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Apstrakt

Moebiusov sindrom je redak i kompleksan sindrom
koji zbog klinicke ekspresije predstavlja veliki iza-
zov za pedijatrijskog anesteziologa. Kao najznacajniji
problem za anesteziju, zbog izrazenih kraniofacijalnih
malformacija, isti¢e se otezano obezbedivanje sigur-
nog disajnog puta. Potreba za anestezijom namece se
jos uuzrastu novorodenceta i kasnije u detinjstvu zbog
izvodenja neophodnih dijagnostickih i hirurskih pro-
cedura. Prikazujemo slucaj dvomesecnog odojceta sa
Moebiusovim sindromom, potencijalne anesteziolos-
ke implikacije kao i bezbednu primenu kaudalnog blo-
ka kao anestezioloske tehnike zbog operacije Ahilovih
tetiva i korekcije urodenih deformiteta oba stopala.
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Uvod

Anesthesia in a two-month-old
infant with Moebius syndrome:
a case report

Vesna V. Stevanovic, Maja D. Sujica, Ana D. Mandras
Institute for Health Care of Mother and Child
“Dr Vukan Cupic”, Republic of Serbia, Belgrade, Serbia

Abstract

Moebius syndrome is rare and complex disorder
which due to clinical expression poses a great challen-
ge for pediatric anesthesiologist. The most significant
problem for anesthesia, due to craniofacial malfor-
mations, is difficulties to provide a safe airway. The
need for anesthesia is imposed sometime in the age
of the newborn and later in childhood because of ne-
cessary diagnostic and surgical procedures. We pre-
sent the case of a two-month old infant with Moebius
syndrome, potential anesthetic implications, as well
as the safe application of the caudal block as an ane-
sthetics technique for operations of Achilles tendons
and correction of congenital deformities of both feet.

Klju¢ne recéi: Moebius Sindrome, Regional
Anaesthesia, Difficult Airway.

Moebiusov sindrom je redak i kompleksan sindrom nepoznate etiologije, koji se javlja u 0,002% novo-
rodene dece!. Odlike ovog sindroma su unilateralna ili bilateralna facijalna paraliza sa amimijom i poreme-
¢aji pokretljivosti bulbusa zbog paralize nervusa facijalisa (VII) i nervusa abducensa (VI). Cesto je sindro-
mu pridruzena malfunkcija i ostalih kranijalnih nerva (V,IX,IX,XII), zbog ¢ega su veoma Ceste aspiracione
pneumonije usled poremecenog akta gutanja, zvakanja i kasljanja sa regurgitacijom,a kasnije u detinjstvu pri-
sutna je 1 disartija zbog neadekvatnog funkcionisanja mekog nepca. Kraniofacijalne malformacije koje prate
ovaj sindrom u 90% slucajeva manifestuju se u vidu mandibularne hipoplazije, rascepa mekog nepca, mikro-
stomije, ankiloze temporomandibularnog zgloba, deformiteta usnih $koljki. Prisutni su deformiteti ekstremi-
teta, muskuloskelentne malformacije i oftalmoloski problemi.? U ove dece opisane su i urodene sréane ma-
ne, hipotonija, hipogonadotropni hipogonadizam, konvulzije, hidrosiringomijelija, mentalna retardacija, kao
i prevremeno rodjenje. Ove pacijente pedijatrijski anesteziolog susrece od najranijeg uzrasta zbog potrebe za
izvodenjem dijagnostickih i kompleksnih hirurskih procedura. Zbog odlika ovog sindroma anestezija pripa-
da grupi visokorizi¢nih i zahteva od anesteziologa mudre odluke.

Prikaz sluc¢aja

Dvomese¢nom odojcetu sa Moebiusovim sindromom je zbog korekcije deformiteta oba stopala bilo neop-
hodno uraditi tenotomiju Ahilovih tetiva. Ovo je intervencija koja traje do 30 minuta i izvodi se u potrbusnom
polozaju. Dete je prevremeno rodeno i odmah po rodenju verifikovana su stigmata koja odlikuju ovaj sin-
drom: asimetrija i amimija lica, antimongolidno postavljne rime oculi, bulbusi u konvergenciji sa kolutaju¢im
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pokretima, ankiloti¢ni temporomandibularni zglobovi, mikrognatija, otezano otvaranje usta, deformisane usne
Skoljke, monoton plac¢, desnostrani tortikolis, hipotonija i deformiteti oba stopala (Slika 1.)

Slika 1. Lice pacijenta sa Moebius sindromom

Zbog respiratorne insuficijencije u novorodenackom uzrastu dete je otezano intubirano i sprovedena je
kratkotrajna mehani¢ka ventilacija. Ceste atelektaze oba pluéna krila narednih nedelja razresavane su fibe-
roptickom aspiracijom i primenom nazalnog CPAP-a. Nemogu¢nost adekvatne korekcije deformiteta stopala
gipsanom imobilizacjom postavilo je hirurSku indikaciju za sekcijom Ahilovih tetiva.

