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Öz
Seckel sendromu; mikrosefali, retrognati ve tipik yüz yapısı nedeniyle zor havayoluna neden 
olabilen nadir bir otozomal hastalıktır. Seckel sendromlu hastaların anestezi yönetiminde zor 
damar yolu erişimi ve zor havayolu gibi durumlara karşı gerekli önlemlerin alınması önemlidir ve 
alternatif araçların da havayolu yönetiminde yararlı olabileceği unutulmamalıdır. 
Anahtar Sözcükler: Seckel sendromu; videolarengoskopi; nazotrakeal entübasyon

Abstract
The Seckel syndrome is a rare autosomal disease that can cause difficult airway problems due 
to microcephaly, retrognathia, and the typical facial structure. In anesthesia management of pa-
tients with Seckel syndrome, it is important to take the necessary precautions against possible 
difficult venous access and difficult airway problems, and it should be noted that alternative 
tools can also be helpful in airway management.
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GİRİŞ
Seckel sendromu (SS) ilk olarak 1960 yılında ta-

nımlanan (1), ağır gelişme geriliği, mental retardas-
yon, retrognati, mikrosefali, cücelik ve tipik yüz görü-
nümü (bird head–kuş kafası) ile karakterize, otozomal 
resesif, nadir görülen bir hastalıktır ve görülme sıklığı 
10.000 canlı doğumda 1’dir (2). Şimdiye kadar genel 
anestezi uygulanan birçok vaka literatürde bildirilmiş-
tir ve genelde zor havayolu ve zor damar yolu erişim-
leri sunulmuştur (3,4). Bunlara ek olarak perioperatif 
ve postoperatif birçok zorlukla da karşılaşılabilir. Zor 
havayolu ile karşılaşılan SS’li olguda videolarengoskop 
ile başarılı bir nazal entübasyon uygulaması ilk defa 
tarafımızdan sunulmaktadır.  

OLGU
Yirmi beş yaşında, 20 kg, 120 cm, kadın hastaya, 

çürük dişlerinin çekilmesi amacıyla genel anestezi 
planlandı. Hastanın yakınlarından alınan anamnez-
de, 29 haftalık, 950 g olarak Sezaryen operasyonuyla 
doğduğu ve doğum sonrasında iki ay yoğun bakımda 
takip edildiği, ayrıca yoğun bakımda üç hafta entübe 
olarak kaldığı öğrenildi. Hikayesinde dört yıl önce 
apendektomi nedeniyle genel anestezi uygulandığı ve 
anestezi uygulaması sırasında zor havayolu ile karşıla-
şıldığı mevcuttu. Yapılan fizik muayenede, mikrosefa-
li, mental retardasyon, mikrognati, diş deformiteleri, 
gelişme geriliği, uzun boyun ve SS için tipik yüz görü-
nümü olduğu görüldü (Resim 1,2). Mallampati skoru 
2, ağız açıklığı, tiromental ve sternomental mesafeleri 
normal olarak saptandı. Rutin kan tetkikleri normaldi. 
Mikrosefali, mikrognati ve diş deformiteleri nedeniy-
le zor havayolu olabileceği düşünülen ve 6 saat açlığı 
olan hasta, ailesinden bilgilendirilmiş onam alınarak 
premedikasyon uygulanmadan ameliyat odasına alın-
dı. Zor havayolu algoritmasına uygun olarak değişik 
boylarda tüp ve stileler, supraglotik havayolu araçları, 
C-Mac videolaringoskop ve fiberoptik bronkoskop ha-
zır bulunduruldu. Elektrokardiyogram (EKG), perife-
rik oksijen satürasyonu (SpO2) ve noninvaziv kan ba-
sıncı (NİKB) monitörizasyonu yapıldı; kalp atım hızı 
110 atım/dk, NİKB 90/60 mmHg ve SpO2 %98 olarak 
ölçüldü. İlk olarak, damar yolu erişiminin sağlanabil-
mesi amacıyla %8 sevofluran ve %100 oksijen karışı-

mı ile hasta havalandırıldı ve maske ventilasyonunun 
kolay olduğu görüldükten sonra 24G kanül ile damar 
yolu sorunsuz bir şekilde sağlandı. Propofol 2 mg/kg 
İV ve fentanil 1 mcg/kg İV ile anestezi indüksiyonu 
uygulandı ve maske ventilasyonunun kolay sağlanması 
sonrası kas gevşetici olarak 0,5 mg/kg İV rokuronyum 
uygulandı. Ağız içi cerrahi yapılacağından dolayı na-
zal entübasyon uygulanmasına karar verildi ve kuzey 
kutuplu 5 mm boyutlu nazal tüp hazırlandı. İlk önce 
direkt laringoskopi yapıldı ve Cormack–Lehane skoru 
4 olarak değerlendirilince zaman kaybetmemek için ve 
başarısız deneme sonrası kanama riski olabileceğinden 
dolayı C-Mac videolarengoskop uygulanmasına karar 
verildi. C-Mac videolaringoskop ile yapılan laren-
goskopide Cormack–Lehane skoru 2 idi. Magil pens 
yardımı gerekmeden hasta entübe edildi. Postoperatif 
analjezi amaçlı 20 mg/kg İV parasetamol uygulandı ve 
80 dakika süren cerrahi sonrası nöromusküler bloğu 
ortadan kaldırmak amaçlı 2 mg/kg İV sugammadeks 
uygulandı. Spontan solunumu kuvvetlenen ve uyanık-
lığı sağlanan hasta ekstübe edildi. Otuz dakika derlen-
me odasında takip edildikten sonra sorunsuz şekilde 
servise devredildi.   

