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Olgu Sunumu / Case Report

Silver-Russell sendromu ve tikayict uyku apneli bir olguda
adenotonsillektomi

Adenotonsillectomy in a case with Silver-Russell syndrome and obstructive sleep apnea
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Silver-Russell sendromu (SRS), biiyiime ve gelisme geriligi,
besinci parmakta klinodaktili ve iicgen yiiz ile karakterize
nadir bir sendromdur. Silver-Russell sendromu tanisiyla takip
edilen 3.5 yasindaki erkek hasta klinigimize horlama, burun
tikanikligi ve uyku apnesi yakinmalari ile bagvurdu. Fizik
muayene ve diger incelemelerde SRS semptomlarinin yant sira
adenotonsiller hipertrofi ve sag efiizyonlu otitis media tespit
edildi. Sag ventilasyon tiipii takild:r ve adenotonsillektomi
(AT) uygulandi. Ameliyat sirasinda agiz acacag: yerlestirilir-
ken hastada bradikardi gelisti. Muhtemelen vagal iritasyon
sonucu ortaya ¢ikan bradikardi, dil bir tarafa ekarte edilip
agiz acacag yerlestirilince diizeldi. Hastanin takibinde biiyii-
me hizinda artis goriildii. Silver-Russell sendromlu hastalarda
tikayict uyku apne sendromunun erken tani ve tedavisi 6nem
tagimaktadir. Gelisme geriligi ve mikrognatisi olan SRS’li
hastalarda AT yapilirken, hastanin agiz boslugunun da
hacmen kiiciik oldugu géz 6niinde bulundurulmali, cerrah
ag1z agacagini yerlestirirken dikkatli olmali ve anesteziyoloji
uzmanlari olast bradikardi gibi komplikasyonlara karst hazir-

likli olmalidir.

Anahtar Sozciikler: Adenotonsillektomi; pediatrik tikayict uyku apne
sendromu; Silver-Russell; uyku apnesi.

Tikayict uyku apnesi sendromu (TUAS) ve buna
bagli semptomlar ¢cocukluk déneminde sik kargilagilan
bir tablodur ve tedavi edilmeden kalirsa ciddi kompli-
kasyonlara neden olabilir. Pediatrik TUAS 1976 yilin-
da Guilleminault tarafindan giindeme getirilmigtir.-

Uykuya iligkin solunum bozukluklar: olarak adlandiri-

Silver-Russel syndrome (SRS) is a rare syndrome which is
characterized by growth and developmental retardation,
clinodactyly of the fifth finger and a triangular face shape. A
3.5-year-old male patient who was followed with the diagnosis of
SRS was admitted to our clinic with the complaints of snoring,
nasal obstruction and sleep apnea. Physical examination and
other assessments revealed an adenotonsillar hypertrophy and
right otitis media with effusion as well as SRS symptoms. A right
ventilation tube was inserted and adenotonsillectomy (AT) was
performed. During the operation, bradycardia occurred when
the mouth gag was placed. Bradycardia which was possibly due
to vagal irritation resolved with the placement of the tongue to
one side and insertion of the mouth gag. During his follow-up,
his growth rate increased. In patients with SRS, early diagnosis
and treatment of obstructive sleep apnea syndrome is of utmost
importance. During AT in SRS patients with growth retardation
and micrognathism, the restricted oral cavity volume should be
considered, the surgeon should be careful during the placement
of the mouth gag, and the anesthesiologists should be ready for
possible complications such as bradycardia.

Key Words: Adenotonsillectomy; pediatric obstructive sleep apne
syndrome; Silver-Russell; sleep apnea.

lan hastaliklar grubunun bir ucunda basit horlama yer
alirken, diger ucunda tibbi agidan ciddi bir sorun olan,
morbiditesi yiiksek ve hatta potansiyel olarak Slimcil
olabilen TUAS bulunmaktadir, bu iki ug¢ nokta arasinda
ise st havayolu diren¢ sendromu (UHDS) yer almak-
tadir.?
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Silver-Russell sendromu (SRS); diisik dogum agir-
lig1, kisa boy, karakteristik yliz gorinimi (agitk alin,
tggen- hipoplazik yiiz), ekstremitelerde, gévdede ya da
yuzde asimetri ve elde 5. parmakta klinodaktilinin goril-
dugi, genetik bir hastaliktir.’*) Bu beg 6zellikten dordi
bulunan hastalarda, SRS tanis1 i¢in molekiiler genetik
analiz yapilmas: onerilmektedir.”! Silver-Russell sendro-
mu i¢in patognomonik bir bulgu bulunmamaktadir.