Preoperativne laboratorijske analize bile su normalnih vrednosti.Telesna masa deteta bila je 3360g. Zbog
kontrole konvulzija dete je primalo phenobarbiton. Sprovedeno je preoperativno gladovanje shodno uzrastu
deteta. U operacionoj sali, uz prisustvo dva pedijatrijska anesteziologa, postavljen je bazi¢ni monitoring i pla-
sirana periferna venska linija. Prepremljena je oprema za otezanu intubaciju imajuci u vidu da dete ima anki-
lozu temporomandibularnog zgloba, mikrognatiju i levostranu kompresiju na epiglotis. Na uvodu u aneste-
ziju hemodinamski parametri bili su stabilni (sr¢ana frekvenca 133/min, TA 76/44 mmHg, SpO, 99%). Dete
je dobilo atropin 0,01mg/kg IV i midazolam 0,1mg/kg IV. Izbor tehnike anestezije za ovu vrstu operacije bi-
la je regionalna anestezija, bez intubacije. Da bi dete bilo mirno tokom procedure izvodenja kaudalnog blo-
ka u bo¢nom poloZzaju, putem inhalacione maske, spontano je udisalo smesu kiseonika/vazduha/sevoflura-
na 1,5vol% i dobilo proprofol 1,5mg/kg IV. Kaudalni blok se izvodi kroz sakralni hijatus, punkcijom sakro-
kokcigealne membrane iglom do epiduranog prostora. Identifikacijom tog prostora detetu je dato 3 ml 0,25%
chyrocaina, postavljeno je potrbuske i posle 10 minuta delovanja lokalnog anestetika zapoceta je hirurska pro-
cedura (Slika 2.). Dete je tokom intervencije bilo bez bola, spontano je disalo, parametri hemodinamske i res-
piratorne funkcije bili su primereni uzrastu deteta, dok je hirurg je imao maksimalan komfor da izvede ope-
raciju. Nakon intervencije dete je poloZeno na leda, razbudeno, a disanje je bilo bez teSkoca. Postoperativna
analgezija je takode bila postignuta izvodenjem kaudalnog bloka.

Slika 2. Izvodenje kaudalnog bloka
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Diskusija

Deca sa sindromima predstavljaju profesionalni izazov za pedijatrijskog anesteziologa. Moebuis sindrom
odlikuju multifaktorijalno uzrokovana respiratorna insuficijencija i znacajne kraniofacijalne malformacije,
koje mogu imati uticaja na obezbedivanje disajnog puta tokom anestezije.>*> Tako Ferguson u svojoj retros-
pektivnoj studiji 19 dece sa Moebiusovim sindromom nalazi da u 42% slucajeva postoji otezana intubacija, a
¢ak u 10% nemoguca intubacija.® Sli¢ne rezulatate iznosi Ames koji zakljucuje da je u 15,2% pacijenata intu-
bacija bila oteZana.? Zato je obavezan preoperativni fiberopticki pregled disajnih puteva i poStovanje algorit-
ma za otezano obezbedivanje disajnog puta bez obzira da li je izbor opSta anestezija ili regionalna tehnika. Pri
izboru anestezioloske tehnike za ove pacijente potrebno je imati u vidu uzrast pacijenta, osobenosti hirursSke
procedure, procentiti neophodnost intubacije, hroni¢ne promene po plu¢ima, udruzenost sr¢anih mana, kao i
terapiju koje dete prima. Regionalne tehnike anestezije nisu kontraindikovane u ovih pacijenata. Pozeljno ih
je primenjivati kada god je to moguce, jer na ovaj nacin izbegavamo nepozeljne lekove (miorelaksanti, opioi-
di), nepotrebnu intubaciju kada procenjujemo da ¢e biti otezana kao $to je to bio slucaj sa nasim pacijentom,
pruzamo pogodnost postoperativne analgezije.® U pedijatrijskih pacijenata za izvodenje hirur$kih interven-
cija ispod pupka kaudalni blok se pokazao kao jedna od najbezbednijih tehnika regionalne anestezije.U veli-
koj studiji kanadskih autora o pacijentima sa Moebius sindromom i tehnikama anestezije zabeleZen je samo
jedan slu¢aj primene epiduralne anestezije.? Takode istic¢emo neophodnost prisustva dva pedijatrijska aneste-
ziologa u tokom izvodenja visokorizi¢nih anestezija kao §to je ovo bio slucaj: prvi koji brine o sigurnosti di-
sajnog puta i drugi koji izvodi kaudalni blok i brine o toku anestezije.
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