TARTIŞMA
Anestezistler, Seckel sendromlu (SS) hastalarda 

perioperatif ve postoperatif bazı zorluklarla karşılaşa-
bilirler. İntravenöz damar yolu erişimindeki zorluklar 
başta olmak üzere özellikle havayolu sağlanmasında 
karşılaşılan zorluklar mortalite ve morbiditeyi artıra-
bilir. Literatürde daha çok zor havayolu ile karşılaşılan 
vakalar sunulsa da nazal yolla videolarengoskop ile en-
tübasyon uygulanan vakaya rastlanmamıştır. 

Zor havayolu, klasik anestezi eğitimi almış bir 
anestezistin üst havayolunun yüz maskesi ile ventilas-
yonunda ya da trakeal entübasyonda zorluk yaşaması, 
ya da her iki durumun bir arada olması şeklinde ta-
nımlanmaktadır. SS’ye eşlik eden mikrosefali, mikrog-
nati, diş deformiteleri ve uzun boyun, zor havayolu 
için olası nedenlerdir. Özellikle tipik yüz görünümün-
de burnun uzun olması nazal entübasyonu zorlaştıra-
bilir. Bu hastaların anestezi yönetiminde zor havayolu 
olabileceği öngörülerek değişik boyda tüpler, stileler, 
değişik tiplerde ve numaralarda supraglotik hava yolu 
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araçları, videolarengoskoplar ve fiberoptik bronkos-
kop hazır bulundurulmalıdır. Değişik boyda tüpler ve 
alternatif havayolu araçlarının hazır bulundurulması 
havayolu yönetimini kolaylaştırabilir. Grewal ve ark. 
(5) tarafından sunulan, zor havayolu beklenen SS’li 
bir hastada 6,0 mm tüp denendiği, ancak 4,5 mm tüp 
uygulanarak entübasyon gerçekleştirilebildiği bildiril-
miştir. Tüp seçiminde kullanılan kilo ve yaş gibi pa-
rametreler bu hastalarda yanlış tüp seçimlerine neden 
olmakta olabilir. Grewal ve ark.(5) tarafından sunulan 
vakada daha küçük tüp kullanılmak zorunda kalınma-
sının nedeni muhtemelen tüp boyutunun hastanın yaş 
ve kilosu referans alınarak seçilmesidir. 

Demiralp ve ark. (6) ise kısa süreli cerrahi uygu-
lanacak SS’li bir hastada damar yolu açmadıklarını ve 
spontan solunumu koruyarak inhalasyon anestezisi 
uyguladıklarını bildirmişlerdir. Bizim olgumuzda, eş-
lik eden mikrosefali, mikrognati ve diş deformiteleri 
nedeniyle zor havayolu beklendiğinden dolayı, zor ha-

vayolu hazırlıkları yapılmıştı. Maske ile ventilasyonun 
kolay sağlanması sonrası kas gevşetici güvenli bir şe-
kilde uygulandı ve ekstübasyon öncesi nöromusküler 
bloğu geri çevirmek amacıyla hızlı geri dönüş sağlayan 
sugammadeks tercih edildi. Ağız içi cerrahi nedeniyle 
nazal entübasyon planlanan hastada, kuzey kutuplu 
tüpün burundan geçirilmesi sırasında zorlukla karşıla-
şılmamasına karşın, direkt larengoskopide Cormack–
Lehane skoru 4 saptanınca C-Mac videolaringoskop 
kullanılmasına karar verildi. Daha önce 100’den fazla 
hastada C-Mac videolaringoskop ile entübasyon ya-
pan deneyimli bir anestezist tarafından entübasyon 
gerçekleştirildi. Olgumuza benzer olarak, Arora ve 
ark. (7) da sundukları bir olguda, direkt larengosko-
pide Cormack–Lehane skoru 3 olarak tanımlanmış ve 
hasta oral olarak entübe edilebilmiştir. 

Zor havayolu beklenen hastaların havayolu yöneti-
minde kullanılan fiberoptik bronkoskoplara alternatif 
olarak, larengoskopiyi iyileştirmeleri ve kolaylaştır-
maları nedeniyle artık videolarengoskoplar da sıklıkla 
kullanılmaktadır. Videolaringoskop kullanımı dene-
yim gerektirmekte ve zor havayolu görülen vakalarda 
başarılı bir biçimde kullanılmaktadır. Biz de kullanım 
kolaylığı ve uygulama tecrübemiz nedeniyle bu hasta-
da, fiber optik bronkoskop yerine C-Mac videolarin-
goskop kullanmayı tercih ettik. 

SONUÇ
SS’li olgularda zor havayolu ile karşılaşılabileceği 

göz önünde bulundurulmalı, zor havayolu algoritma-
sına uygun hazırlıkların önceden mutlaka yapılmalı ve 
havayolu yönetimi deneyimli kişiler tarafından sağ-
lanmalıdır. C-Mac videolaringoskop bu tür hastalarda 
havayolu sağlamada alternatif bir yol olarak düşünül-
melidir.

Çıkar Çatışması Yoktur

Finansal Destek 
Bu çalışmada finansal destek alınmamıştır.

Resim 1. SS’li olguda tipik yüz görünümü.

Resim 2. SS’li olguda tipik yüz görünümü.
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