Bu yazida adenotonsillektomi uygulanmas: esnasinda
bradikardi gelisen, daha 6ncesinde SRS tanis: ile takip
edilmekte olan TUAS'li bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Silver-Russell sendromu ile takip edilen 3.5 yasin-
daki erkek hasta klinigimize yaklagik alti aydir devam
eden horlama, burun tikaniklig1, uykuda nefes durmasi
yakinmalar1 ile bagvurdu. Muayenesinde adenotonsil-
ler hipertrofisi vardi (tonsiller grade 4), sag timpanik
membrani mat idi. Timpanogrami sagda tip B olarak
tespit edildi. Ayrica mikrognatisi, bliylime gelisme geri-
ligi oldugu ve klinodaktilisi oldugu dikkat ¢ekmekteydi
(Sekil 1, 2). Hastanin ameliyat oncesi kilosu 13.5 kg, boyu
96 cm idi. Tikayict uyku apnesi sendromu ve sag efiiz-
yonlu otitis media tanilari ile hasta ameliyata alinarak
sag ventilasyon tiipi ensersiyonu ve adenotonsillektomi
uygulandi. Ameliyat sirasinda ventilasyon tiipii ensersi-
yonunu takiben adenotonsillektomi i¢in hastaya pozisyon
verildi ve hastanin bag: hiperekstansiyona getirildi ancak
dili orta hatta iken ve agiz acacag: yerlestirilirken hasta-

J
ff

Sekil 1. Silver-Russell sendromunda goriilen iigger_l yiiz.

Praxis of ORL

da bradikardi gelisti. Ag1z acacag: gevsetilince hastanin
dakikadaki kalp atim say1st normale dondi. Agiz agacag:
tekrar agilarak kilitlendiginde hastada yeniden bradikar-
di gelistigi gozlendi. Bunun tizerine ag1z agacag1 yeniden
gevsetildi ve bradikardinin diizeldigi goruldi. Ardindan
dil sol tarafa ekarte edilerek agiz acacag: agildi. Bu defa
bradikardi sorunu olmamas: tizerine sag tonsillektomi ve
adenoidektomisi yapildi. Daha sonra dil sag tarafa alinip
ag1z acgacag1 yeniden yerlestirilerek sol tonsillektomi
gerceklestirildi. Ameliyatin geri kalaninda kalp ritminde
bir anormallik gériilmeyen hastanin ekstiibasyonunda da
herhangi bir sorun yaganmadi. Hastanin ameliyat sonras:
dokuzuncu ayda yapilan kontroliinde ameliyat Oncesi
agirligina gore 2.5 kilo aldig1 ve boyunun 100 cm’ye ulag-

t1g1, apnelerinin ise tamamen ortadan kalktig1 gortldi.

TARTISMA

Ender goriilen ve genelde spontan mutasyon sonu-
cu meydana gelen, birtakim fenotipik degisikliklerle
tanimlanan SRS’den sorumlu gen heniiz ortaya konula-
mamustir. Silver-Russell sendromunda gérilen fenoti-
pik degisiklikler ti¢ gruptur. Klinikte tim SRS olgula-
rinda goriilen 6zellikler diigik dogum agirligi, kisa boy,
kigctik tggen yiiz, skafosefali, gévdenin kiigiik olmasin-
dan dolay: biyik gériinen normal bag ¢evresi, erken
doénemde istahsizlik ve 5. parmakta ice bukikluktiir.
Sik rastlanan O6zellikler erken yaglarda hipoglisemi,
asimetrik vicut yapisi, ge¢ kapanan fontanel, hipop-
lazik mandibula, ince ust dudak, kucik-ayrik disler,
farkli ses yapisi, diigiik yerlesimli veya kiigiik kulaklar,
parmaklarda degisiklikler, hipospadias, kriptorsidizm,
gecikmis kemik yagi, kas gicinde azalma ve gelisme
geriligidir. Ender rastlanan 6zellikler ise skolyoz,
vertebra anomalileri, renal anomaliler, reflii, agiz kose-
sinin agagiya dogru kivrik olmasi, puberte prekoks,
migren tipi bas agrilar1 ve café-au-lait lekeleridir.
Silver-Russell sendromu tanisinda kullanilan fenotipik
ozellikler Wakeling ve ark.’! tarafindan 2010 yilinda
major ve mindr kriterler olarak siniflanmigtir.

Sekil 2. Besinci parmaktaki klinodaktili gériinimd.
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Majoér kriterler
+ Intrauterin gelisme geriligi (<10 persantil)
* Postnatal biiyiime gelisme geriligi (<3 persantil)
* Normal bag ¢evresi (3-97 persantil)

* Uzuvda, viicutta asimetri veya fasiyal asimetri
Minor kriterler

* Kol kisalig1 (6nkol-kol orani normal)
* Begsinci parmak klinodaktilisi

. Uggen yuz

* Genis, belirgin alin

Hastaligin genetik etyolojisinde, %35-65 oranin-
da 11pl5 kromozomuna lokalize imprinting control
region 1 (ICR1) bélgesinin hipometilasyonu sapta-
nirken, %7-10 oraninda 7p11.2-p13 kromozomal bél-
gesinin maternal uniparental dizomisi (UPD) goriil-
mektedir.” Intrauterin ve postnatal biiyiime geriligi
bulunan SRS’li olgularda biiyiime hormonu eksikligi
bulunabilmektedir.®! Biiyiime hormonu eksikligi olan
SRS’1i hastalarin boylarinda, biyiime hormonu tedavisi
ile anlamli derecede artma goriilmektedir.!

