu uygulamasi

Mental gelisim geriligi bu hastalarin en sik
goriilen bulgusudur (%100)7. Tetrazomi
18p sahibi hastalarin perioperatif anestezi
yonetimi  hakkinda ¢ok fazla wveri
bulunmamasina karsin; olgumuzda kas
tonusu bulgulart olmasi nedeniyle malign
hipertermi olasilig1 diisiiniilerek standart
monitorizasyonumuza 1s1  takibi  de
eklenmistir. Hava yolu saglanmasinda 2.0
numarali LMA  (laringeal  maske)
kullanarak uyguladigimiz genel anestezi
uygulamas1 sirasinda ve sonrasinda
hastada perioperatif anestezik
komplikasyon yasanmamistir (Sekil 2).
Tetrazomi 18p’li  hastalarin  anestezi

yonetiminde  genel anestezi tercih
edilebilecek olup, hastalarin kas tonusu
bulgusu, kiiciik agiz- agiz agiklig
konusunda zor maske ve zor entiibasyon
acisindan dikkatli olmak gerekir. Bizi de
zor havayolu
olgumuzdaki kiigik agiz ve agiz
acikligidir. Hastalarin anestezi planina
uygun ara¢ geregler operasyon Oncesi
hazir edilmelidir. Bizim olgumuzda
kiirarizasyon oOzellikle tercih edilmemis
olup, tercih edilmesi durumunda kas
gliciiniin geri doniisii takibi dikkatli
yapilmalidir. Kas giiciiniin geri doniisiinde
sugammadex tercih  sebebi olabilir.

acisindan uyaran
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Olgumuzun anne ve babasinda hastanin bu
durumunu agiklayacak bulgular olmasa da
aile anamnezi bu konuda Onemlidir.
Tetrazomi 18p olgularinda anestezi
yonetimi ile ilgili literatlir taramasinda
yeterince veri bulunamamis olup, nadir
karsilagilabilecek ~ olgumuzun  genel
anestezi altinda LMA ile yapilan anestezi
yOnetimini literatiire katki olarak sunmay1
amagladik.

Sonug

Tetrazomi 18p olgusu ile karsilagtigimizda
ilk aklimiza gelen multipl anomaliler ve
kiicik agiz agikligr olmalidir. Genel
anestezi uygulanacaksa oncelikli olarak
preoperatif zor ventilasyon ve zor
entiibasyon kosullarina gore hazirlik
yapilmas1 uygun olacaktir.

Finansal destek: Bu makalede a¢iklanan

calisma i¢in herhangi bir finansman
alinmad.

Clkar catismasi: Yazarlar arasinda

herhangi bir cikar catigsmasi
bulunmamaktadir.

Etik onam: Vakadan aydinlatilmis onam

formu alinmistir.
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