Amerikan Pediatri Akademisi ve Toraks Dernegine
gore pediatrik TUAS uyku sirasinda normal venti-
lasyon ve normal uyku doénemleri ile bélinen, uza-
mis kismi tst havayolu tikanikligi veya aralikli tam
tikaniklikla karakterize, uyku sirasindaki solunum
hastalig1 olarak tanimlanabilir. Uyku ile iliskili solu-
num bozukluklari TUAS, basit horlama ve UHDS’yi
kapsamaktadir. S6zi edilen bu tablolarin tiiminde
altta yatan fizyopatolojik mekanizmalar ayni olmak-
la birlikte, bu grupta basit horlama en hafif tabloyu
olustururken, TUAS en agir tabloyu olusturmaktadir.
Bu tablolarda karsilagilan semptomlar arasinda gece
yakinmalari olarak horlama, uykuda nefes kesilmesi,
huzursuz uyku, uykudan sik uyanma, uykuda terleme,
sabah uykudan dinlenmeden uyanma; gindiz yakin-
malar1 arasinda ise agizdan soluma, giin boyu yogun
uyuklama hali, sabah bas agrilari, kéti okul perfor-
manst, davranig bozukluklar: (hir¢inlik, hiperaktivite,
disiplin sorunlari), biiylime-gelisme geriligi sayilabilir.
Erigkinlerde bu gibi durumlara yol agan ¢ok cesitli
nedenler bulunmakla birlikte, ¢ocukluk yas grubu
degerlendirildiginde bunlara yol agabilecek nedenlerin
sinirli oldugu gérilmektedir.

Pediatrik TUAS’de etyolojik faktorler anatomik
nedenler, kraniyofasiyal sendromlar, néromuskiiler
nedenler ve diger nedenler olmak tizere dért ana baglikta
degerlendirilebilir. Cocukluk ¢agi TUAS’sinin en énemli
nedenlerinin baginda adenotonsiller hipertrofi gelmek-
tedir.'® Bu nedenle pediatrik TUASnin ilk ve en ¢ok

tercih edilen tedavisisi adenotonsillektomidir.

Tikayict uyku apnesi sendromu nedeniyle adeno-
tonsillektomi uygulanacak hastalarin ameliyat son-
rast bir gece hastanede kalmalari 6nerilmektedir.
Ameliyat edilecek hastalarda ameliyat sirasi ve sonra-
s1 gelisebilecek sorunlara karg1 hazirlikli olunmalidair.
Hastalarin ameliyat sonrasi dénemde gerektiginde
yogun bakimda tutulmalar: ve monitérize edilmeleri
gerekebilir. S6z konusu hastalarda ameliyat sonras:
respiratuvar komplikasyon acisindan risk faktorleri
arasinda ¢ yasindan kii¢iik olmak, polisomnografide
agir TUAS ve TUAS’ye bagli sag ventrikiiler hipert-
rofi gibi kardiyovaskiiler komplikasyonlarin varligi,
biyime geriligi, obezite, prematiirite, yakin zamanda
st solunum yolu enfeksiyonu gecirmis olmak, kra-
niyofasiyal anomaliler ve néromuskiiler hastaliklar

sayilabilir.

Biyime ve gelisme geriligi olan SRS’li olgularda
TUASnin erken tanisi ve tedavisi daha da fazla 6nem
tagimaktadir. Bliyiime hormonu tedavisi almayan olgu-
muzda adenotonsillektomi sonrasi hastanin apnelerinin
ortadan kalkmasiyla biylime-gelismesinin olduk¢a hiz-
landig1 goruldi.

Silver-Russell sendromlu olgularda gelisme geriligi
ve anatomik ozelliklerden 6tiri AT ameliyat: farkls
gigcliikler icerebilmektedir. Olgumuzda ameliyat sirasin-
da meydana gelen bradikardinin hastanin agiz boslugu
kiiciik oldugu icin dil orta hatta agiz agacag: yerlestiri-
lirken meydana gelen vagal tonus artigina bagli oldugu
diusinildi. Nitekim dil bir tarafa ekarte edilip agiz
acacag1 yeniden yerlestirildiginde bradikardi olugmadig:
goruldi.

Sonug¢ olarak mikrognati gibi 6zellikleri olabilen
SRS’li hastalarda AT yapilirken hastanin agiz boglugu-
nun da hacmen kigiik olabileceginin gz 6ntinde bulun-
durulmasi, ag1z agacag: yerlestirilirken dikkatli olunmas:
ve anestezi ekibinin de bradikardi gibi olas: sorunlara
karg1 hazirlikls olmas: 6nemlidir.

Cikar ¢akigmasi beyani

Yazarlar bu yazinin hazirlanmas: ve yayinlanmas: aga-
masinda herhangi bir ¢ikar ¢akigmas: olmadigini beyan
etmiglerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin aragtirma ve yazarlik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan etmis-
lerdir.
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